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Введение
Дисциплина «Пропедевтика детских болезней» является фундаментальной в освоении всех клинических дисциплин. Знание анатомо-физиологических особенностей детского организма, процесс сбора и оценка анамнеза болезни и жизни, объективное обследование здорового и больного ребенка, обнаружение симптомов заболеваний, способность объединить их в синдромы, интерпретировать данные лабораторных и инструментальных исследований позволит диагностировать болезнь. Систематизация обретения навыков выявления и правильной оценки проявлений различных детских болезней по органам и системам позволяет глубокому понимаю, усвоению базисной медицинской науки, успешному применению полученных знаний в практике будущего врача-педиатра.
Целью освоения дисциплины является формирование знаний возрастных особенностей детского организма, необходимых для обследования детей с последующим выявлением симптомов и синдромов заболеваний.
1. Симптомы и синдромы поражения кожи, подкожно-жировой клетчатки, лимфатических узлов у детей
Цель занятия: изучить симптомы поражения кожи, подкожно-жировой клетчатки у детей.
Закончив изучение данной темы, студенты должны знать:
· симптомы поражения кожи у детей;

· виды сыпи;

· диагностические критерии поражения кожи при разных заболеваниях;

· семиотику поражения подкожно-жировой клетчатки;

· симптомы поражения периферических лимфатических узлов у детей;

· терминологию поражения лимфатических узлов;

· диагностические критерии поражения лимфатических узлов разных локализаций.

Студенты должны уметь:

· диагностировать поражение кожи;
· выявить симптомы поражения подкожной клетчатки;
· диагностировать поражение периферических лимфатических узлов разной локализации.

Студенты должны владеть навыками:
· диагностики поражения кожи, подкожно-жировой клетчатки, периферических лимфоузлов у детей и подростков.
Краткое изложение теоретического материала
Изменение цвета кожи: бледность, гиперемия, желтушное окрашивание, цианоз, сосудистые изменения.

Бледность кожи в сочетании с бледностью слизистых оболочек характерна для анемии. Бледность появляется при хронических заболеваниях внутренних органов (почек, пороках сердца), кровотечениях, гипотиреозе, ВСД, злокачественных образованиях. 

Гиперемия: как физиологическое явление (воздействие низких, высоких температур, психическом возбуждении); патологическая (лихорадка, прием лекарственных препаратов, эритроцитоз). На щеках – при синдроме Иценко-Кушинга. Местная - над очагами воспаления, инфильтратами, раны. При рожистом воспалении – яркая гиперемия с резко очерченными краями в сочетании с отеком, болезненностью участка («языки пламени»). Гиперемия с явлениями воспаления, инфильтрации – при дерматите. 

Желтушное окрашивание возникает из-за повышенной концентрации билирубина в крови в сочетании с иктеричностью слизистых оболочек и склер. Бывает физиологическая (в периоде новорожденности) и патологическая. 
 Желтуха может иметь различные оттенки:

· лимонно-желтый — при гемолитической анемии;

· зеленоватый — при механических желтухах;

· оранжевый — в начальных стадиях заболеваний, когда билирубин начи​нает накапливаться в коже.

Цианоз – при падении содержания оксигемоглобина и повышении восстановленного в капиллярной крови. Более заметен на участках кожи с тонким эпидермисом, хорошо развитой капиллярной сети (ногтевые ложа, губы, мочки ушей, кончик носа, слизистая рта).

Цианоз: тотальный (захватывает всю поверхность тела) и региональный (на отдельных участках). Тотальный – при отравлениях, при повреждениях ЦНС, нарушениях дыхания (ателектаз, круп, инородное тело, пневмоторакс), ВПС синего типа (тетрада Фалло, трехкамерное сердце, общий артериальный ствол), при шоке, резком обезвоживании, кровоизлиянии в надпочечники, острых инфекционных заболеваниях, при полицитемии (полицитемия при хронической гипоксии), при эпилептическом припадке. 

Регионарный цианоз проявляется посинением носогубного треугольника (пневмония, бронхит, бронхиальная астма) или акроцианозом (на кончике носа, языка, мочек ушей, губ, кистей, стоп) – при сердечно-сосудистой недостаточности (тяжелые кардиты, ВПС).

При оценке состояния венозной сети описывают ее локализацию. По​верхностные кожные вены отчетливо выступают на коже головы при рахите, сифилисе, выраженном гипертензионном синдроме, гидроцефалии, опухоли головного мозга, гипотрофии тяжелой степени.

Резко выраженная венозная сеть на груди и венозные капилляры в межлопаточной области (симптом Франка) отмечаются у часто болеющих детей, при значительном увеличении бронхиальных и медиастинальных лимфатических узлов.

Венозная сеть на передней брюшной стенке появляется при затруднении тока крови в портальной системе; расширение боковых вен живота - при затруднении кровотока в нижней полой вене; при циррозе печени описывают «голову медузы» (расположение вен от пупка к периферии).

Иногда кожные сосуды образуют так называемые сосудистые звездочки, с многочисленными ответвлениями. Обычно сосудистые звездочки в сочета​нии с красными (печеночными) ладонями и стопами появляются при хрониче​ских заболеваниях печени. Округлой формы, слегка выступающие над уровнем кожи сосудистые звездочки - признак внешнесекреторной панкреатической недостаточности.

При осмотре можно выявить в складках кожи гиперемию и мацерацию - опрелости, которые часто бывают у детей с экссудативно-катаральным и аллергическим диатезами и при нарушении условий ухода за ребенком.

Следует обратить внимание и на своеобразие роста волос у детей. Обилие пушкового волоса на лбу встречается при пилороспазме. Гипертрихоз на ко​нечностях и спине отмечается при туберкулезе и хронических инфекционных заболеваниях. Несвоевременное появление или усиление роста волос в лоб​ковой области большей частью связаны с патологией эндокринных желез. 
При обнаружении патологических изменений кожи выясняют: время их появления, скорость изменения окраски кожи, распространения сыпи, локализацию, видоизменение, контакт с инфекционными больными, с чем может быть связано. 
Сыпи в зависимости от составляющих их морфологических элементов делятся на первичные и вторичные (как исход первичных). К первичным относятся: пятно, папула, бугорок, узел, волдырь, пузырек, пузырь, гнойничок. К вторичным – пигментация, депигментация, чешуйка, корка, эрозия, трещина, ссадина, язва, рубец, рубцовая атрофия, лихенификация, вегетация, стрии. Пятнистая сыпь бывает воспалительная (розеолезная, мелкопятнистая, крупнопятнистая, эритематозная) и невоспалительная: геморрагическая (петехии, пурпура, экхимозы, вибицес), телеангиэктазии, гиперпигментированные (невусы), депигментированные (лейкодерма, витилиго, альбинизм). Первичные элементы бывают бесполостными и полостными (пузырь, пузырек, гнойничок).

Розеола - пятнышко бледно-розового цвета, иногда красного, пурпурно-красного или пурпурного, размером от точки до 5 мм. Форма округлая или неправильная. Над уровнем кожи не выступает, при растягивании кожи исчезает, при отпускании появляется вновь. Множественные розеолы размером 1-2 мм обычно описываются как мелкоточечная сыпь.

Пятно - имеет такую же окраску, как и розеола, но размеры его больше - от 5 до 20 мм, не выступает над уровнем кожи. Форма пятна чаще неправильная. При надавливании пятно исчезает, при прекращении давления появляется вновь в том же виде. Множественные пятна размером от 5 до 20 мм называют мелкопятнистой сыпью. Пятна размером 20 мм образуют крупнопятнистую сыпь.

Эритема - обширные участки гиперемии кожи красного, пурпурного или пурпурно-красного цвета. Пятна размером более 20 мм, имеющие тенденцию к слиянию, следует рассматривать как эритему.

Геморрагия - кровоизлияние в кожу. Геморрагии имеют вид точек, пятен различной величины и формы. При растягивании кожи они не исчезают. Цвет геморрагий вначале красный, пурпурный или фиолетовый, затем по мере рассасывания кровоизлияния, становится желто-зеленым, и, наконец, желтым. Изменение цвета хорошо заметно при более крупных геморрагиях. Точечные кровоизлияния называют петехиями, множественные геморрагии -  пурпурой. Кровоизлияния неправильной формы, размером более 5 мм образуют экхимозы. Кровоизлияния могут наслаиваться на другие виды сыпи. В таких случаях говорят о петехиально-розеолезной, петехиально - папулезной и других видах сыпи.

Папула - элемент, слегка возвышающийся над уровнем кожи, что нередко определяется на ощупь. Папула имеет плоскую или куполообразную поверхность. Размер папулы от 1 до 20 мм. Форма и окраска такие же, как у розеол и пятен. Папулы часто оставляют после себя пигментацию и шелушение кожи.

У одного и того же больного одновременно могут быть и розеолы, и пятна, и папулы. В таких случаях целесообразно описывать сыпь как розеолезно-папулезную или пятнисто-папулезную. Тем самым одновременно указывается и величина папул: розеолы имеют размер до 5 мм, макуло-папулы от 5 до 20 мм.

Бугорок - элемент, сходный с папулой, но отличающийся тем, что при ощупывании бугорка отчетливо определяется плотноватый инфильтрат в коже. При обратном развитии бугорок всегда подвергается некрозу, нередко образует язвы и оставляет после себя рубец или рубцовую атрофию кожи.

Узел представляет собой ограниченное, глубоко уходящее внутрь кожи уплотнение, часто возвышающееся над уровнем кожи.

Волдырь – островоспалительный элемент, возникающий в результате ограниченного отека сосочкового слоя кожи. Он возвышается над уровнем кожи, имеет округлую форму, размер 20 мм и более. Быстро эволюционирует, не оставляя после себя следа. 

Пузырек – поверхностное, несколько выступающее над уровнем кожи, наполненное серозной или кровянистой жидкостью образование, размером 1-5 мм. Может подсыхать с образованием прозрачной или бурой корочки, вскрывается, обнажая ограниченную мокнущую эрозию. После разрешения оставляет временную гиперпигментацию (депигментацию) или исчезает бесследно. При скоплении лейкоцитов он превращается в гнойничок – пустулу. Пустула локализуется в области волосяных фолликулов. Пузырек это характерный элемент пузырькового лишая, экземы, натуральной и ветряной оспы.

У детей раннего возраста при нарушении ухода за кожей встречаются потница и  опрелости.

а) потница – мелкая, папулезная, розового цвета сыпь на теле;

б) опрелости – местное покраснение и/или мацерация кожи в складках, на ягодицах, в области промежности;
Сухость кожи наблюдается при кахексии, гиповитаминозах, хронической интоксикации, ихтиозе, диабете, гипотиреозе и т.д. Нередко сухость сочетается с шелушением. Повышенная влажность кожи и усиленная потливость от​мечаются у возбудимых детей, особенно при засыпании; сильно потеет волоси​стая часть головы у больных рахитом; потливость может быть при нарушении вегетативной регуляции (у детей в препубертатном и пубертатном возрасте). Потливость появляется: при полиомиелите в начальном периоде, критическом падении температуры (малярии, пневмонии и др.), гипогликемии, коллаптоидном состоянии, повышении функции щитовидной железы. 

Следует обратить внимание и на температуру кожи; кроме общего повышения или понижения ее, связанных с общей температурой тела, могут встречаться отклонения от нормы в сторону: местного повышения температуры (в области воспаленных участков, артритах - в области пораженных суставов); понижения (похолодание конечностей при спазмах сосудов, поражении центральной и периферической нервной систем и т.д.).

Снижение эластичности кожи возможно: при быстро наступающем обезвоживании, глубоких степенях дистрофии, длительно текущих тяжелых инфекциях, заболеваниях кожи.
Гиперестезия (расстройство кожной чувствительности) наблюдается: при менингитах; поражениях спинного мозга (полиомиелите, миелите); истерии.

Инфекционные поражения кожи
Инфекционные поражения кожи проявляются в виде пиодермии, стафилодермии (везикулопустулеза, псевдофурункулеза, эпидемической пузырчатки, эксфолиативного дерматита Риттера) и стрептодермии (импетиго, папулоэро​зивной стрептодермии, роже).
Везикулопустулез возникает при воспалении протоков эккриновых пото​вых желез. Начинается с простой потницы, при инфицировании которой обра​зуется большое количество пустул с гнойным содержимым.
Псевдофурункулез проявляется образованием множества подкожных узлов величиной от 0,5 до 1-1,5 см. Кожа над узлами имеет багрово-красный с синюшным оттенком цвет. Узлы чаще локализуются в области затылка, спины, ягодиц, бедер. В центре узлов возникает флюктуация, а при их вскрытии вы​деляется желто-зеленый сливкообразный гной. В отличие от фурункулов от​сутствуют плотный инфильтрат и некротический стержень.

Для скарлатины характерна мелкоточечная розеолезная сыпь на гиперемированном фоне со сгущением в местах естественных складок, появляющаяся одномоментно, не затрагивает носогубный треугольник, далее переходящая в шелушение: мелкопластинчатое - на туловище и крупнопластинчатое - на ки​стях рук и стопах (кожа снимается как перчатки).
Краснуха сопровождается мелкопятнистой сыпью, появляющейся одномо​ментно. Располагается преимущественно на спине, ягодицах, разгибательных поверхностях конечностей, исчезает бесследно за короткий промежуток време​ни (часы, сутки).

При кори сыпь пятнисто-папулезная, возникает на неизмененном фоне кожи с этапным распределением сверху вниз в течение трех дней и переходом в пигментацию.

Для ветряной оспы в периоде продромы характерна скарлатино- или кореподобная сыпь, быстро исчезающая. Затем возникает специфическая экзантема (везикулы), подсыхают через 1-2 дня, образуя корочки.

Геморрагическая сыпь при менингококкцемии имеет неправильную форму (звездчатую), разных размеров (1-2 мм – 5-6 см) и окраски (розово-красная – темно-вишневая).

Геморрагическая сыпь бывает при неинфекционных заболеваниях: тромбоцитопеническая пурпура, геморрагический васкулит, гиповитаминоз С, апластические анемии, лейкоз. 

Семиотика аллергических поражений кожи
Для себорейнного дерматита характерны эритема и инфильтрация, распространяющиеся на ягодицы и складки кожи. Сыпь пятнисто-папулезного характера, покрытая отрубевидными чешуйками, на щеках - корочки. На волосистой части головы появляются жирные чешуйки - так называемый гнейс. 

При экссудативно-катаральном диатезе у детей раннего возраста выявляются гиперемия (эритема), отечность и слабовыраженное шелушение.
Атопический дерматит сопровождается появлением микровезикул на перемированном и отечном фоне кожи. Сыпь локализуется на лбу, щеках свободном носогубном треугольнике. Микровезикулы вскрываются, образуются эрозии. Как правило, возникают и папулезные элементы сыпи, кожный зуд. Со временем на пораженных участках кожа утолщается, меняется ее структура, появляется симптом лихенификации.
Крапивница характеризуется острым возникновением уртикарных высыпаний, представляющих собой сочные, с насыщенной розовой окраской волдыри, сопровождающиеся выраженным зудом кожи. Волдыри формируются на отечной и уплотненной коже.
Отек Квинке может сопровождать крапивницу, но может быть и самостоятельным клиническим феноменом. Это быстровозникающий ограниченный отек, чаще в области лица, половых органов или слизистых оболочек носо- и ротоглотки. Кожа над отеком приобретает розовато-цианотичный цвет, становится напряженной и плотной на ощупь, болезненной и зудящей при пальпации.
Токсико-аллергические реакции развиваются с поражением обширных участков кожи и слизистых оболочек, при которых состояние кожи напоминает клиническую картину ожогового поражения (болезнь Лайела и синдром Стивенса-Джонсона).
Изменение придатков кожи

Ногти могут изменяться как при их заболеваниях, так и в результате патологических процессов в других органах.

При врожденной эктодермальной дисплазии ногти могут отсутствовать вообще, быть деформированными или недостаточно развитыми.

Воспалительный отек вокруг околоногтевого валика, покраснение кожи круг него характерны для паронихии.

Изменения ногтей (продольные и поперечные разрывы, образование в них полостей, ложкообразная форма) возможны при нарушениях функции щито​видной железы, при длительно текущей тяжелой дефицитной анемии.

Для грибкового поражения ногтей характерны их деформация, появление на ногтях мелких ямок, ногти становятся мутными, желтыми, утолщаются, по​крываются трещинами, иногда ноготь начинает отделяться от ногтевого ложа.

Потеря ногтя происходит при образовании гематомы ногтевого ложа (травматического происхождения), при порфирии (ногти приобретают красноватый оттенок).

Изменения видимых слизистых оболочек характерны для многих инфекционных и неинфекционных заболеваний. При стоматитах появляется гипере​мия и исчезает ее блеск (катаральный стоматит); можно обнаружить дефекты слизистой оболочки в виде афт или язв (афтозный и язвенный стоматиты). При кори появляются пятна Бельского- Филатова-Коплика (слизистая оболочка десен покрыта налетом в виде манной крупы). Можно обнаружить изменения десен - гингивиты от катарального до язвенно-некротического, поражение языка - глоссит.

При осмотре ротоглотки следует оценить наличие или отсутствие гиперемии, герпетических высыпаний (свойственных некоторым респираторным инфекциям). Резкая ограниченная гиперемия характерна для скарлатины («пылающий зев»). У детей дошкольного возраста часто наблюдается гипер​плазия лимфоидной ткани, и миндалины при осмотре выходят за передние дужки. Они обычно плотные и по цвету не отличаются от слизистой оболоч​ки ротоглотки. При гипертрофии нёбных миндалин I степени они занимают 1/3 расстояния от нёбной дужки до средней линии зева, II степени - 2/3 этого расстояния, III степени - миндалины соприкасаются друг с другом.

Сочетание гиперемии слизистой оболочки с отечностью дужек, набуханием и разрыхлением миндалин является признаком ангины, которая может быть фолликулярной (на поверхности миндалин видны точечные или небольших размеров наложения, обычно белого цвета) или лакунарной (степень воспа​ления более выражена, а наложения захватывают лакуны). Фолликулярная и лакунарная ангины обычно имеют бактериальную этиологию (стрептококко​вая, стафилококковая).

Налет на миндалинах грязно-серого цвета при умеренно выраженной гипе​ремии, при снятии которого отмечается кровоточивость слизистой оболочки, характерен для дифтерии зева.

Гиперемия задней стенки глотки и наличие лимфоидных фолликуллов (гра​нул) свидетельствуют о фарингите. Всегда нужно обращать внимание, нет ли выпячивания заднебоковой стенки глотки, обычно отмечаемого при ретротонзиллярном абсцессе. 

Редкие, жесткие, ломкие волосы на голове могут наблюдаться при гипоти​реозе. Облысение затылка у детей первого полугодия жизни возможно при нарушении вегетативной регуляции (рахит, поражение ЦНС). 

Гнездная плешивость возникает при некоторых тяжелых инфекционных и соматических заболеваниях, а также при грибковом поражении волос, отрав​лении таллием или таллийсодержащими продуктами, в некоторых случаях при дерматитах энтерального происхождения (синдроме целиакии).

Грибковое поражение волос, в частности грибами рода Microsporium, харак​теризуется появлением на коже волосистой части головы красноватых очагов, напоминающих воспаленные участки, хорошо отграниченные от здоровой кожи. Волосы над этими пятнами ломаются очень близко к корню, вследствие чего образуются как бы выстриженные участки.

При педикулезе у корней волос можно обнаружить множественные песчин​кообразные, плотно сидящие яйца паразитов, а также самих передвигающихся вшей.

Патологические состояния подкожного жирового слоя, связанные с недо​статочным или избыточным его развитием, обусловлены чаще всего алимен​тарным фактором.
Дистрофия – это хроническое расстройство питания и трофики тканей, нарушающее правильное гармоничное развитие ребенка.

При голодании ребенок худеет за счет преимущественного уменьшения количества жира в организме, и этот «сгорающий» жир способствует выжива​нию ребенка в условиях голода или болезни. Только после утраты значитель​ной части этого энергетического депо начнутся уменьшение скорости роста и дистрофирование внутренних органов. Такое состояние получило название гипотрофия.
Постоянное перекармливание ребенка приводит к избыточному развитию подкожного жирового слоя, а затем - к ожирению. У детей раннего возраста избыток подкожно жирового слоя называется паратрофией. Негативные последствия при избыточном питании, именно в раннем возрасте, связаны с увеличением количества и размеров адипоцитов. Впоследствии в старшем возрасте форми​руются 2 типа ожирения: периферический, или женский, тип (накопление жира осуществляется преимущественно в подкожной клетчатке) и висцеральный, или мужской, тип (накопление жира осуществляется во внутренних органах и брюшной полости).

Нарушение консистенции жировой ткани может проявляться в виде уплот​нения кожи и подкожной жировой клетчатки, которое называется склеремой. При надавливании на кожу ребенка пораженные участки плотные, как дерево, не собираются в складку. Углубления после надавливания не остается. Чаще возникает на первой неделе жизни у недоношенных новорожденных. В легких случаях поражается кожа лица, голени, при тяжелом течении - кожа бедер, ягодиц, туловища и рук. Склерема связана с переохлаждением, обезвоживани​ем, глубокой недоношенностью.
Склередема - состояние, при котором уплотнение кожи и подкожного жи​рового слоя одновременно сопровождается отеком. При надавливании на кожу в месте пораженного участка остается углубление.

В некоторых случаях подкожный жировой слой становится более плотным; такое изменение может ограничиваться только отдельными небольшими участ​ками, рассеянными по разным частям тела, и называется склеродермой.
Симптомами поражения лимфатических узлов может быть увелические их размеров, изменение эластичности, болезненность.
Увеличение лимфоузлов может быть изолированным, распространённым, симметричным или нет, видимое или нет при осмотре. 
Изменение консистенции лимфоузлов: мягкой консистенции при недавнем процессе поражения, либо плотной при хроническом воспалении.
Болезненность при пальпации характеризует острый воспалительный процесс.
Синдром лимфопролиферативный, лимфаденопатия – увеличение лимфатических узлов.
Лимфаденит – воспаление лимфоузла.
Аденофлегмона – воспаление лимфоузла с окружающей подкожной клетчаткой. Семиотика поражения лимфатических узлов разной локализации представлены в таблице 1.
Таблица 1

Семиотика поражения лимфатических узлов
	Лимфоузлы 
	Функция (сбор лимфы)
	Характер поражения 

	Затылочные 
	С волосистой части кожи головы, задней части шеи
	Воспаление  кожи волосистой части головы, краснуха

	Околоушные 
	Со среднего уха, кожи, окружающей ухо, ушных раковин, наружного слухового прохода
	Отиты

	Подбородочные
	Кожи нижней губы, слизистой оболочки десен в области нижних резцов
	Патология полости рта

	Подчелюстные
	Кожи лица, слизистой оболочки десен
	Кариес, воспаление  в 

ротовой полости

	Переднешейные, 

Тонзиллярные
	Кожи лица, околоушной железы, слизистой оболочки полости носа, зева, рта
	Поражение зева

	Заднешейные
	Кожи шеи, гортани
	Инфекционный 

мононуклеоз, лимфомы, острый лейкоз

	Надключичные
	Верхней части груди, плевры, верхушки лёгких
	Туберкулёзный лимфаденит, лимфомы, острый лейкоз

	Подключичные
	Кожи грудной клетки, 

Плевры
	То же



	Подмышечные
	Кожи верхних конечностей
	«Болезнь кошечьих 

царапин», хламидиаз, 

лимфомы, острый лейкоз

	Локтевые
	Области предплечья


	Туберкулёзная 

интоксикация, острый 

лейкоз

	Торакальные
	Кожи грудной клетки, 

париетальной плевра, 

лёгких, грудных желез
	Туберкулёз лёгких, опухоль грудных желёз

	Паховые
	Нижних конечностей, 

ижней части живота, ягодиц, промежности, половых органов, заднего прохода
	Патология мочеполовой сферы, ануса


 Вопросы для самоподготовки: 
1. Семиотика поражения кожи, придатков кожи.

2. Характеристика сыпи при различных заболеваниях.

3. Симптомы поражения подкожно-жировой клетчатки у детей (ожирение, дистрофия, гипотрофия).

4. Понятие о склереме, склеродеме, склеродерме.

5. Методика исследования кожи, подкожно-жировой клетчатки, лимфоузлов у детей.
6. Симптомы поражения пеиферических лимфатических узлов.
7. Терминология поражения лимфатических узлов.

8. Семиотика поражения лимфатических узлов в зависимости от локализации.
Тестовый контроль
Укажите один верный вариант ответа на вопрос
1. Мелкоточечная сыпь характерна для
1) краснухи

2) скарлатины 

3) кори

4) менингококкцемии

5) ветряной оспы

2. К проявлению анемии относится
1) гиперемия кожи

2) мраморный рисунок

3) бледность кожи 

4) тотальный цианоз

5) пигментация

3. Для менингококкцемии характерна сыпь
1) мелкоточечная

2) мелкопятнистая

3) геморрагическая 

4) эритематозная

5) крупнопятнистая

4. При нарушении ухода за кожей детей грудного возраста легко возникает
1) токсическая эритема

2) желтуха

3) гнейс

4) опрелость 

5) гемангиома

5. затылочные лимфатическуие узлы пальпируются
1)  в норме у здорового ребёнка раннего возраста

2)  при хроническом тонзиллите

3)  при краснухе

4)  при острой пневмонии

5) при среднем отите 


6. надключичные лимфатическуие узлы пальпируются
1) в норме у здорового ребёнка раннего возраста

2)  при хроническом тонзиллите

3)  при краснухе

4)  при острой пневмонии

5) при лимфоме


7. при патологии урогенитальной области характерно увеличение лимфоузлов
1) паховых 

2) грудных 

3) аксиллярных 

4) локтевых

5) подключичных

8. Для гипотрофии характерно
1) умеренное развитие подкожно-жирового слоя


2) недостаточное развитие подкожно-жирового слоя

3) избыточное развитие подкожно-жирового слоя


4) неравномерное распределение подкожно-жирового слоя

5) уплотнение подкожно-жирового слоя

9. Для ожирения характерно
1)  умеренное развитие подкожно-жирового слоя


2) недостаточное развитие подкожно-жирового слоя

3) избыточное развитие подкожно-жирового слоя


4) неравномерное распределение подкожно-жирового слоя

5) уплотнение подкожно-жирового слоя

10.  При голодании новорожденного ребенка
1) сначала исчезает белая жировая ткань, затем при больших сроках – бурая

2) сначала исчезает бурая ткань, затем – белая жировая

3) исчезают одновременно бурая и белая

4) не исчезает жировая ткань

5) исчезает бурая, белая не исчезает

Ситуационные задачи
Задача 1
Девочка Лена, 4 лет, заболела 4 дня назад. Беспокоит лихорадка до 390С, слизистое отделяемое из носа, конъюнктивит,  сухой кашель.  При осмотре на коже лица, шеи, плеч, верхней части груди выявлены яркие пятна бордового цвета, папулы, в ротовой полости у основания коренных зубов - белые пятна, окруженные красной припухшей каймой, гиперемия задней стенки глотки. 
Задание
1. Как называется сыпь?

2. О каком заболевании можно подумать? 
Задача 2
На приеме в поликлинике мать с мальчиком 3 лет. Жалобы на сниженный аппетит, быструю утомляемость. При осмотре обращают на себя внимание бледность, сухость кожи, периорбитальный цианоз, истончение подкожножирового слоя на животе, груди, конечностях. Масса ребенка 12 кг, длина тела 93 см. 
Задание
О каком состоянии можно подумать? 
Задача 3
Мальчик Ваня, 3 года, заболел 3 дня назад. Беспокоили кашель сухой, надсадный, заложенность носа, повышение температуры тела до 37,30С. Лечился амбулаторно самостоятельно. На 3 день появилось опухолевидное образование справа на шее, болезненное, повышение температуры до 380С. Участковым педиатром при  посещении ребёнка на дому отмечено: спереди грудинно-ключично-сосцевидной мышцы пальпируется опухолевидное образование, размером 2,5 см, болезненное, эластичное, видно при осмотре. Подчелюстные, аксиллярные, паховые лимфоузлы размером менее 1 см, 1-2 в количестве, эластичные, безболезненные. Другие группы лимфоузлов не пальпируются. Слизистая зева, нёбных миндалин гиперемирована. Со стороны внутренних органов изменений не выявлено.
Задание
1. Оцените состояние периферических лимфатических узлов.

2. Поставьте синдромный диагноз поражения лимфатических узлов.

3. Определите план дифференциальной дигностики лимфаденопатии у данного больного.
2. Семиотика поражения мышечной системы у детей
Цель занятия: изучить симптомы поражения мышечной системы у детей.
Закончив изучение данной темы, студент должен знать: 
- клинические симптомы мышечной гипо-, атонии, гипертонуса, гипо- и атрофии.
студент должен уметь:
- провести осмотр и пальпацию мышечной системы у детей;

- выявить симптомы поражения мышечной системы.
студент должен владеть навыками:
- диагностики поражения мышечной системы у детей и подростков.

Краткое изложение теоретического материала
Жалобы: боли в мышцах (миалгии), снижение мышечной силы (уточнить время появления, связь с другими патологическими симптомами).
Миалгии (болезненность мышц) - обусловлены спазмом, сдавлением, воспалением или ишемией мышц. Выраженные боли в мышцах конечностей нередко возникают при инфекционных заболеваниях (грипп, лепроспироз, туляремия, бруцеллез,  трихинеллез). Болезненность мышц в сочетании с их уплотнением свидетельствует об их воспалительном поражении (миозит, дерматомиозит, трихинеллез). Боли в покое и болезненность мышц свойственна заболеваниям, протекающих с некрозом мышц (дерматомиозит).  Очаги каменистой плотности в толще мышц образуются при отложении солей кальция (оссификации), возникающем при гиперпаратиреозе, оссифицирующем миозите, диффузных заболеваниях соединительной ткани. Боли во время или после физической нагрузки наблюдаются при наследственных метаболических миопатиях или ишемии (склеродермия).
Врожденные аномалии мышц чаще проявляются недоразвитием грудино-ключично-сосцевидной мышцы, приводящей к кривошее. Встречаются аномалии развития диафрагмы с образованием диафрагмальных грыж. Недоразвитие или отсутствие большой грудной или дельтовидной мышцы обусловливают деформацию плеча, нарушая его функцию.
Мышечная атрофия может быть врожденной и приобретенной, первичной и вторичной. Этот симптом является одним из основных проявлений наследственных дегенеративных заболеваний нервно-мышечной системы ребенка – амиотрофии, миопатии и др. Мышечную атрофию можно обнаружить при гипотрофии II-III степени, при хронически протекающих инфекциях (туберкулез, дизентерия, энтероколит). Мышечная атрофия может развиваться при неврите, полиомиелите, в результате длительной бездеятельности при гипсовой иммобилизации при переломах костей и травмах, гиподинамии в послеоперационном периоде или при тяжелой соматической патологии, как, например, при ювенильном ревматоидном артрите. Локализованные атрофии могут формироваться при паразитарных заболеваниях – токсоплазмозе, трихинеллезе, эхинококкозе, цистицеркозе. 

 Абсолютное увеличение массы мышц (мышечная гипертрофия) встречается: физиологическое (интенсивная тренировка); патологическое, генетически обусловленное, при врожденной миотонии Томсена.
Ограниченная гипертрофия мышц у детей с длительными параличами после полиомиелита. Сохранившиеся мышцы гипертрофируются и частично компенсируют функцию парализованных мышц.
Псевдогипертрофия – видимое увеличение массы мышц вследствие отложения жировой ткани между атрофичными мышечными волокнами при прогрессирующей мышечной дистрофии (миопатия типа Дюшена).
Гипотонус (мышечная гипотония) может встречаться у новорожденных при родовых травмах с синдромом угнетения, у недоношенных, при малой хорее у более старших детей. 
Для мышечной гипотонии характерно:

– свисание руки или ноги;

– отсутствие участия в общей двигательной реакции;

– отсутствие симптома возврата.
Характерные симптомы рахита – мышечная гипотония и слабость связочного аппарата. Больные в положении на спине легко притягивают ногу к голове, у них «лягушачий» живот из-за дряблости мышц брюшной стенки; почти всегда – расхождение мышц живота. Задерживается развитие статических и локомоторных функций; дети позже начинают поднимать голову, сидеть, вставать и ходить. 
Миопатия – группа заболеваний мышечной системы, обусловленных нарушением сократительной способности мышечных волокон и проявляющихся мышечной слабостью, уменьшением объёма активных движений, снижением тонуса, атрофией, иногда псевдогипертрофией. 

Выделяют первичные (мышечная дистрофия) и вторичные (воспалительные, токсические, метаболические) миопатии.  
Миотония – состояние мышц, при котором резко затруднено их расслабление после сильного сокращения из-за изменений проницаемости клеточных мембран. Это наблюдается при наследственных нервно-мышечных заболеваниях (миотония Томсена). Миотония усиливается при охлаждении, внутренней напряженности.
Миастения – нервно-мышечное заболевание с явлениями мышечной слабости и увеличением утомляемости, протекающие с блоком нервно-мышечной передачи, например, при опухоли или гиперплазии вилочковой железы. Миастения возникает у детей в любом возрасте и проявляется птозом, двоением в глазах, бульбарными симптомами, нарастающей слабостью мышц. Заболевание может развиваться внутриутробно, в период новорожденности или в течение первых лет жизни. 
Гипертонус (мышечная гипертония) наблюдается при внутричерепных родовых травмах с синдромом гипервозбудимости, нарушениях мозгового кровообращения и кровоизлиянии в головной мозг, таких инфекционных заболеваниях, как энцефалит, столбняк, токсическая диспепсия, дизентерия. Гипертонус отмечается при миотонии Томсена, синдроме Литтля (спастическая диплегия), токсических воздействиях и хронических расстройствах питания на почве углеводного перекорма.
Гипертонус мышц конечностей характеризуется следующими признаками:
– сжатие пальцев в кулак;

– плавниковое положение рук;

– «когтистая лапа»;

– атетозное положение рук;

– положение опистотонуса; 
Судороги – непроизвольные мышечные сокращения, проявляющиеся внезапно в виде приступов и имеющие различную продолжительность. Различают общие судороги, охватывающие одновременно большое количество мышц в разных участках тела, и местные судороги, при которых сокращение ограничивается какой-либо одной областью или мышцей. Различают также клонические и тонические судороги. Клонические судороги – быстрые мышечные сокращения, следующие друг за другом через короткие, но неравномерные промежутки времени. Тонические судороги – длительные мышечные сокращения. Если сокращение является тоническим или длится несколько часов и даже дней, говорят о тетанических судорогах (тетанус). Тетанические судороги встречаются при раздражении мозговых оболочек, когда вследствие тетанического сокращения затылочных мышц (симптом ригидности) голова запрокинута назад. В результате тетанической судороги жевательных мышц при столбняке возникает тризм – невозможность раскрыть рот. Тяжелые тетанические судороги, поражающие в первую очередь гортань, голосовую щель, дыхательную мускулатуру, характерны для бешенства. Общие судороги наблюдаются при холере, когда они обычно начинаются с конечностей, затем переходят на туловище и вызывают у больных сильные болевые ощущения в мышцах. Из местных судорог имеет значение судорожное сокращение диафрагмы,  обусловленное возникновением икоты. Ограниченные судороги в виде прерывистых некоординированных движений наблюдаются при хорее.
Среди причин судорог у детей следует помнить о перинатальных поражениях нервной системы (тонические или клонические судороги), гипертермии (клонико-тонические судороги), гипокальциемии новорожденных, спазмофилии, расстройствах водно-электролитного баланса, травмах и психологическом стрессе.
Параличами мышц называются состояния, при которых утрачивается способность мышц произвольно сокращаться. Различают центральные и периферические параличи. При периферических параличах мышцы становятся вялыми, а пассивные движения в суставах избыточными. Центральные параличи обычно сопровождаются спастическим гипертонусом. Мышцы становятся уплотненными, напряженными, отчетливо контурируются, пассивные движения затруднены и ограничены.  Параличи связаны с поражением нервной системы, в частности пирамидной и экстрапирамидной ее части, что требует дополнительных методов обследования. Отмечаются параличи и парезы при внутричерепной родовой травме, детском церебральном параличе, фенилкетонурии.
Вопросы, данные студентам для самоподготовки:
1. Методика исследования мышечной ткани у детей разного возраста.
2. Симптомы поражения мышечной систем при различных заболеваниях.
Тестовый контроль
Укажите один верный вариант ответа на вопрос

          1. СНИЖЕНИЕ МЫШЕЧНОГО ТОНУСА НАЗЫВАЕТСЯ

        1) атония

        2) гипотонус

        3) гипертонус

        4) атрофия

        5) гипотрофия

           2. МЫШЕЧНАЯ ГИПОТОНИЯ ХАРАКТЕРНА ДЛЯ 

                     1) доношенных новорожденных

                     2) недоношенных новорожденных

     3) 1-месячных детей

     4) 2-месячных детей

                     5) 6-месячных детей

           3. МИАСТЕНИЯ – ЭТО

1) мышечная боль

2) мышечная слабость

3) боль в костях

4) слабое развитие мышц

5) снижение мышечного тонуса

           4. ПРИ РАХИТЕ СО СТОРОНЫ МЫШЦ ВЫЯВЛЯЕТСЯ

1) гипертонус

2) гипотония

3) ассиметрия тонуса

4) болезненность

5) атрофия

           5. ПОВЫШЕНИЕ МЫШЕЧНОГО ТОНУСА НАЗЫВАЕТСЯ

1) атония

2) гипотония

3) гипертонус

4) атрофия

5) гипотрофия

              6. ГАРМОНИЧНОСТЬ ДВИЖЕНИЙ НАРУШАЕТСЯ В ПЕРИОД 

                     1) грудного возраста

                     2) раннего возраста

                     3) дошкольного возраста

                     4) препубертатного возраста

                     5) пубертатного возраста

    7.МЫШЕЧНЫЙ ТОНУС ВЕРХНИХ КОНЕЧНОСТЕЙ У ГРУДНОГО РЕБЕНКА ПРОВЕРЯЕТСЯ 

                    1) симптомом щипка

                    2) пробой на тракцию

                    3) измерением окружности мышц плеча

                    4) пальценосовой пробой

                    5) рефлексом Моро

   8.ДЛЯ РАЗВИТИЯ МЫШЕЧНОЙ СИСТЕМЫ У ДЕТЕЙ ПРИМЕНЯЮТСЯ

                    1) солнечные ванны

                    2) воздушные ванны

                    3) занятия физкультурой

                    4) богатое углеводами питание

                    5) иглорефлексотерапия

              9.БОЛЕЗНЕННОСТЬ ПРИ ПАЛЬПАЦИИ МЫШЦ ХАРАКТЕРНА ДЛЯ ЗАБОЛЕВАНИЯ

                    1) трихинеллез

                    2) грипп

                    3) оссифицирующий миозит

                    4) корь

                    5) менингит

             10.МИАЛГИЯ – ЭТО

                   1) мышечная боль

                   2) мышечная слабость

                   3) боль в костях

                   4) слабое развитие мышц

                   5) снижение мышечного тонуса

Ситуационные задачи
Задача 1
У новорожденного ребенка руки согнуты в локтях, колени и бедра подтянуты к животу. При разгибании ног врачом, они возвращаются в исходное положение. При попытке ребенка перевести в сидячее положении, он сначала разгибает, а затем сгибает руки и всем телом подтягивается к врачу.
Задание
1. Какие пробы использованы для определения мышечного тонуса?

2. Как называется состояние мышечного тонуса у этого ребенка? 

Задача 2
Новорожденный ребенок лежит на столике с вытянутыми руками и ногами. Задание

1. Как называется изменение мышечного тонуса?

2. Для какого ребенка такая поза является физиологической?

Задача 3
При профилактическом осмотре мальчика 8 лет выявлено, что ребенок сутулится, лопатки крыловидно отстоят. 
Задание
О чем это свидетельствует и с чем связано? 
3. Семиотика поражения костно-суставной системы у детей
Цель занятия: изучить симптомы поражения костно-суставной системы у детей. 
Закончив изучение данной темы, студент должен знать: 

- жалобы при поражении костно-суставной системы у детей;
- признаки деформации черепа, суставов, костей, зубов;

- клинические симптомы рахита.
студент должен уметь:
- провести осмотр и пальпацию костно-суставной системы у детей;

- выявить симптомы поражения костно-суставной системы.
студент должен владеть навыками:
- диагностики поражения костно-суставной системы у детей и подростков.
Краткое изложение теоретического материала
Жалобы:
- боли в костях и суставах (уточнить локализацию, характер, время появления, провоцирующие факторы).

- деформация костей или суставов (уточнить давность появления).

- ограничение подвижности (уточнить давность появления)

Необходимо выяснить наличие у ближайших родственников заболеваний костной системы и суставов, ревматической, инфекционной и аутоиммунной патологии, уточнить связь начала заболевания с какими – ибо предшествующим воздействием (травма, инфекция и т.д.).
Поражения опорно-двигательной системы у детей чрезвычайно многообразны и могут быть связаны как с аномалией развития костной системы, так и с нарушением функции  других систем и органов,  участвующих в костеобразовании (эндокринная, почечная и др.).
Болевой синдром характерн для различных заболеваний воспалительной,  опухолевой, дистрофической природы. У ребенка часто бывает трудно определить четкую локализацию болей (в костях или в суставах).

Боли в ногах ночного  характера встречаются при обменных нарушениях у детей с нервно-артритическим диатезом. В период вытяжения часто отмечаются так называемые боли роста, связанные  с более быстрым ростом костей относительно мышечно-связочного аппарата.
При остеомиелите  боли в костях интенсивные, сопровождаются резкой локальной болезненностью, отеком и гиперемией окружающих тканей, повышением местной температуры, общей лихорадкой. У детей очаг остеомиелита располагается в метафизе или эпифизе трубчатых костей с частым вовлечением в процесс суставов.
При туберкулезе костей боли и воспалительные изменения имеют меньшую выраженность. Туберкулезный процесс также преимущественно локализуется в эпифизах трубчатых костей с вовлечением в процесс суставов.

Боли характеры и для опухолей костной ткани, которые чаще встречаются у детей в период вытяжения. Интенсивные, изнуряющие боли отмечаются только при остеоид-остеоме, при других костных опухолях (хондробластома, остеогенная саркома, опухоль Юинга и др.) интенсивность болевого синдрома длительное время остается умеренной. При опухолях костей также удается обнаружить припухлость, отек тканей в области поражения, болезненное образование, исходящее из кости.
При переломах костей болевой синдром сочетается с припухлостью, кровоизлиянием в месте повреждения, нарушением функции конечности, ее деформацией, укорочением. У детей раннего возраста возможен поднадкостничный перелом по типу «зеленой ветки».
Артралгии (боли в суставах) – встречаются при многих заболеваниях инфекционной и ревматической природы и не обладают какой-либо специфичностью.

Боли в тазобедренном суставе, нарастающие при нагрузке и ослабевающие в покое, с развитием в дальнейшем хромоты и ограничения подвижности при удовлетворительном самочувствии ребенка характерны для асептического некроза головки бедренной кости – болезни Пертеса.
Деформации костей  могут быть следствием врожденных аномалий скелета, развивающейся дисплазии костной или хрящевой ткани, а также результатом дистрофических и воспалительных заболеваний костной системы.

Укорочение длинных трубчатых костей при нормальном росте позвоночника в сочетании с вальгусной или варусной деформацией конечностей характерно для хондродисплазии. Деформации костей могут быть при рахите и рахитоподобных заболеваниях.
Артриты (воспалительные изменения в суставах) характерны для многих заболеваний инфекционной и аутоиммунной природы. Симметричные артриты с постепенным вовлечением в процесс новых суставов, нарастающей их деформации, симптомом утренней скованности отмечаются при ювенильном ревматоидном артрите (ЮРА).
Развитие артрита после перенесенной инфекции бактериальной или вирусной природы характерно для  реактивного артрита. 
Летучесть артритов и артралгий, преимущественное поражение крупных и средних суставов встречается при ревматизме (ревматический полиартрит), для которого характерны связь с перенесенной стрептококковой инфекцией, изменениями  в сердце.

Асимметричный олиго-моноартрит (воспаление 1-2-3 суставов) с преимущественным поражением суставов нижних конечностей, болями в области пяток (талалгии) характерны для болезни Рейтера, при которой отмечается связь с урогенитальной или кишечной инфекцией. Помимо артритов, при этой патологии выявляются воспалительные изменения глаз (конъюнктивит, увеит) и урогенитального тракта (уретрит).

Поражение суставов (в том числе илеосакральных сочленений) в сочетании с ригидностью позвоночника характеризует анкилозирующий спондилоартрит – болезнь Бехтерева.
Деформации суставов при некоторых заболеваниях довольно типичны. Так, «сосискообразная» деформация пальцев свойственна псориатическому артриту, «веретенообразная» деформация пальцев характерна для ревматоидного артрита, изменение кисти типа «когтистой лапки» – системной склеродермии акросклеротического варианта, а у детей первого года жизни – поражения ЦНС.
Изменения формы черепа могут быть следующими:

- квадратный череп – выпячиваются лобные и теменные бугры за счет разрастания остеоидной ткани при  подостром течении рахита;

- ягодицеобразный череп – избыточно развитые теменные бугры с впадиной между ними при рахите;

-  макроцефалия – избыточное разрастание остеоидной ткани (подострое течение рахита), гидроцефалия;

- олимпийский лоб – выдаются лобные бугры (рахит);

- седловидный череп – вдавление на месте большого родничка;

-башенный череп – продолговатый, вытянутый вверх череп (при врожденном  сифилисе);

- деформации затылочной кости – ее уплощение, скошенность;

- микроцефалия – внутриутробное недоразвитие головного мозга, преждевременное заращение черепных швов.

При пальпации может отмечаться западение большого родничка (при эксикозе), выбухание – при повышении внутричерепного давления (при гидроцефалии, менингите, нейротоксикозе); краниотабес – размягчение чешуи затылочной кости (при остром течении рахита).

При осмотре лица может, отмечается готическое небо (высокое небо при уменьшении поперечных размеров верхней челюсти) либо  прогнатизм  (передняя часть верхней челюсти выпячивается вперед, нижняя челюсть при этом отходит назад),  эти изменения отражают стигмы дисэмбриогенеза.
Патология зубов отражает следующие изменения:
- задержка прорезывания зубов – при рахите, болезни Дауна, гипотрофии, туберкулезе, гипотиреозе;

- преждевременное прорезывание;

- гетчинсоновские резцы – бочкообразная деформация резцов верхней челюсти с полулунной вырезкой режущего края (при врожденном сифилисе);

- гипоплазия эмали – зубы теряют свой естественный блеск и покрываются углублениями различной величины и формы (при некоторых заболеваниях, сопровождающихся нарушением минерального и белкового обмена, перенесенные в период обызвествления зубов);

- необычный цвет эмали (желтый, коричневый, розовый, янтарный) – при наследственных заболеваниях, осложнениях лекарственной терапии;

- сверхкомплектность – появление лишних зубов; 

- врожденное отсутствие зубов;

- неправильное направление роста – зубы могут быть выдвинуты из зубной дуги, повернуты вокруг своей оси, значительно раздвинуты;

- кариес- деминерализация зубной эмали с формированием дефекта в виде полости;

- парадонтит – инфекционно- воспалительное поражение тканей, прилегающих к зубу связок и костей с развитием необратимой тканевой деструкции. 
При осмотре грудной клетки возможные следующие изменения:
- плоская грудь – при астении, гипотрофии;

- килевидная грудная клетка – грудина выпячивается вперед в виде киля (при рахите, муковисцидозе);

- воронкообразная грудная клетка (грудь сапожника) – вдавление (западение) нижней части грудины;

- гаррисоновая борозда – западение по месту прикрепления диафрагмы, реберные дуги выглядят как бы вывернутыми вперед (при рахите);

- сердечный горб – выпячивание грудной клетки в области сердца (при врожденных пороках сердца);

- ладьевидная грудь – впадение на боковых поверхностях (при рахите);

- рахитические «четки» – симметричные полушаровидные утолщения на уровне V-VIII ребер в области перехода костной части ребер в хрящевую (рахит);

- бочкообразная грудная клетка – равномерное ее расширение с горизонтальным расположением ребер (при бронхиальной астме, эмфиземе).
При осмотре позвоночника  возможные следующие изменения:
- грудной гиперлордоз – следствие рахита, туберкулеза позвоночника;

- поясничный гиперлордоз – наблюдается при врожденном вывихе бедра, контрактуре тазобедренного сустава, выраженном плоскостопии, поражении длинной мышцы спины, полиомиелите, прогрессирующей мышечной дистрофии;

- доскообразная спина – выраженный поясничный лордоз при отсутствии грудного кифоза (при хондродистрофии);

- рахитический горб – выраженный грудной кифоз (при рахите, при туберкулезном спондиллите);
Сколиоз – боковое искривление позвоночника,  при неправильном положении за столом, после травм, неправильном режиме дня, неполноценном питании.
Степени сколиоза:
I – нефиксированное искривление, при разгрузке позвоночника оно исчезает.

II – постоянное значительное искривление позвоночника, полного расправления позвоночника при его разгрузке не происходит.

III – резкое фиксирование позвоночника, выраженный реберный горб.

IV – грубые деформации.
При осмотре конечностей возможные следующие изменения:
- вальгусное  (Х-образное) искривление нижних конечностей (при рахите);

- варусное  (О-образное) искривление нижних конечностей  (при рахите);

- длиннорукость (при врожденныех заболеваниях соединительной ткани – болезни Марфана);

- браслетки – утолщения в области эпифизов лучевой кости (при рахите);

- нити жемчуга – утолщения в области диафизов фаланг пальцев (при рахите);

- утолщение вокруг мелких межфаланговых суставов – проявление ревматоидного артрита;

- укорочение костей бедер и плечевых костей  (при хондродистрофии);

- саблевидное искривление большеберцовой кости  (при рахите, врожденном сифилисе);

- барабанные палочки – искривление фаланг пальцев (при хронической гипоксии);

- плоскостопие.  

Причинами плоскостопия могут быть рахит, неудобная обувь, слабость связочного аппарата стопы. 
Степени плоскостопия:
I – вальгусная установка пяток без уплощения свода стопы, поддается коррекции. 

II – стойкое вальгусное положение стопы, уплощение стопы, коррекции не поддается. 

III – вальгусное положение пятки, уплощение внутреннего свода стопы, выпуклость внутреннего края, некоторая вогнутость наружного края стопы
Остеопороз– это разряжение костного вещества (на ограниченном участке какой-либо кости или во многих костях) после переломов, при различных заболеваниях.
Факторы риска развития остеопороза отражены в таблице 2.
 Таблица 2
Факторы риска развития остеопороза
	Наследственные и индивидуальные факторы риска
	Факторы риска, связанные

с образом жизни

	–
 принадлежность к белой или восточной расе;

–
 наличие случаев заболевания в семье;

– женский пол; 

– 
первая менструация после 15 лет;

– нерегулярные mensis;

–
 отсутствие детей;

–
 более 3 беременностей;

–
 кормление грудью более 6 мес;

–
 отсутствие лактации;

–
 старость.
	–
 малоподвижный образ жизни;

–
 дефицит Са в суточном рационе;

–
 употребление пищи с высоким содержанием белка; 

– употребление пищи с высоким  

   содержанием клетчатки;

–
 употребление более 5 чашек кофе в сутки;

–
 курение;

–
 прием алкоголя.




Вторичные  остеопорозы могут возникнуть при патологии органов и систем:
– мочевой системы (гломерулонефрит, хроническая почечная недостаточность);

– желудочно-кишечного тракта (синдром мальабсорбции, хронический гепатит, цирроз печени);

– эндокринной системы (синдром Иценко-Кушинга, тиреотоксикоз, сахарный диабет I типа и др.);

– диффузные болезни соединительной ткани (системная красная волчанка, ревматоидный артрит);

– генетические заболевания (синдром Марфана и др.);

– системы крови (талассемия, лейкозы, ретикулезы, лимфомы, миеломная болезнь);

– ЦНС (параличи, парезы, анорексия);

– органов дыхания (хронические обструктивные заболевания легких);

– воздействие других факторов (иммобилизация, нарушение питания, голодание);

– при приеме лекарственных препаратов – глюкокортикостероиды, цитостатики, циклоспорин, тетрациклин, антациды, гепарин (более 3 мес.).

Симптомы рахита: 

- остеомаляции (размягчение костей) – податливость костей черепа, краев родничка, краниотабес, брахицефалия, деформация костей черепа, конечностей, ключиц, плоский таз, кариес зубов;

- остеоидной гиперплазии – лобные и теменные бугры, реберные «четки», «браслетки» на предплечьях, «нити жемчуга» на пальцах;

- гипоплазии костной ткани – задержка роста, позднее прорезывание зубов, позднее закрытие родничков. 
Вопросы для самоподготовки: 
1. Симптомы поражения костно-суставной систем при рахите, других заболеваниях.
2.  Методика исследования костно-суставной систем у детей.
Тестовый контроль
Укажите один верный вариант ответа 
1. СКОЛИОЗ – ЭТО 

1) изгиб позвоночника вперед

2) изгиб позвоночника назад

3) изгиб позвоночника в сторону

4) патологический кифоз

5) патологический лордоз

2. ДЛЯ ХРОНИЧЕСКОЙ ГИПОКСИИ ХАРАКТЕРЕН СИМПТОМ

1)
барабанные палочки

2)
плоскостопие

3)
укорочение костей

4)
нити жемчуга

5)
вальгусная деформация

3. ВНУТРИУТРОБНОЕ НЕДОРАЗВИТИЕ ГОЛОВНОГО МОЗГА - ЭТО

1)
краниотабес

2)
макроцефалия

3)
анэнцефалия

4)
микроцефалия

5)
порэнцефалия

4. РАХИТОМ БОЛЕЮТ ДЕТИ В ВОЗРАСТЕ 

1) в первые 3 месяца

2) на 1-м году жизни

3) в первые 2 года жизни                                                  

4) на 3 году жизни

5) новорожденные

5. К СИНДРОМУ ОСТЕОМАЛЯЦИИ ОТНОСИТСЯ 

1)
реберные четки

2)
нити жемчуга

3)
лобные бугры

4)
теменные бугры

5)
уплощение затылка

6. ПРИ РАХИТЕ НИЖНИЕ КОНЕЧНОСТИ МОГУТ БЫТЬ

1)
О- или Х-образными 

2)
не измененными

3)
саблевидными

4)
укороченными

5)
воспаленными

7. К СИНДРОМУ ОСТЕОИДНОЙ ГИПЕРПЛАЗИИ ОТНОСИТСЯ

1)
уплощение затылка

2)
краниотабес

3)
деформация конечностей

4)
реберные четки

5)
кифоз

8. ПОЗДНЕЕ ЗАКРЫТИЕ РОДНИЧКА ХАРАКТЕРНО ДЛЯ

1)
рахита

2)
микроцефалии

3)
остеомиелита

4)
эксикоза

5)
артрита

9. БОЛЕЕ ТОЛСТАЯ НАДКОСТНИЦА У ДЕТЕЙ ОБЪЯСНЯЕТ ВОЗНИКНОВЕНИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

1)
остеомиелит

2)
артрит

3)
артроз

4)
кариес

5)
перелом по типу «зеленой ветки»

10. ПРИ ВРОЖДЕННОМ ВЫВИХЕ БЕДРА БЫВАЕТ

1)
грудной гиперлордоз

2)
доскообразная спина

3)
поясничный гиперлордоз

4)
сколиоз

5)
горб

Ситуационные задачи
Задача 1
При осмотре ребенка 10 мес. выявлена мышечная гипотония, выпячивание лобных и теменных бугров. Размеры большого родничка 2*2,5 см, зубов нет. Пальпируются реберные четки. Отмечается О-образная деформация ног.  
Задание

1. Какие синдромы Вы можете назвать.

2. О каком заболевании можно подумать?
Задача 2
При осмотре ребенка 4 мес. отмечается уплощение затылка, податливость краев большого родничка.  

1. Какие синдромы Вы можете назвать.

2. О каком заболевании можно подумать?
Задача 3
У ребенка 10 лет после перенесенного вирусного заболевания отмечается увеличение, припухлость, гиперемия голеностопного сустава. Пальпация болезненна. 
Задание
О каком заболевании можно подумать?
Симптомы и синдромы поражения органов дыхания у детей 
Цель занятия: изучить симптомы поражения органов дыхания у детей.

Закончив изучение данной темы, студенты должны знать:
· основные признаки поражения органов дыхания у детей раннего, старшего возраста и подростков; 

· причины и характеристика кашля, одышки у детей;

· основные синдромы поражения органов дыхания у детей и их происхождение; 

· диагностические критерии основных наиболее часто встречающихся заболеваний органов дыхания у детей;

· основные методы дополнительного обследования детей с заболеваниями органов дыхания. 

Студенты должны уметь:

· выявлять симптомы и синдромы поражения органов дыхания?

· оценить данные рентгенографии грудной клетки, показателей функции внешнего дыхания, микробиологического и цитологического исследования мокроты;

· оценить данные общего анализа крови.

Владеть:

- навыками сбора и анализом анамнеза заболеваний органов дыхания у детей;

- навыками проведения физикального осмотра дыхательной системы;

- навыками диагностики заболеваний органов дыхания у детей.
Краткое изложение теоретического материала
Кашель – универсальный механизм очищения и основной симптом респираторных заболеваний. 

Причинами кашля являются следующие механизмы:

· повышенное скопление слизи, гнойного секрета в респираторных путях,

· дисфункция мукоциллиарного клиренса,

· ингаляционное попадание в дыхательные пути раздражающих веществ.

Дифференциально-диагностические критерии кашля представлены в таблице 3.
Таблица 3

Дифференциально-диагностические критерии кашля у детей
	Вид и характер кашля
	Заболевания, при котором встречается кашель

	Сухой
	Дебют респираторных заболеваний

	Сухой спастический
	Бронхиальная астма, обструктивный бронхит

	Влажный
	Острое респираторное заболевание, хронические заболевания легких

	Приступообразный кашель с репризами
	Коклюш – 5-10 сильных кашлевых толчков на протяжении одного вдоха

	Коклюшеподобный кашель
	Паракоклюш, респираторно-синтициальная и аденовирусная инфекция, аспирационный синдром, муковисцидоз

	Лающий кашель
	Ларингит, отек гортани, инородные тела гортани

	Битональный (низкий, затем высокий тон)
	Аспирация инородных тел, туберкулез органов дыхания и внутригрудных лимфоузлов, опухоли

	Кашель при приеме пищи
	Нарушение глотания, неправильная техника вскармливания, трахеопищеводный свищ, неврологические расстройства

	Кашель при физической нагрузке
	Бронхиальная астма, врожденные аномалии развития

	Кашель при ингаляции холодного воздуха
	Гиперреактивность бронхов, бронхиальная астма

	Ночной кашель
	Аденоидит, синусит, гастроэзофагеальный рефлюкс, бронхиальная астма

	Психогенный кашель
	При других заболеваниях


ВИДЫ ОДЫШКИ:
Инспираторная одышка характеризуется затрудненным вдохом, включением в акт дыхания вспомогательных дыхательных мышц. При легкой степени втягивается эпигастрий и нижние межреберья, при тяжелой степени – верхние межреберья, яремная и надключичные ямки.
Экспираторная одышка характеризуется затрудненным выдохом, воздух из легких выходит медленно, со свистом, грудная клетка находится в положении вдоха и почти не участвует в акте дыхания.

Смешанная одышка – комбинация экспираторной и инспираторной одышки, встречается чаще, чем другие типы; характеризуется затрудненным вдохом и выдохом, при осмотре обнаруживается вздутие грудной клетки и втяжение её областей.
ДЫХАТЕЛЬНАЯ НЕДОСТАТОЧНОСТЬ (ДН) – состояние, при котором нормальная функция внешнего дыхания недостаточна для нормального лёгочного газообмена (классификация дыхательной недостаточности по степени тяжести представлена в таблице 4)
Таблица 4
Классификация ДН по степени тяжести

	Критерии
	ДН 1 степени
	ДН 2 степени
	ДН 3 степени
	ДН 4 степени (гипоксическая кома)

	Одышка
	При легкой физической нагрузке
	В покое 

(ЧД > на 25% выше нормы)
	В покое 

(ЧД > на 50% выше нормы)
	Десинхронизация дыхания (апериодическое парадоксальное, брадипное),

	Участие вспомогательной мускулатуры в акте дыхания
	Нет
	Умеренное
	выраженное
	Уменьшение дыхательных шумов на вдохе

	Окраска кожи
	Периоральный цианоз при физической нагрузке 
	Бледность кожных покровов и периоральный цианоз
	Бледность кожных покровов, генерализованный цианоз 
	Общий цианоз

	Артериальное давление
	Не изменено
	Повышение 
	Снижение 
	Гипотония

	Соотношение частоты пульса и дыхания
	3,5 – 2,5 : 1
	2 – 1,5 : 1
	Варьирует
	-

	ЖЁЛ и ДО
	Снижены
	Снижены более, чем на 25-30% от нормы
	Снижены более, чем на 50% от нормы
	-

	МОД
	Увеличен
	Увеличен
	Снижен
	-

	РО2
	Норма или снижено до 90 %
	70 – 85 % от нормы
	Ниже 70 %
	-

	РСО2
	Норма или умеренно снижено
	Повышается, метаболический ацидоз
	Гиперкапния, смешанный ацидоз
	Декомпенсированный ацидоз


ДН по течению: 

· Острая 

· Хроническая

ДН в зависимости от нарушения внешнего дыхания:

· Вентиляционная (обструктивная, рестриктивная, смешанная)

· Нарушение соотношения вентиляции и кровотока в разных зонах легкого

· Нарушение альвеолярно-капиллярной диффузии 
Обструктивный синдром– обструктивная форма вентиляционной ДН, обусловленная повышением сопротивления потоку воздуха за счёт уменьшения площади поперечного сечения воздухоносных путей (причины обструктивного синдрома дыхательных путей представлены в таблице 5).
Таблица 5
Причины обструкции дыхательных путей
	На уровне верхних дыхательных путей (проявляются инспираторной одышкой – стридором)
	На уровне нижних дыхательных путей (одышка экспираторного или смешанного характера)

	Интраторакальные причины

	- постаназальный синдром (ринит)

- гипертрофия миндалин

- стеноз гортани (ложный и истинный круп)

- заглоточный абсцесс (дисфагия и дисфония)

- дисфункция голосовых связок и рецидивирующая аспирация молока из-за патологии ЦНС 

- инородные тела, попадающие в трахею
- врождённый стридор (недоразвитие хрящей гортани)
- трахеомаляция (врождённая мягкость хрящевых трахеальных колец)
	- респираторный дистресс-синдром новорожденных (РДС)

- обструктивный бронхит, бронхиолит 

- бронхиальная астма

- бронхоэктазы

- муковисцидоз

- врождённые пороки развити легких



	Экстраторакальные причины

	- гиперплазия вилочковой железы (тимомегалия)

- опухоли верхнего переднего средостения (тимома)
- аномалия отхождения больших артерий (двойная дуга аорты) 

 - увеличение внутригрудных лимфоузлов (бронхоаденит, лимфогранулематоз) 
	- декомпенсированные врожденные пороки сердца

- фиброэластоз миокарда (врождённый кардит)

- перикардит

- тяжелые формы анемии




Стеноз гортани (синдром крупа) – заболевание чаще воспалительной природы, встречается у детей грудного и раннего возраста (табл. 6).
Таблица 6

Клиническая диагностика синдрома крупа
	Синдром
	Истинный круп
	Ложный круп

	Причины
	дифтерия зева
	подсвязочный ларингит вирусной этиологии

	Симптомы
	- инспираторная одышка

- осиплость или афония голоса

- хриплый кашель 

- постепенное развитие заболевания и ухудшение в динамике
	- инспираторная одышка

- втяжение уступчивых мест грудной клетки

- лающий кашель

- внезапное развитие чаще ночью

- тяжелое течение, но быстрое купирование под влиянием терапии


Ателектаз – спадение сегмента, доли или всего легкого, является осложнением обструктивного синдрома и свидетельствует о тяжелой степени нарушения бронхиальной проходимости (закупорка инородным телом, густой вязкой слизью, сдавлением увеличенными внутригрудными лимфоузлами или опухолью и т.д.). 

Диагностические критерии:

- локальное притупление перкуторного звука

- резкое ослабление или отсутствие дыхания в зоне притупления

- рентгенологически треугольная тень (при ателектазе доли), смещение средостения в больную сторону

Критерии диагноза заболеваний органов дыхания у детей
Острый простой бронхит – острое инфекционное воспаление слизистой оболочки средних и крупных бронхов. 

Диагносические критерии:

- кашель сухой,  затем  влажный 

- острое начало на фоне ОРВИ  у  детей  любого  возраста,  обычно  при  нормальной  температуры

- жесткое  дыхание,  сухие  и  влажные разнокалиберные  хрипы диффузного  характера

- усиление  легочного  рисунка на рентгенограмме грудной клетки
Обструктивный бронхит – встречается чаще в  раннем возрасте у детей с аллергическим или лимфатико-гипопластическим диатезом, паратрофией, рахитом.

Диагностические критерии:

- одышка смешанного характера и учащение дыхания (тахидиспное)

- участие вспомогательной мускулатуры в акте дыхания

- расширение перкуторных границ легких

- коробочный оттенок перкуторного звука

- сухие свистящие и влажные разнокалиберные хрипы в обе фазы дыхания над всеми полями легких

- повышение  прозрачности  легочных  полей, усиление  легочного  рисунка на рентгенограмме грудной клетки
Острый бронхиолит (капиллярный бронхит) – встречается у детей первых двух лет жизни (чаще в 6 –7 месяцев), вирусной этиологии.

Диагносические критерии:

- тахидиспное до 80-100 в минуту;

- общий цианоз;

- втяжение уступчивых мест грудной клетки;

- объективно в легких – явления эмфиземы, мелкопузырчатые хрипы над всеми полями легких;

- повышение  прозрачности  легочных  полей  на  периферии, усиление  легочного  рисунка медиальных  зон, ацинарные и  лобулярные  ателектазы на рентгенограмме грудной клетки.
Острая пневмония – воспалительное заболевание паренхимы легких вирусно-бактериальной этиологии. 
Диагностические критерии:

- тахидиспное;

- бледность кожных покровов и акроцианоз носогубного треугольника;

- участие вспомогательной мускулатуры в акте дыхания;

- притупление перкуторного звука локально;

- аускультативно локальное ослабление дыхания и мелкопузырчатые, крепитирующие хрипы;

- лихорадка (фебрилитет  более 3 дней);

- наличие  очаговых  или  инфильтративных изменений  на  рентгенограмме нейтрофильного  лейкоцитоза  и  ускоренной  СОЭ в гемограмме.
Острая пневмония, осложненная деструкцией – встречается чаще у  детей раннего возраста, характеризуется развитием осложнений (образование очагов деструкции, абсцесс, буллы, плеврит, пневмоторакс). На  фоне клиники острой пневмонии появляется присоединение гнойно-септического синдрома, на  4-7 день  возможны    гнойно-плевральные  осложнения.
Легочная деструкция -  гнойный лобит;  мелкоочаговая  множественная  деструкция (инфильтративно-деструктивная);  внутрилегочная  деструкция (очагово-деструктивная):       

Рентгенологические признаки легочной деструкции:   
Лобит - гомогенное  затенение, соответственно  анатомическому  положению  долей  с  выпуклыми  границами  и  нормальным  положением  средостения;

Внутрилегочная  деструкция  - при признаках  лобита появление  в  центре  неправильной  формы  просветления  с  нечеткими  контурами, могут  определятся “легочные  секвестры”;
Мелкоочаговая  деструкция - инфильтрация  легочной  ткани с  множественными  просветлениями.
Абсцесс легкого – острое  гнойное  (ограниченное)  расплавление  ткани  легкого. 

Клинико-рентгенологические симптомы:

- ухудшение  общего  состояния на фоне течения пневмонии;

- нарастание  токсикоза,  лихорадка;

- нарастание  симптомов дыхательной  недостаточности;

- усиление кашля  (не дренирующийся абсцесс – малопродуктивный, болезненный,  дренирующийся - с обильной гнойной мокротой);

- на рентгенограмме грудной клетки интенсивное  ограниченное  гомогенное  затенение (не дренирующийся абсцесс), наличие  уровня  жидкости  (дренирующийся абсцесс), массивное  гомогенное затенение  с  четким  полуовальным  нижним  контуром (гигантский абсцесс).
Буллы легкого -  исход  легочной  деструкции (напряженные  - “клапанные”   или простые).

Клиническая картина, характерная для напряженных булл:

- на  фоне  “выздоровления”  внезапное  ухудшение  состояния, нарастание  ДН; 

- синдром  внутригрудного  напряжения - вздутие, отставание  в  дыхании  со стороны  поражения, смещение  средостения в контрлатеральную  сторону;

- отсутствие  дыхательных  шумов, тимпанит; 

- рентгенологическая характеристика: наличие  большой  тонкостенной  воздушной  полости  с  четкими  контурами, смещение  средостения  в  здоровую  сторону, уменьшение  объема  здорового  легкого.
Плеврит - накопление  жидкости  в  плевральной  полости.
- ухудшение  состояния, гипертермия, нарастание  ДН;

- притупление  перкуторного  звука, ослабление  дыхания (степень  выраженности  и  распространенности  симптомов зависит  от  количества  жидкости);

- рентгенологическая характеристика: уменьшение  объема  легкого  при  нормальном  положении  органов  средостения, реберно-диафрагмальный  синус  не  дифференцируется, затенение  легочного  поля  со смещением  средостения  или  без  него).
Пиопневмоторакс - возникает  при  прорыве  очагов  деструкции  в  плевральную  полость. Диагносические критерии:

- резкое  ухудшение  состояния - плевропульмональный  шок;

- резкое  нарастание  ДН, сердечно-сосудистой  недостаточности;

- выбухание и отставание  при  дыхании одной  половины  грудной  клетки, смещение  средостения  в  противоположную  сторону;
- перкуторно тимпанит + притупление;
- рентгенологически - легкое  коллабировано,  наличие  уровня  жидкости, смещение  органов  средостения  в  “здоровую” сторону.
Пневмоторакс –  наличие воздуха в плевральной полости (в результате деструкции легочной ткани, при травматическом повреждении грудной клетки, спонтанный пневмоторакс) – простой и напряженный.

Напряженный пневмоторакс, диагносические критерии::
- синдром  внутригрудного  напряжения - вздутие, отставание  в  дыхании  со стороны  поражения, смещение  средостения в контрлатеральную  сторону;

- отсутствие  дыхательных  шумов, тимпанит;

- рентгенологически легкое  коллабировано;  наличие  воздуха в плевральной полости; смещение  органов  средостения  в  “здоровую” сторону.
Бронхиальная астма – относится к группе респираторных аллергозов (механизмы ,обструкции: отек слизистой, гиперсекреция, бронхоспазм).

Диагносические критерии:

- внезапные приступы экспираторной одышки;

- наличие дистанционных хрипов (свистящие хрипы, слышимые на расстоянии);

- мучительный сухой кашель;

- коробочный оттенок перкуторного звука;

- ослабление дыхания и сухие свистящие хрипы на выдохе.
Муковисцидоз – наследственное заболевание, при котором бронхиальные железы выделяют очень вязкий секрет, накапливающийся в бронхах, что приводит к развитию ателектазов, дыхательной недостаточности и вторичному инфицированию. Диагносические критерии:

- дыхательная недостаточность по обструктивному типу;

- большое количество вязкой гнойной мокроты;

- синдром нарушенного всасывания в кишечнике (поражение поджелудочной железы);

- дистрофия; 

- стеаторея (нейтральный жир в копрограмме);

- положительная потовая проба.
Бронхоэктазы – стой​кое расширения бронхов, сопровождающееся их анатомическим дефектом, т.е. утолщением или истончением стенок бронхов, проявляющееся повторными вспышками воспалительного процесса в деформированных отделах бронхиального дерева (бронхоэктатическая болезнь).

Диагносические критерии:

- влажный кашель по утрам постоянный;

- отделение большого количества гнойной мокроты;

- локальные мелкопузырчатые хрипы на фоне ослабленного или жесткого дыхания, постоянные.  В таблице 7 представлены показания к инструментальным исследованиям
Таблица 7
Методы инструментального и лабораторного обследования детей с заболеваниями органов дыхания
	Методы
	Показания для проведения

	Рентгенография грудной клетки
	Подозрение на любой патологический процесс в легких

	Компьютерная томография грудной клетки
	Спонтанный пневмоторакс

Патология плевры

Состояние лимфатических узлов и корней легкого

Объёмные образования средостения

Уточнение природы и распространенности очаговой патологии

	Бронхография – рентгенконтрастный метод исследования
	Подозрение на хронический процесс в легких (врожденные пороки развития, деформирующий хронический бронхит, бронхоэктазы)

	Ультразвуковое исследование
	Наличие жидкости в плевральной полости

Опухоли плевры

Состояние легочного кровотока

	Радиоизотопные методы (сцинтиграфия перфузионная)
	Исследование капиллярного кровотока при хронических заболеваниях легких 

	Бронхоскопия
	Нарушение бронхиальной проходимости, длительного или рецидивирующего течения (подозрение на инородное тело, хроническое заболевание)

Бронхолегочные процессы неясной этиологии

Легочное кровотечение, кровохарканье

	Исследование мокроты

микробиологическое
	Острые и хронические воспалительные заболевания легких, инфекционного генеза, с целью подбора антибактериальной терапии

	Исследование мокроты цитологическое
	Диагностика характера воспалительного процесса (аллергического или инфекционного)

	Исследование функции внешнего дыхания (спирометрия)
	Диагностика  типа нарушения (обструктивный, рестриктивный, смешанный), степени выраженности (умеренные, значительные) при заболеваниях, имеющих хроническое течение 

	Плевральная пункция
	Диагностика характера выпота при плевритах – посев на микрофлору и возбудителя туберкулеза, цитология


Вопросы для самоподготовки: 
1. Семиотика кашля у детей.

2. Формы одышки, клинические проявления.

3. Синдром дыхательной недостаточности, классификация по степени тяжести и механизмам развития.

4. Синдром обструкции на уровне верхних и нижних дыхательных путей (синдром крупа и синдром бронхиальной обструкции, ателектаз).

5. Симптоматика острого бронхита, бронхиолита у детей.

6. Симптоматика острой пневмонии у детей.

7. Симптоматика осложнений острой пневмонии (буллы, абсцесс, плеврит, пиопневмоторакс, пневмоторакс).

8. Симптоматика хронических заболеваний легких у детей (бронхиальная астма, муковисцидоз, бронхоэктазы).

9. Методы инструментального и лабораторного обследования детей с заболеваниями органов дыхания (рентгенография грудной клетки, бронхоскопия, бронхография, сцинтиграфия, спирометрия, микробиологическое и цитологическое исследование мокроты).
Практические навыки: 
1. Методика клинического обследования  органов дыхания и внутригрудных лимфоузлов у детей разного возраста.

2. Оценка данных рентгенографии грудной клетки.

3. Оценка данных функции внешнего дыхания. 

4. Оценка микробиологического и цитологического исследования мокроты. 
Тестовый контроль
Укажите один верный вариант ответа на вопрос
1. Лающий кашель бывает при
1) бронхите

2) пневмонии

3) ларингите

4) плеврите

5) фарингите

2. Вздутие грудной клетки наблюдается  при
1) бронхиальной астме

2) хронической пневмонии

3) трахеобронхите

4) плеврите

5) ателектазе легкого

3. Удлинение выдоха наблюдается  при
1) ларингите

2) фиброзе легких

3) бронхиальной астме

4) инородном теле желудка

5) пневмосклерозе

4. Шум трения плевры возникает при
1) экссудативном плеврите

2) бронхите

3) пневмонии

4) бронхиальной астме

5) фибринозном плеврите

5. Большое количество мокроты определяется при
1) бронхиальной астме

2) остром бронхите

3) бронхоэктазах

4) рините

5) плеврите

6. Укорочение перкуторного звука наблюдается при
1) пневмонии

2) эмфиземе

3) бронхите

4) бронхиальной астме

5) бронхиолите

7. Урежение дыхания бывает при
1) отравлении снотворными препаратами

2) ларингите

3) плеврите

4) ожирении

5) лихорадке

8. Нижние границы легких опускаются при
1) эмфиземе

2) асците

3) пневмонии

4) ателектазе легкого

5) бронхите

9. При эмфиземе легких при перкуссии определяется звук
1) легочный

2) коробочный

3) тупой

4) укороченный

5) любой

10. Отставание в акте дыхания одной половины грудной клетки возникает при 
1) бронхиальной астме

2) бронхите

3) плеврите

4) рахите

5) крупе

Ситуационные задачи
Задача 1
Ребенок 7 лет, заболел после переохлаждения остро, отмечался подъем температуры до 39,0°С, появился сухой болезненный кашель, головная боль.

Ребенок от первой беременности, протекавшей с угрозой прерывания на всем протяжении, первых преждевременных родов. В периоде новорожденности - синдром дыхательных расстройств. Находился на искусственном вскармливании с рождения. На первом году жизни трижды перенес ОРВИ. В последующие годы ребенок часто болел ОРВИ (4-5 раз в год), перенес лакунарную ангину, ветряную оспу, краснуху. Страдает поливалентной (пищевой, лекарственной) аллергией. Привит по возрасту, реакций на прививки не было.

При осмотре на дому: состояние тяжелое, жалобы на головную боль, сухой кашель. Кожные покровы бледные, с "мраморным" рисунком. Слизистые чистые, суховатые. Слизистая оболочка глотки гиперемирована. Дыхание кряхтящее. ЧД-32 в 1 минуту. Грудная клетка вздута, правая половина отстает в дыхании. Перкуторно: справа, ниже лопатки, определяется область притупления перкуторного звука. Аускультативно: дыхание жесткое, над областью притупления ослабленное, хрипов нет. Тоны сердца громкие, шумов нет, ЧСС - 120 уд/мин. Живот мягкий, безболезненный. Печень у края реберной дуги, селезенка не пальпируется. Стул оформленный. Мочеиспускание свободное, безболезненное, до 8 раз в сутки.

Общий анализ крови: Нв - 115 г/л, лейк - 18,6x10%, п/я - 10%, с -57%, э -1%, л - 23%, м - 9%, СОЭ - 28 мм/час.
Задание
1. Выделите основные синдромы заболевания.

2. Оцените гемограмму.

3. Какое дополнительное обследование необходимо провести для подтверждения предварительного диагноза?

Задача  2
Мальчик У., 11 месяцев, осмотрен педиатром по поводу повышения температуры и кашля. Из анамнеза известно, что он болен в течение 7 дней. Неделю назад мама стала отмечать у ребенка вялость, беспокойный сон, снижение аппетита. Одновременно появились заложенность носа, обильное отделяемое из носа слизистого характера, редкий кашель. Температура повысилась до 37,5°С. Мама ребенка обратилась в поликлинику и пригласила участкового врача, который диагностировал у ребенка острое респираторное вирусное заболевание. Было назначено симптоматическое лечение, десенсибилизирующая терапия. На фоне проводимых лечебных мероприятий состояние мальчика улучшилось. Однако на 6-й день от начала заболевания у ребенка вновь повысилась температура до 38,6°С. Мальчик стал более вялым, отказывался от еды, перестал проявлять интерес к игрушкам, спал беспокойно, усилился кашель. Мама повторно вызвала врача.

При осмотре участковый врач обнаружил бледность кожных покровов, периоральный цианоз, возникающий при плаче, раздувание крыльев носа в момент кормления, тахикардию до 140 ударов в минуту. Соотношение пульса к числу дыханий составило 3:1. Над легкими выслушиваются мелкопузырчатые и крепитирующие хрипы над всеми полями легких. Ребенок госпитализирован.

Клинический анализ крови: Нв -118 г/л, Эр - 4,5х1012/л, Лейк -10,8х109/л, п/я -4%, с - 52%, э -1%, л - 36%, м - 7%, СОЭ -17 мм/час.

На рентгенограмме грудной клетки: отмечается повышенная прозрачность легочных полей, низкое стояние диафрагмы, усиление прикорневого и легочного рисунка, определяются мелкие субсегментарные ателектазы.
Задание
1. Сделайте заключение по анамнезу заболевания (синдромы заболевания, течение, возможная причина).

2. Оцените данные гемограммы и рентгенограммы грудной клетки.

3. Каков наиболее вероятный диагноз у данного больного?
Задача 3
Девочка 6 лет. Участковый врач посетил ребенка на дому по активу, полученному от врача неотложной помощи. Жалобы на приступообразный кашель, свистящее дыхание.

Девочка от первой нормально протекавшей беременности, срочных родов. Масса при рождении 3400 г, длина 52 см. Период новорожденности - без особенностей. На искусственном вскармливании с 2 месяцев. До 1 года страдала детской экземой. Не переносит шоколад, клубнику, яйца (на коже появляются высыпания). Семейный анамнез: у матери ребенка рецидивирующая крапивница, у отца - язвенная болезнь желудка.

В возрасте 3 и 4 лет, в мае, за городом у девочки возникали приступы удушья, которые самостоятельно купировались при переезде в город. Настоящий приступ возник после употребления в пищу шоколада. Врачом неотложной помощи проведены экстренные мероприятия. Приступ купирован. Передан актив участковому врачу.

При осмотре: состояние средней тяжести. Кожные покровы бледные, синева под глазами. На щеках, за ушами, в естественных складках рук и ног сухость, шелушение, расчесы. Язык "географический", заеды в углах рта. Дыхание свистящее, слышное на расстоянии. Выдох удлинен. ЧД - 28 в 1 минуту. Над легкими перкуторный звук с коробочным оттенком, аускультативно: масса сухих хрипов по всей поверхности легких. Границы сердца: правая - на 1 см кнутри от правого края грудины, левая - на 1 см кнутри от левой средне-ключичной линии. Тоны приглушены. ЧСС - 72 уд / мин. Живот мягкий, безболезненный. Печень + 2 см из-под реберного края. Селезенка не пальпируется. Стул ежедневный, оформленный.

Общий анализ крови: НЬ - 118 г/л, Эр. - 4,3 х 1012/л, Лейк - 5,8 х 109/л, п/я-1%, с - 48%, э - 14%, л - 29%, м - 8%, СОЭ - 3 мм/час.

Рентгенограмма грудной клетки: легочные поля повышенной прозрачности, усиление бронхолегочного рисунка в прикорневых зонах, очагов теней нет.
Задание
1. Выделите ведущие синдромы, течение, вероятную этиологию заболевания.

2. Оцените данные дополнительного обследования.

3. Какие методы дополнительного обследования необходимо провести для подтверждения Вашего предварительного диагноза.

5. Симптомы и синдромы поражения сердечно-сосудистой системы у детей
Цель занятия: изучить симптомы поражения сердечно-сосудистой системы у детей. 

Закончив изучение темы, студенты должны знать:
- ведущие жалобы у детей при заболеваниях сердца и сосудов;

- причины смещения верхушечного толчка;

- причины смещения границ сердца;

- изменение громкости тонов сердца и причины появления;

-  понятие об органических и функциональных шумах, причины происхождения;

- изменение пульса и их причины;

- причины повышения и снижения АД у детей и подростков;

- диагностические критерии миокардита, кардиомиопатий, эндокардита, перикардита у детей и подростков;

- причины, классификацию и симптомы нарушений ритма сердца у детей; 

- классификацию врожденных пороков сердца (ВПС) с учетом расстройства гемодинамики;

- гемодинамические нарушения и диагностические критерии ВПС без цианоза с обогащением малого круга кровообращения в раннем и старшем возрасте: дефекта межпредсердной перегородки (ДМПП), дефекта межжелудочковой перегородки (ДМЖП), открытого артериального протока (ОАП); гемодинамические нарушения и диагностические критерии ВПС с цианозом: тетрады Фалло;

- гемодинамические нарушения и диагностические критерии ВПС с нарушение кровотока в большом круге кровообращения: коарктации аорты, стенозе устья аорты; 

- причины, классификацию, диагностические критерии сердечной недостаточности у детей;

- дополнительные методы исследования сердечно-сосудистой системы

Студенты должны уметь: 

- собрать анамнез у детей с заболеваниями ССС;

- провести клинический осмотр больного с патологией ССС;

- провести осмотр, пальпацию, перкуссию, аускультацию сердца и сосудов в возрастном аспекте;

- найти симптомы и диагностировать миокардит, кардиомиопатию, эндокардит, перикардит у детей раннего и старшего возраста;

- диагностировать нарушение ритма сердца;

- найти симптомы, диагностировать некоторые ВПС, провести дифференциальную диагностику с приобретенными пороками сердца (митральной недостаточностью, стенозом митрального отверстия, недостаточностью клапанов аорты);

- определить симптомы и диагностировать острую и хроническую сердечную недостаточность.

Студенты должны владеть:  

- методикой сбора анамнеза и проведение физикального осмотра при патологии сердечно-сосудичстой системы

- алгоритмом выявления отклонений при заболеваниях сердечно-сосудистой системы и постановкой синдромального диагноза основных поражений сердца.
Краткое изложение теоретического  материала по теме:
Наиболее характерными жалобами у детей с заболеваниями сердца являются:

- слабость, быстрая утомляемость при физической нагрузке (для грудных детей – при сосании);

- одышка, кашель;

- изменение аппетита;

- отставание в ФР и НПР;

- повторные и длительные бронхолегочные заболевания;

- приступы  внезапного беспокойства;

- потеря сознания;

- боли в области сердца, сердцебиение;

- изменение окраски кожных покровов и слизистых;

- отеки;

- перемежающаяся хромота.
СЕМИОТИКА ПОРАЖЕНИЙ СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ
Изменение окраски кожных покровов: 

Цианоз - симптом, зависящий от состояния капиллярной сети, периферической циркуляции, количества не насыщенного кислородом НЬ, наличие аномальных форм НЬ и других факторов.
Акроцианоз (периферический цианоз, цианоз носогубного треугольника, концевых фаланг), признак нарушения периферического кровообращения, характерный для правожелудочковой недостаточности (застой крови по большому кругу кровообращения), пороков сердца.
Генерализованный (центральный) цианоз — признак артериальной гипоксемии вследствие различных причин:
- интенсивный тотальный цианоз кожи и видимых слизистых оболочек с фиолетовым оттенком обычно выявляют у детей при врожденных пороках сердца, первичной легочной гипертензии, венозно-атериальном шунте и других тяжелых сердечно-сосудистых заболеваниях; 
- цианоз с вишнево-красным оттенком — признак стеноза легочной артерии и неревматического кардита с малой полостью левого желудочка;
- легкий цианоз с бледностью — симптом тетрады Фалло; 

- дифференцированный цианоз (более выраженный на руках, чем на ногах) признак транспозиции магистральных сосудов с наличием коартации или стеноза аорты.
Бледность кожи и слизистых оболочек обычно наблюдают при аортальных пороках сердца (стеноз или недостаточность). 
Сердцебиение встречается как при патологии сердца, так и без нее.
Сердцебиение — чаще признак функциональных нарушений нервной регуляции или результат рефлекторных влияний других органов. Ощущение сердцебиения нередко возникает у детей в препубертатном и пубертатном периодах, особенно у девочек. Его наблюдают при анемии, эндокринных болезнях (тиреотоксикозе, гиперкортицизме), патологии ЖКТ, лихорадочных состояниях, инфекционных болезнях, а также при эмоциональных стрессах, высоком стоянии диафрагмы, курении.
Реже этот симптом обусловлен патологией сердца. Например, сердцебиение - единственный признак пароксизмальной тахикардии.
Ощущение «перебоев» возникает при экстрасистолии. В случае развития экстрасистолии на фоне тяжелой сердечной патологии субъективные ощущения у больных обычно отсутствуют.
Кардиалгии (боли в области сердца) возникают при заболеваниях сердца и ряда других состояний (экстракардиальные причины).
· Кардиалгии, обусловленные поражением сердца, отмечают при аномальном коронарном кровообращении (сдавливающие, сжимающие боли при коронарной недостаточности локализуются за грудиной, могут распространяться на шею, челюсть и плечи, провоцируются физической и эмоциональной нагрузкой), перикардитах (боли усиливаются при движении, глубоком вдохе), резком увеличении размеров сердца или магистральных сосудов.
· Кардиалгии при отсутствии изменений в сердце возникают эмоционально лабильных детей при неврозах (локализуются чаще в области верхушки сердца, ощущаются как жгучие, колющие или ноющие, сопровождаются эмоциональными проявлениями).
· Рефлекторные боли в области сердца могут возникать при патологии других органов (язвенной болезни желудка и двенадцатиперстной кишки, холецистите, диафрагмальной грыже, добавочном ребре и др.).
· Боли в левой половине грудной клетки могут быть обусловлены острыми заболеваниями органов дыхания (трахеитом, плевропневмонией и др.).
· Боли в грудной клетке и прекардиальной области отмечают при травме и заболеваниях позвоночника, опоясывающем герпесе, заболеваниях мышц.
Одышка (диспноэ) — симптом, обусловленный сердечной недостаточностью приводящей к застою крови в легких, снижению эластичности легочной ткани и уменьшению площади дыхательной поверхности. Сердечная одышка носит экспираторный или смешанный характер, усиливается в положении лежа и уменьшается в положении сидя (ортопноэ).

Одышка — один из первых признаков, указывающих на возникновение застойных явлений в малом круге кровообращении, вследствие нарушения оттока крови из легочных вен в левое предсердие, что наблюдают при митральном стенозе (и других пороках сердца, в том числе врожденных, в первую очередь при тетраде Фалло), кардите с уменьшением полости левого желудочка, недостаточности митрального клапана и др.

Одышка может быть обусловлена правожелудочковой недостаточностью при остром или хроническом легочном сердце и эмболии легочной артерии. 

Приступообразное усиление одышки в сочетании с усугублением цианоза носит название одышечно-цианотических приступов. Регистрируют у детей с некоторыми врожденными пороками сердца, в первую очередь при тетраде Фалло. Развитие приступа связывают со спазмом выходного отдела правого желудочка, в результате чего вся венозная кровь поступает в аорту и вызывает гипоксию центральной нервной системы.
Кашель при заболеваниях сердечно-сосудистой системы развивается при резко выраженном застое крови в малом круге кровообращения и обычно сочетается с одышкой. Может носить рефлекторный характер, вследствие раздражения ветвей блуждающего нерва расширенным левым предсердием, дилатированной легочной артерией или аневризмой аорты. Ночной кашель является одним из ранних симптомов начальной стадии левожелудочковой недостаточности. Сердечный кашель в отличии от кашля возникающего при воспалительных процессах в дыхательных путях, обычно сухой, с выделением небольшого количества мокроты. При отеке легких кашель с обильным выделением пенистой мокроты. 
Отеки при заболеваниях сердца развиваются при выраженном нарушении кровообращении и свидетельствуют о правожелудочковой недостаточности.  Они распространяются снизу вверх, начиная со стоп, лодыжек и по мере прогрессирования – по голеням, бедру, пояснице, животу. Отеки увеличиваются к вечеру. Жидкость может быть в полостях – асцит, гидроторакс, гидроперикард. У детей, находящихся в постели, отеки могут быть на крестце и поясничной области.
Обмороки у детей чаще всего представлены следующими вариантами (таблица 8) 
Таблица 8
Виды обмороков у детей
	Виды

Обмороков
	Причины возникновения

	Вазовагальные
	Возникают из-за ухудшения кровоснабжения головного мозга при артериальной гипотензии на фоне синдрома вегетативной дистонии при первичном повышении тонуса блуждающего нерва

	Ортостатические
	Возникают после быстрого изменения положения тела с горизонтального на вертикальное вследствие нарушения регуляции АД при несовершенстве рефлекторных реакций

	Синокаротидные
	Развивается в результате патологически повышенной 

чувствительности каротидного синуса, могут быть спровоцированы резким поворотом головы, массажем шеи, ношением тугого воротника

	Кардиогенные
	Отмечают у детей на фоне уменьшения сердечного выброса (стеноз аорты, тетрада Фалло, гипертрофическая кардиомиотрофия), а также при нарушениях ритма и проводимости (блокада сердца, тахикардия на фоне удлинения интервала Q-T, дисфункция синусового узла и др.)

	Кашлевые 
	Возникают при приступе кашля, сопровождаются падением сердечного выброса, повышением внутричерепного давленияи рефлекторным увеличением резистентности сосудов головного мозга


Сердечный горб - признак выраженной кардиомегалии, возникает обычно в раннем детстве. Парастернальное выбухание формируется при преимущественном увеличении правых, левостороннее – при увеличении левых отделов сердца. Обычно формируется при врожденных пороках сердца.
Деформации пальцев по типу «барабанных палочек» с ногтями в форме «часовых стекол» отмечают при некоторых врожденных пороках сердца, а также хронических заболеваниях легких.
Изменения верхушечного толчка возможны при различных состояниях (таблица 9).
Таблица 9
Изменения верхушечного толчка
	Характер 

изменений
	Изменение – причина 
	Диагностическое значение

	Смещение 

верхушечного

толчка
	Влево – дилатация левого желудочка 
	Аортальная недостаточность, стеноз устья аорты в стадии декомпенсации, митральная недостаточность, артериальная гипертензия, острое повреждение миокарда (миогенная дилятация)

	
	Влево –  смещение средостения
	повышения давления в плевральной полости при гидро- и пневмотораксе (правосторонний), левосторонний обтурационный  ателектазах легких 

	
	Вправо – смещение средостения  
	повышения давления в плевральной полости при гидро- и пневмотораксе (левосторонний), Правосторонний обтурационный  ателектазах легких 

	Изменение верхушечного

толчка

  
	Ослабление 

верхушечного

толчка
	Чаще вызвано экстракардиальными причинами (ожирения, эмфизема), может возникать при отеках (гидроперикард), экссудативном перикардите

	
	Усиление 

верхушечного 

толчка
	Отмечают при гипертрофии левого желудочка вследствие аортальных пороков, митральной недостаточности,  артериальной гипертензии  (АГ)

	
	Высокий 

резистентный верхушечный 

толчок
	Наблюдают при усилении сокращений сердца (тиреотоксикоз), гипертрофии левого желудочка (недостаточность аортального клапана,  «спортивное» сердце) тонкой грудной клетке, высоком стояния диафрагмы

	
	Разлитой верхушечный 

толчок

	Выявляют при дилатации левого желудочка (аортальная или митральная недостаточность, стеноз устья аорты и АГ в стадии декомпенсации)


Сердечный толчок может быть виден и пальпируется у худощавых детей при физическом напряжении, тиреотоксикозе, смешении сердца кпереди, гипертрофии правого желудочка.
Патологическая пульсация — нередкий симптом при сердечно-сосудистой патологии (таблица 10).
Таблица 10
Типы патологической пульсации
	Вид пульсации
	Диагностическое значение

	Пульсация сонных артерий («пляска каротид»)
	Симптом недостаточности клапанов аорты, обыч​но сопровождающийся непроизвольным кивани​ем головой (симптом Мюссе)

	Набухание и 

пульсация шейных 

вен
	Отмечают при сдавлении, облитерации или тромбо​зе верхней полой вены, что сопровождается отеком лица и шеи (воротник Стокса). Пульсацию шейных вен наблюдают также при нали​чии препятствия оттоку крови из правого предсердия и недостаточности трехстворчатого клапана

	Патологическая пульсация в 

эпигастральной 

области
	Наблюдают при выраженной гипертрофии или дилатации правого желудочка. Пульсация, расположенная ниже эпигастральной области слева от срединной линии живота, указы​вает на аневризму брюшной аорты.

	Усиленная 

пульсация во 

втором межреберье справа от грудины
	Отмечают при расширении или аневризме  восхо​дящей аорты

	Усиленная 

пульсация во

втором и третьем

межреберьях слева от грудины
	Указывает на расширение легочной артерии вследствие легочной гипертензии

	Усиленная 

пульсация в 

яремной ямке
	Наблюдают при увеличении пульсового давления в аорте у здоровых детей после тяжелой физичес​кой нагрузки, а также при аортальной недостаточ​ности, АГ, аневризме дуги аорты


При пальпации области сердца может быть систолическое или диастолическое сердечное дрожание («кошачье мурлыканье»): 
Систолическое дрожание отмечают:
  -во втором межреберье справа от грудины и яремной вырезке при стенозе устья аорты;
  -во втором и третьем межреберьях слева при изолированном стенозе легочной   артерии, ее стенозе в составе комбинированных пороков и высоком дефекте межжелудочковой перегородки;
 -на основании сердца слева от грудины и супрастернально при открытом артериальном протоке;
 -в четвертом и пятом межреберьях у края грудины при дефекте межжелудочковой перегородки, недостаточности митрального клапана
Диастолическое дрожание отмечают в области верхушки сердца наблюдают при митральном стенозе.
Изменения пульса могут быть как признаком патологического состояния, так и вариантом нормы (таблица 11).
Таблица 11
Варианты изменения пульса и их причины у детей
	Вид пульса
	Комментарии 

	Частый пульс

	Отмечают у новорожденных и детей раннего возраста. Во время физических и психических нагрузок. При анемиях, тиреотоксикозе, болевом синдроме, лихорадочных состояниях (при повышении температуры тела на 1° С  пульс учащается на 8—10 в минуту).  При сердечной патологии частый пульс характерен для сердечной недостаточности, пароксизмальной тахикардии и др.

	Редкий пульс
	Вариант нормы во время сна, у тренированных детей и при отрицательных эмоциях.  Симптом сердечной патологии при блокадах проводящей системы сердца, слабости синусового узла, артериальном стенозе. Может наблюдаться при внутричерепной гипертензии, гипотиреозе, инфекционных заболеваниях, дистрофии и др.

	Аритмичный пульс
	У детей обычно обусловлен изменениями тонуса блуждающего нерва во время акта дыхания (дыхательная аритмия - учащение на высоте вдоха и замедление на выдохе). Патологическую аритмию отмечают при экстрасистолии, фибрилляции предсердий, атриовентрикулярной блокаде

	Ослабление 

пульса
	Свидетельствует о сужении артерии, по которой проходит пульсовая волна. Значительное ослабление пульса на обеих ногах выявляют при коарктации аорты. Ослабление или отсутствие пульса на одной руке или ноге на либо на руках 

при нормальных характеристиках пульса на обеих ногах (возможны различные сочетания) наблюдают при неспецифическом аортоартериите

	Альтернирующий пульс (неравномерность 

силы пульсовых ударов)
	Выявляю при заболеваниях, сопровождающихся нарушением сократительной способности миокарда. При тяжелых стадиях сердечной недостаточности его считают признаком неблагоприятного прогноза

	Быстрый и 

высокий пульс
	Наблюдают при недостаточности аортального клапана

	Медленный и малый пульс
	Характерен для стеноза устья аорты

	Дефицит пульса (разность между ЧСС и пульсом)
	Отмечают при некоторых нарушениях ритма сердца (мерцательной аритмии, частой экстрасистолии и др.)


Артериальная гипертензия (АГ). Основные причины повышения систолического АД – увеличение сердечного выброса и притока крови в артериальную систему период систолы желудочков и уменьшение эластичности (увеличение плотности, ригидности) стенки аорты. Ведущая причина повышения диастолического АД — повышение тонуса (спазм) артериол, вызывающее повышение общего периферического сопротивления. АГ может быть первичной и вторичной (симптоматической).
Наиболее распространенные причины вторичной АГ: 
- болезни сердца и кровеносных сосудов (коарктация аорты, стеноз почечных артерий, недостаточность аортального клапана, артериовенозные шунты, тромбоз почечных вен);
- эндокринные заболевания (синдром Иценко—Кушинга, тиреотоксикоз, феохромоцитома, альдостерома и др.);
- заболевания почек (гипоплазия, поликистоз, гломерулонефрит, пиелонефрит и др.); 

- поражения ЦНС (опухоли мозга, последствия травмы черепа, энцефалита др.).
Артериальная гипотензия может быть первичной и вторичной. Последняя возникает при следующих заболеваниях:
- эндокринные заболевания (надпочечниковая недостаточность, гипотиреоз, гипопитуитаризм); 

- заболевания почек;        
- некоторые врожденные пороки сердца.
Симптоматическая гипотензия может быть острой (шок, сердечная недостаточность) и хронической, а также возникать как побочный эффект лекарственных препаратов. 

При одновременном измерении АД на верхних и нижних конечностях можно выявить градиент давления (артериальная гипертензия на верхних и артериальная гипотензия на нижних конечностях) характерный симптом для коарктации аорты. 
Изменения размеров сердца и ширины сосудистого пучка представлены в таблице 12.
Таблица 12 
Изменения размеров сердца и ширины сосудистого пучка
	Изменение границ сердца
	Состояния

	Увеличение границ сердца во все стороны
	При экссудативном перикардите сочетанных и комбинированных пороках сердца

	Расширение относительной тупости сердца (ОТС) вправо
	При увеличении правого предсердия или правого желудочка (митральный стеноз, легочное сердце, недостаточность трехстворчатого клапана)


	Смещение  границы ОТС влево
	При дилатации или гипертрофии левого желудочка (аортальная недостаточность, митральная недостаточность, АГ, острое повреждение миокарда и др.) смещение средостения влево, высоком стоянии диафрагмы («лежачее сердце»). При недостаточности или декомпенсированом стенозе аортального клапана на рентгенограмме отмечают аортальную конфигурацию сердца: дилатация левого желудочка и подчеркнутая «талия сердца»

	Смещение границы ОТС вверх
	При значительном расширении левого  предсердия (митральный стеноз,   митральная недостаточность)


	Уменьшение размеров ОТС
	При опущении диафрагмы и эмфиземе легких (в этом случае по размерам сердечной тупости нельзя судить об истинных размерах сердца)

	Расширение сосудистого пучка
	наблюдают   при опухолях средостения,   увеличении вилочковой железы, аневризме аорты или расширении   легочной артерии


Изменение тонов сердца представлены в таблице 13.
Таблица 13
Изменение тонов сердца
	Изменение тонов
	Причины изменений

	Ослабление обоих тонов
	Обычно связано с внекардиальными причинами (ожирение, эмфизема легких, перикардиальный выпот, наличие экссудата или воздуха в левой плев​ральной полости); возможно при диффузном пора​жении миокарда

	Ослабление I тона
	Отмечают при неплотном смыкании створок предсердно-желудочковых клапанов (недостаточности мит​рального или трехстворчатого клапана), значительном замедлении сокращения левого желудочка при сниже​нии сократительной способности миокарда (диффуз​ное поражение миокарда, сердечная недостаточность), замедлении сокращения гипертрофированного желу​дочка (например, при стенозе устья аорты) и др.

	Ослабление II тона
	Наблюдают при нарушении герметичности смыка​ния клапанов аорты и легочной артерии, уменьше​нии скорости закрытия (сердечная недостаточность, снижение АД) или подвижности створок полулун​ных клапанов (клапанный стеноз устья аорты)

	Усиление обоих тонов


	Можно отметить у детей с тонкой грудной клеткой, при физическом напряжении, эмоциональном воз​буждении, при высоком стоянии диафрагмы

	Усиление I тона на верхушке
	Выслушивают при митральном стенозе (из-за коле​баний уплотненных створок митрального клапана в момент их закрытия)

	Пушечный тон Стражеско (резко 

усиленный I тон)
	Признак полной атриовентрикулярной блокады и других нарушений ритма сердца, когда систолы предсердий и желудочков совпадают

	Акцент II тона над 

аортой
	Наиболее часто является признаком гипертрофии левого желудочка, отмечается при АГ (вследствие увеличения скорости захлопывания створок клапана аорты); может быть также обусловлен уплотнением створок аортального клапана и стенок аорты при сохранении их подвижности (аортит и др.)

	Акцент II тона над 

легочной артерией
	В первую очередь рассматривается как признак гипертрофии правого желудочка, возникает при легочной гипертензии (при митральном стенозе, легочном сердце и др.)

	Расщепление I тона
	Патологическое расщепление наблюдают при нарушении внутрижелудочковой проводимости по ножкам пучка Гиса, что приводит к задержке систолы одного из желудочков

	Расщепление II тона
	Патологическое расщепление возникает чаще состояниях, сопровождающихся увеличением времени изгнания крови из правого желудочка (дефект  межпредсердной перегородки, тетрада Фалло, стеноз легочной артерии, блокада правой ножки пучка Гиса и др.)

	Ритм галопа (трех​членный ритм сердца, выслушиваемый на фоне тахикардии и по звукам напоминающий галоп бегущей лошади)
	Добавочный тон (IV), слышимый перед  I тоном пресистолический ритм галопа: добавочный тон (III), слышимый в начале диастолы; протодиастолический ритм галопа. Выслушивают при различных патологических состояниях (миокардит, порок сердца, др.) сопровождающихся ослаблением тонуса или гипертрофией сердечной мышцы

	«Ритм перепела» 

(соче​тание усиленного I тона и раздвоения II тона, 

выслушиваемого на 

вер​хушке сердца и в точке Боткина— Эрба)
	Признак сужения левого атриовентрикулярного отверстия, обусловленного появлением дополнительного тона (щелчка) открытия митрального клапана. При «ритме перепела» обычно выслушивают характерный для митрального стеноза диастолический шум

	Эмбриокардия 

(маятникообразный 

ритм, при котором 

продол​жительность 

систолы и диастолы практически одинакова, а громкость и тембр I и II тонов сердца не отличаются друг от друга
	Возникает при острой сердечной недостаточности, пароксизмальной тахикардии, высокой  лихорадке и др.



Сердечные шумы
Выделяют органические (связанные с анатомическими изменениями сердца в виде изменений стенок, отверстий, клапанов сердца) и функциональные. 
Органические шумы (таблица 14) могут возникать в систоле и диастоле. К органическим шумам можно отнести шумы при приобретенных и врожденных пороках сердца и магистральных сосудов, при  воспалении эндокарда.
Среди систолических шумов выделяют: систолические шумы изгнания (мезосистолические), пансистолические и поздние систолические шумы.
Диастолические шумы у детей в большинстве случаев имеют органический генез и возникают при недостаточности полулунных клапанов аорты и легочной артерии; стенозе левого и правого атриовентрикулярных отверстий; патологическом сбросе крови в диастолу (дефект аортолегочной перегородки, открытый аортальный проток и др.). В отличие от систолических шумов интенсивность диастолических зависит от тяжести порока.
Диастолические шумы могут быть ранними (протодиастолическими) мезодиастолическими и поздними (пресистолическими).
Таблица 14
Органические шумы и их значение
	Характер шума
	Патология, при которой 

данный шум наблюдается

	Систолические шумы изгнания (мезосистолические) возникают в результате крово​тока через суженное отверстие клапана или легочного ствола. Шум усиливается к сере​дине систолы, затем уменьшается и пре​кращается незадолго перед II тоном, перед которым имеется пауза

	При аортальном стенозе систолический шум изгнания лучше выслушивают во втором межреберье справа. Шум проводится на сонные артерии, иногда вдоль левого края грудины до верхушки. При стенозе легочной артерии систолический шум изгнания лучше выслушивается во втором и третьем межреберьях слева. Шум проводится на левое плечо и шею. 
При гипертрофической кардиомипатии появление шума изгнания связано с быстрым и сильным сокращением гипертрофированного миокарда, а также с возможными обструктивными изменениями, выслушивать в третьем и четвертом межреберьях слева

	Пансистолические шумы выслушива​ют в течение всей систолы, и обычно связаны с обратным током (регургитацией) крови через предсердно-желудочковые отверстия. Пансистолический шум обычно начина​ется одновременно с I тоном и продолжает​ся вплоть до II тона без паузы

	При митральной недостаточности пансистолический шум выслушивается на верхушке сердца, проводится в подмышечную область. Обычно имеет типичный дующий характер. 
При недостаточности трехстворчатого клапана пансистолический шум лучше слышен над правым желудочком сердца у левого края грудины в четвертом межреберье интенсивность шума увеличивается во время вдоха. Иррадиация в подмышечную область не характерна. 
При дефекте межжелудочковой перегородки  отмечают систолический шум большой продолжительности у левого края грудины в третьем,  четвертом, пятом межреберьях в связи со сбросом крови слева направо.  Обычно сопровождается систолическим дрожанием

	Ранние диастолические шумы возникают сразу вслед за 2 тоном и прекращаются до 1 тона. Обычно их отмечают при регургитации крови через клапан аорты и клапан легочного ствола.
	При аортальной недостаточности отмечают дующий протодиастолический шум во втором межреберье справа и в 5 точке. 
При недостаточности клапана легочной артерии, возникающей вследствие расширения фиброзного кольца клапана легочной артерии при выраженной легочной гипертензии, выслушивают диастолический шум во втором межреберье слева

	Мезодиастолические и поздние

диастолические (пресистолические шумы) мезодиастолический шум возникает сразу после 2тона, и к началу 1тона либо затихает, либо переходит в поздний диастолический шум который продолжается до возникновения 1тона. Оба вида шумов возникают при турбулентном токе крови через предсердно-желудочковые

отверстия.
	При митральном стенозе выслушивают 

диастолический шум, наиболее интенсивный на верхушке и прак​тически не иррадиирущий. Лучше слышен в положе​нии больного на левом боку на выдохе. 
При выраженной недостаточности аортального кла​пана на верхушке сердца выслушивают мезодиастолический или поздний диастолический шум при отсут​ствии органических изменений митрального клапана


Непрерывный систолодиастолический шум чаще всего отмечают у больных с открытым артериальным протоком. 

Обнаружение в одной из точек одновременно систолического и диастолического шумов может указывать на комбинированный порок сердца (недостаточность клапана и стеноз соответствующего ему отверстия). При сочетанных пороках сердца (одновременное поражение 2 и более клапанов) возможно выслушать несколько шумов, идентификация которых вызывает большие трудности.
Функциональные шумы
Характеристика функциональных шумов:

- характерны для детского возраста; 

- систолические;

- не связаны с тонами сердца;

- непродолжительны, занимают не всю систолу;

- по звучанию чаще мягкие, нежные;

- слышны на ограниченном участке и не проводятся далеко от места максимального выслушивания;

- непостоянны, изменяются в зависимости от положения тела (лучше выслушиваются в положении лежа), фазы дыхания (ослабевают или исчезают при глубоком вдохе), физической нагрузки (уменьшаются или исчезают);

- не сопровождаются изменениями I и II тонов, появлением дополнительных тонов, расширением границ сердца и признаками СН. 
Причины:
- Шумы при вегетативной дисфункции вследствие изменения мышечного тонуса, что создает условия для неполного смыкания створок клапанов. Чаше такие шумы возникают у подростков, у которых, наряду вегетативной дисфункцией, повышена активность щитовидной железы.
- Шумы формирования сердца возникают вследствие того, что различные отделы сердца растут неравномерно, что приводит к образованию вихрей в токе крови и возникновению шума. Может иметь место неравномерность отдельных створок клапанов и хорд, что приводит не только к временной несостоятельности запирающей клапанов, но и к изменению их резонансных свойств. Эти шумы  наиболее часто выслушивают на легочной артерии у детей предшкольного и дошкольного возраста, на верхушке — у детей школьного возраста.
- Шумы мышечного происхождения обусловлены снижением тонуса папиллярных мышц или всего миокарда. Выслушивают над верхушкой точке Боткина-Эрба (следствие неполного смыкания створок и регургитации крови). Причины этих шумов — дистрофические изменения миокарда, нарушения обмена в сердечной мышце (мукополисахаридозы, гликогенозы и др.).
- Шумы «малых» аномалий сердца и сосудов относят к пограничным шумам. Они обусловлены нарушением архитектоники трабекулярной поверхности миокарда или своеобразного расположения хорд, строения папиллярных мышц, небольшими отверстиями в перегородках, нерезко выраженными стенозами крупных сосудов и других причин, создающих вихри в токе крови.

- Шумы, обусловленные значительным увеличением скорости кровотока, отмечают при лихорадочных состояниях, тиреотоксикозе, физическом психическом напряжении и т.д.
- Шум, обусловленный уменьшением вязкости крови в сочетании с некоторым ускорением кровотока и тахикардией при анемии.
Симптомы и синдромы кардита. Встречаются синдромы поражения  одной из оболочек сердца:  миокарда, эндокарда, перикарда. Одновременное поражение всех структур носит название панкардита.

Синдром поражения эндокарда встречается при эндокардите инфекционного или ревматического происхождения, приобретенных пороках сердца (таблица 15). Вследствие воспалительного процесса наступает деформация клапанов, что сопровождается либо их недостаточностью, либо стенозом отверстий.
Таблица 15
Диагностические критерии эндокардита
	Симптомы 
	Ревматический 
	Инфекционный 
	

	Экстракардиальные 
	Синдромы и симптомы ревматизма: артрит, кардит, ревматическая хорея, высев из зева β-гемолитического стрептококка группы А и/или повышение титра АСО в крови, положительные лабораторные показатели, характеризующие воспалительный процесс (лейкоцитоз, ускорение СОЭ и др.).
	Наличие ВПС, крайне редко – первичный эндокардит. Необъяснимая лихорадка, интоксикация, иногда умеренно выраженный геморрагический синдром в виде носовых кровотечений и кожной сыпи, артралгии
	

	Кардиальные 
	Симптомы вальвулита
	

	Аускультация 
	Появление нового органического шума.
	

	
	Недостаточность
	

	
	Митрального клапана: аускультативно 1 тон на верхушке ослаблен, дующий систолический шум на верхушке и V точке, продолжительный, иррадиирущий в левую аксиллярную область.II тон над легочной артерией усилен
	Аортального клапана: аускультативно «льющийся» протодиастолический шум вдоль левого края грудины с эпицентром в 3-4 межреберья. 1 тон на аорте ослаблен. 

 
	

	
	Стеноз
	

	
	Митрального клапана: аускультативно «хлопающий» 1 тон на верхушке, акцент II тон на легочной артерией. Диастолический шум с пресистолическим усилением   на верхушке и V точке.  
	Аортального клапана: аускультативно систолический в V точке или во втором межреберье справа от грудины, усиливающийся после нагрузки. 

	ФКГ
	Высокочастотные шумы, связанные с тонами
	

	ЭхоКГ
	Краевое утолщение створок клапанов в сочетании с митральной или аортальной регургитацией крови. При инфекционном эндокардите возможны вегетации на створках
	


Синдром поражения миокарда характерен для миокардитов (таблица 16) различной этиологии (ревматизм, энтеровирусная инфекция, и др.), кардиомиопатий (не воспалительное заболевание сердца, этиология которого до настоящего времени не ясна). Выделяют дилатационную и гипертрофическую кардиомиопатию, развивающуюся при системных нарушениях обмена веществ.
Таблица 16

Диагностические критерии миокардита,
дилатационной кардиомиопатии
	Симптомы 
	Ранний возраст
	Старший возраст

	Экстракардиальные 
	Бледность, 

беспокойство, стоны по ночам, 

раздражительность, 

снижение аппетита, тошнота и рвота, навязчивый кашель, усиливающийся при перемене положения тела, вялость, утомляемость при  кормлении, недостаточная весовая динамика
	Редко выраженная сердечная недостаточность. Могут быть кардиалгии, сердцебиения.

	Кардиальные 

Причины: миогенная дилатация левого желудочка, снижение сердечного выброса, поражение проводящей системы сердца
	Симптомы явной сердечной недостаточности: акроцианоз, одышка, тахикардия, разнокалиберные хрипы в легких,  снижение диуреза,   увеличение печени, селезенки, отеки.



	Осмотр
	Сердечный горб при врожденных кардитах, при длительном течении

	Пальпация 
	Ослабление верхушечного толчка

	Перкуссия 
	Смещение границ относительной сердечной тупости, преимущественно влево. Кардиомегалия.

	Аускультация 
	Приглушенность или глухость тонов, тахикардия, брадикардия, ритм галопа, экстрасистолы, пароксизмальная тахикардия, функциональный систолический шум относительной недостаточности митрального и/или трикуспидального  клапана 

	Пульс 
	Слабый, учащенный, аритмичный

	АД
	Снижено 

	ЭКГ
	Аритмии: синусовые аритмии, замедление атриовентрикулярной проводимости, блокады ножек пучка Гиса, экстрасистолы, пароксизмальная тахикардия, мерцательная аритмия. Нарушение обменных процессов в миокарде. Низкий вольтаж зубцов. Признаки перегрузки желудочков и нарастающей гипертрофии

	Рентгенография грудной клетки
	Может быть кардиомегалия (кардиоторокальный индекс более 0,5 ЕД у детей, более 0,55 ЕД у детей раннего возраста), признаки застоя в МКК (усиление легочного рисунка за счет сосудистого компонента)

	ЭхоКГ
	Дилатация левого желудочка, митральная регургитация 1-2 степени, снижение ударного объема, фракции выброса


Синдром поражения перикардита (таблица 17) встречается при перикардитах различной этиологии, скоплении жидкости в полости перикарда (крови, экссудата), при системных заболеваниях.
Таблица 17
Диагностические критерии перикардитов
	Симптомы 
	«Сухой» 
	Выпотной 

	Экстракардиальные
	Вялость, повышенная утомляемость, одышка при физической нагрузке, снижение аппетита, тошнота, сухой кашель
	Пульсация шейных сосудов, пастозность лица, периферические отеки, гепатомегалия, асцит

	Кардиальные 
	
	

	Кардиалгии 
	Боли тупые, давящие, острые за грудиной, могут иррадиировать в правую половину грудной клетки, лопатку, живот, уменьшаются в положении сидя с наклоном головы. В раннем возрасте боли сопровождаются резким беспокойством, одышкой, тахикардией, рвотой.
	Не характерны

	Осмотр 
	
	Сердечный горб

	Пальпация 
	
	Ослабление или отсутствие верхушечного толчка, может быть смещение его кнутри от относительной тупости сердца

	Перкуссия 
	
	Смещение границ сердца, слияние относительной и абсолютной тупости

	Аускультация 
	Шум трения перикарда в 3-4 межреберьях слева, не связанный с тонами, усиливающийся на вдохе, при надавливании стетоскопом на грудную клетку, не иррадиирующий
	Глухость сердечных тонов

	Пульс 
	
	Частый, малый, аритмичный

	АД
	
	Снижено 

	ЭКГ
	
	Снижение вольтажа зубцов, смещение интервала ST, деформация зубца Т

	Рентгеноскопия 
	
	Изменение тени сердца в виде шара, трапеции быстрое увеличение  размеров сердца (кардиомегалия) 

	ЭхоКГ
	
	Наличие выпота в перикардиальной полости (сепарация = разделение листков перикарда)


Аритмии
Аритмиями, нарушениями ритма сердца (НРС) называют любой сердечный ритм, отличающийся от нормального частотой, регулярностью, расстройством проведения импульса и последовательности активации предсердий и желудочков.
Классификация нарушений ритма сердца (Н.А.Белоконь,1987).
1. Нарушения образования импульса.

А. Номотопные нарушения ритма (нарушения образования импульса в синусовом узле)

1) синусовая аритмия

2) синусовая брадикардия

3) синусовая тахикардия

4) миграция водителя ритма

Б. Гетеротопные (эктопические) нарушения ритма – импульсы зарождаются вне синусового узла.

1) Экстрасистолии

 - суправентрикулярная

 - желудочковая

2) Пароксизмальная тахикардия

 - суправентрикулярная

 - желудочковая

3) Не пароксизмальная тахикардия

 - предсердная

 - из атриовентрикулярного соединения

 - желудочковая

4) трепетание и мерцание предсердий

5) трепетание и мерцание желудочков

II. Нарушение проводимости

 - синоаурикулярные блокады

 - внутрипредсердные блокады

 - атриовентрикулярные блокады

 - внутрижелудочковые блокады

III. Комбинированные аритмии

 - синдром слабости синусового узла

 - атриовентрикулярная диссоциация

 - синдром преждевременного возбуждения желудочков.

В детском возрасте выделяют пять наиболее распространенных нарушений ритма:

1. Суправентрикулярные тахиаритмии.

2. Желудочковые тахиаритмии.

3. Синдром слабости синусового узла.

4. Суправентрикулярная экстрасистолия.

5. Желудочковая экстрасистолия
Причины возникновения НРС. 
1. Кардиальные.

2. Экстракардиальные.

3. Смешанные.

Кардиальные причины возникновения НРС:

1. Врожденные пороки сердца.

2. Приобретенные пороки сердца.

3. Миокардиты врожденные (особенно возникающие при персистирующих вирусных инфекциях), приобретенные миокардиты, перикардиты.

4. Поражение миокарда при диффузных заболеваниях сердца, системных васкулитах, ревматизме.

5. Миокардиодистрофии (при аномалии развития сердца (например, дополнительные трабекулы, особенно расположенные в полости правого предсердия); сахарном диабете, тиреотоксикозе, гипотиреозе, при проведении цитостатической терапии и пр.)

6. Кардиомиопатии (дилатационные, гипертрофические).

Экстракардиальные:

1. Повреждение ЦНС вследствие патологического течения беременности, родов, внутриутробной гипотрофии, недоношенности, приводящие к незрелости ПСС и нарушению иннервации сердца

2. Нейроциркуляторные аритмии у подростков, встречающиеся при нейроциркуляторной дистонии, ВСД

3. При нарушении взаимоотношения симпатического и парасимпатического отделов ВНС

В большинстве случаев у детей аритмии протекают бессимптомно, являясь случайной находкой ЭКГ. Ведущим клиническим симптомом при желудочковой тахикардии, синдроме слабости синусового узла, атриовентрикулярной блокаде является синкопальные состояния (обмороки). Длительные НРС ведут к развитию аритмогенной кардиомиопатии, сердечной недостаточности.
ВПС
Известно более 90 вариантов ВПС и множество их сочетаний. В основе классификации ВПС лежит нарушение гемодинамики. Можно выделить 2 группы пороков: с гемодинамическими нарушениями и без существенных нарушений кровотока (декстрокардия, открытое овальное окно, низкий ДМЖП). Большинство пороков сопровождается гемодинамическими нарушениями. Учитывая множество возможных анатомических дефектов и связанных с ними нарушений кровообращения, кардиологи все гемодинамически значимые ВПС делят на 2 группы: с цианозом и без цианоза (таблица 18).
Таблица 18
Классификация ВПС
	ВПС без цианоза
	ВПС с цианозом

	С обогащением, переполнением, гиперволемией малого круга кровообращения 
	С обеднением, гиповолемией малого круга кровообращения
	Без нарушения кровотока в малом круге кровобращения, но с препятствием в большом круге кровоообращения
	С обеднением, гиповолемией малого круга кровообращения
	С обогащением, переполнением, гиперволемией малого круга кровообращения

	ДМЖП ДМПП

 ОАП

Общий атриовентрикулярный канал
	Изолированный стеноз легочной артерии
	Коарктация аорты, стеноз устья аорты
	Болезни Фалло
	Транспозиция магистральных сосудов, общий артериальный ствол и др.


ВПС без цианоза, с увеличением кровотока в малом круге кровообращения (с артерио-венозным шунтом), характеризуются поступлением в малый круг кровообращения большего по сравнению с физиологическим объема крови. Формируются гиперволемия и гипертензия в малом круге кровообращения. Выделяют 3 фазы легочной гипертензии.

1. Гиперволемическая фаза развивается в раннем возрасте вследствие несоответствия сосудистого русла объему протекающей крови и отсутствия спазма артериол. Клинические симптомы обусловлены застоем в малом круге кровообращения: затруднения при кормлении грудью, «вздохи», стоны, кашель влажный, тахипноэ, хрипы в легких, мраморность и бледность кожи, дистрофия с дефицитом массы, склонность к затяжным и повторным пневмониям или респираторным инфекциям.  Выраженность симптомов и тяжесть течения зависят от величины дефекта и часто проявляются в первые месяцы жизни при ДМЖП, широком ОАП ранней сердечной недостаточностью.

2. Переходная фаза характеризуется возникновением защитного рефлекса Китаева у детей старше 3 лет в ответ на гиперволемию в виде спазма легочных сосудов, сопровождающегося повышением давления в легочной артерии и увеличением легочного сопротивления, что способствует уменьшению лево – правого сброса крови.  Самочувствие больных, как правило, улучшается, жалобы у большинства пациентов отсутствуют, но сохраняется предрасположенность к частым респираторным заболеваниям. В легочных сосудах наблюдаются органические обструктивные изменения. Ранняя легочная гипертензия формируется при ОАП. Аускультативная картина характеризуется уменьшением интенсивности шума при появлении акцента II тона над ЛА.

3. Склеротическая фаза проявляется необратимыми склеротическими изменениями в сосудах легких вследствие гиперволемии и длительного спазма легочных сосудов. Высокая легочная гипертензия (синдром Эйзенменгера) приводит к изменению направления шунта крови (право-левый сброс), возникновению цианоза, хронической сердечной недостаточности. Систолический шум становится мало-интенсивным, либо отсутствует. Может появиться новый диастолический шум, обусловленный недостаточностью клапанов ЛА (шум Грехема-Стилла). Появляется сердечный горб, расширение границ ОТС, над легкими – участки ослабленного либо жесткого дыхания. 

Кардиальные симптомы ВПС с артерио-венозным шунтом представлены в таблице 19.
Таблица 19
Кардиальные симптомы ВПС с артерио-венозным шунтом
	Симптомы 
	ДМЖП
	ДМПП
	ОАП

	Осмотр сердечной области
	Парастернальный сердечный горб


	 С годами формируется сердечный горб
	Сердечный парастернальный горб

	Пальпация
	Верхушечный толчок приподнимающий, смещен влево и вниз; эпигастральная пульсация; в 3 – 4 межреберье слева систолическое дрожание
	
	Верхушечный толчок приподнимающий, разлитой, смещен книзу, может быть дрожание у основания сердца

	Перкуссия
	Расширение границ в поперечном размере 
	Границы относительной сердечной тупости нормальные или расширены вправо
	Расширение границ сердца влево и вверх

	Аускультация
	2 тон над легочной артерией усилен и расщеплен, трехчленный ритм галопа, систолический шум, связанный с 1 тоном, с эпицентром в 3 – 4 межреберье слева у грудины
	 Усиленный 1 тон в области трехстворчатого клапана, 2 тон на легочной артерии усилен и расщеплен. Негрубый систолический шум во 2 -3 межреберье слева от грудины, лучше выслушивается в положении лежа
	 2 тон над легочной артерией усилен, расщеплен, во 2 межреберье слева от грудины прослушивается систоло-диастолический шум «машинного» тембра, проводится на сосуды шеи, аорту, межлопаточное пространство 

	Пульс
	
	
	Высокий, быстрый

	АД
	Систолическое давление снижено, диастолическое – нормальное
	Нормальное, либо умеренно снижено систолическое давление
	Несколько повышенное систолическое и низкое – диастолическое

	Основные клинические диагностические критерии
	Расщепление 2 тона над легочной артерией, грубый систолический шум в3 - 4 межреберье слева от грудины, проводящийся на спину; могут быть застойные мелкопузырчатые хрипы 
	Характерно расширение сосудистого пучка влево за счет увеличения основного ствола и левой ветви легочной артерии; негрубый систолический шум во 2 – 3 межреберье слева от грудины 
	 Грубый « машинный» систоло - диастолический шум, систолическое давление нормальное или повышено, диастолическое – резко снижено, высокое пульсовое давление

	ЭКГ 
	Признаки перегрузки и гипертрофии левого желудочка; замедление предсердно-желудочковой, внутрижелудочковой проводимости
	Электрическая ось вертикальная или смещена вправо; признаки гипертрофии правого предсердия, правого желудочка; неполная блокада правой ножки пучка Гиса; могут быть нарушения ритма (Пароксизмальная тахикардия, мерцание, трепетание предсердий)
	Электрическая ось нормальная или отклонена влево; гипертрофия левого желудочка; увеличение систолического показателя

	ЭхоКГ
	Отсутствует эхосигнал от межжелудочковой перегородки на некотором протяжении, лево-правый поток крови. Легочная гипертензия характеризуется пролабированием створок клапана легочной артерии в выходной тракт правого желудочка, выраженности легочной и трикуспидальной регургитации, увеличению индекса правого желудочка, увеличению скорости диастолического движения митрального клапана, увеличению конечно – диастолического диаметра левого желудочка. 
	Межпредсердная перегородка не видна на Эхо. ДМПП определяется по косвенным признакам: объемной перегрузке правого желудочка, аномальному движению межжелудочковой перегородке, уменьшению амплитуды и скорости движения обеих створок митрального клапана, увеличению экскурсии задней стенки правого предсердия и трехстворчатого клапана вследствие сброса. При вторичном дефекте выявляется пролапс митрального или трикуспидального клапана 
	Специфических эхо - признаков ОАП нет. Косвенные признаки: увеличения полости левого желудочка, изменение отношения размеров левого предсердия к диаметру аорты


	Рентгенография грудной клетки
	Усиление легочного рисунка; сердечная талия сглажена, желудочки увеличены; выбухание дуги легочной артерии. При развитии легочной гипертензии – увеличение основного ствола и прикорневых ветвей легочной артерии при обедненном сосудистом рисунке на периферии.
	Тени легочных сосудов расширены; увеличена пульсация легочной артерии и ее ветвей; увеличен поперечник за счет правых отделов сердца и легочной артерии
	Увеличены левые отделы сердца и повышено кровенаполнение легких; выбухает дуга легочной артерии; расширена восходящая часть дуги аорты. При развитии легочной гипертензии - увеличиваются правые отделы сердца; талия сердца сглажена

	Осложнения
	Симптомокомплекс Эйзенменгера, носовые кровотечения.

	Сердечная недостаточность
	Возникновение аневризмы, сердечной недостаточности бактериального эндокардита, эмболии


Гемодинамические нарушения при ВПС с цианозом -  тетраде Фалло проявляются поступлением в малый круг кровообращения недостаточного количества крови (стеноз легочной артерии), а в большой круг через смещенную вправо аорту сбрасывается венозная кровь (таблица 20).

Таблица 20
Симптомы ВПС - тетрады Фалло
	Симптомы 
	В раннем возрасте (фаза относительно клинического благополучия, фаза одышечно – цианотических присупов)
	В старшем возрасте

 (фаза - переходная)

	Экстракардиальные (гипоксемия)
	0-6 мес. – физическое развитие мало страдает, акроцианоз, усиливающийся при беспокойстве

 6 - 12 мес. - центральный цианоз, задержка физического развития, одышка по типу тахипноэ, деформация пальцев рук и ног в виде «барабанных палочек», часто тяжелое плоскостопие. Одышечно-цианотические (гипоксические) приступы, проявляющиеся внезапным беспокойством, нарастающими тахипноэ, тахикардией, цианозом, судорогами, комой.

Гемограмма: эритроцитоз, ретикулоцитоз
	Нарастающий цианоз, урежение приступов, уменьшение одышки и тахикардии, полицитемия, полиглобулия коллатерали

	Кардиальные 
	Причины: гипертрофия правого желудочка, стеноз легочной артерии

	Пальпация 
	Систолическое дрожание в 3 – 4 межреберье слева у грудины

	Перкуссия 


	Увеличение границ сердца влево, область легочной артерии западает

	Аускультация
	2 тон на легочной артерии ослаблен, грубый систолический шум с эпицентром во 2 межреберье

	ЭКГ
	Смещение электрической оси вправо, гипертрофия правого желудочка

	Рентгеноскопия
	Обеднение сосудистого рисунка, сердце небольших размеров, часто в форме «сапожка» с выраженной талией и приподнятой верхушкой 

	ЭхоКГ
	В проекции длинной оси сердца из парастернального доступа определяется дилатированная аорта, расположенная «верхом» над большим ДМЖП и митрально – аортальное продолжение. В проекции короткой оси из левого парастернального доступа на уровне магистральных сосудов выявляется гипоплазированный выводной тракт правого желудочка, уменьшенный клапан легочной артерии с нормальными или суженными ее ветвями и бифуркацией. Стеноз легочной артерии подтверждается Доплер - эхокардиографией. 

	Осложнения 
	Тромбозы сосудов головного мозга с развитием парезов и параличей, задержка развития, апноэ на фоне одышечно-цианотических приступов


Пороки аорты: стеноз устья аорты, коарктация аорты (таблица 21).

Нарушения гемодинамики зависят от локализации сужения. При стенозе устья аорты затруднен выброс крови из левого желудочка в большой круг кровообращения, что приводит к его гиповолемии. Левый желудочек гипертрофируется и длительное время компенсирует гемодинамические нарушения, свойственные данному пороку. Левожелудочковая декомпенсация развивается быстро, часто проявляясь острой сердечной недостаточностью. Коарктация аорты – сужение аорты на протяжении, чаще в области нисходящей части ее дуги, ниже отхождения левой подключичной артерии. Это приводит к переполнению кровью сосудов и повышению давления в верхней половине туловища (голова, верхние конечности). В то же время, в сосуды нижней части тела поступает меньше крови и давление в них понижено. Нарушения гемодинамики и, следовательно, симптомы зависят от степени стеноза.
Таблица 21

ВПС с нормальным легочным кровотоком
	Симптомы
	Коарктация аорты
	Стеноз устья аорты

	Экстракардиальные


	Головная боль, головокружение, боль в икроножных мышцах. Судороги в ногах, повышенная утомляемость; обмороки, носовые кровотечения; пульсация в области шеи, головы, шум в ушах, ухудшение зрения. 

Чрезмерное развитие верхней части туловища и недоразвитие нижних конечностей  
	Слабость, одышка, повторные обмороки, потеря сознания, бледность кожи

	Кардиальные 
	Причины: гипертрофия левого желудочка, сужение аорты чаще в нисходящей части дуги, повышение давления в межреберных артериях
	Гипертрофия левого желудочка, сужение устья аорты

	Пальпация
	Верхушечный толчок расширен, увеличенной высоты, резистентности; может сливаться с сердечным толчком, пульсация сонных и межреберных артерий, сосудов на боковой поверхности грудной клетки, передней стенке живота, отсутствие или слабая пульсация бедренных артерий – холодная кожа на нижних конечностях 
	Усиление и смещение верхушечного толчка, систолическое дрожание в нижней части и слева от грудины

	Перкуссия
	Постепенное расширение левой границы сердца
	Границы сердца нормальные

	Аускультация
	Систолический шум с эпицентром во 2 -3 межреберье у левого края грудины, иррадиирующий в левую подключичную ямку, область шеи, в межлопаточную область
	 Первый тон на верхушке усилен, ослабление 2 тона на аорте, систолический шум во 2 межреберье справа от грудины

	Пульс 
	Пульсация сонных артерий, сосудов на боковой поверхности грудной клетки, передней стенке живота. Отсутствие или слабая пульсация бедренных артерий
	Слабый, медленного наполнения

	АД
	Значительное повышение АД на верхних конечностях и сравнительное уменьшение АД на нижних конечностях 
	АД на нижней границе нормы

	ЭКГ
	Левограмма, гипертрофия левого желудочка, признаки перегрузки левого желудочка
	Нарушение ритма сердца, признаки гипертрофии левого предсердия, левого желудочка

	ЭхоКГ
	При Доплер-Эхо – турбулентный ускоренный поток за местом стеноза
	 Деформация створок аортального клапана, выбухание их в просвет аорты. Доплер-Эхо - регистрируется высокоскоростной   турбулентный поток крови на уровне  клапана

	Рентгенография грудной клетки


	Легочный рисунок нормальный или усилен. Шаровидная конфигурация сердца с приподнятой верхушкой, расширение восходящей аорты. «Узуры» на 2- 8 ребрах в задних отделах 
	Увеличение сердца за счет левого желудочка в сочетании с постстенотическим расширением восходящей аорты. Резко выражена талия сердца, верхушка приподнята и закруглена. Легочный рисунок чаще нормальный.

	Основные диагностические критерии
	Значительное повышение АД на верхних конечностях и сравнительное уменьшение АД на нижних конечностях. «Узурация» 3 – 8 ребер в задних отделах
	Снижение систолического АД, ослабление 2 тона на аорте

	Осложнения
	Кровоизлияние в головной мозг, разрыв аорты
	Сердечная недостаточность. Высокий риск внезапной смерти в подростковом возрасте


Сердечная недостаточность (СН) – симптомокомплекс, причиной которого является несостоятельность сердца в поддержании ударного объема, соответствующего потребностям организма. Для сердечной недостаточности характерно: расширение границ сердца, ослабление верхушечного толчка, ослабление громкости тонов, интенсивности шумов, нарушение ритма сердца - ритм галопа, появление ФСШ; наличие тахикардии, не соответствующей температуре тела, сохраняющейся во сне, устойчивой к несердечной лекарственной терапии.

Выделяют 2 основные группы причин СН (таблица 22):

1) Кардиальные (инфекционный эндокардит, миокардиты, ВПС, приобретенные пороки сердца, кардиомиопатии, нарушение ритма и проводимости).

2) Экстракардиальные (заболевания бронхолегочной системы, почек, печени, системные поражения соединительной ткани и др.).
Таблица 22
Причины сердечной недостаточности
	Причины
	Болезни
	Механизм

	Снижение сократительной (систолической) функции миокарда. 

Застойная СН
	Миокардиты, миокардиодистрофии (пороки), дилатационная и аритмогенная кардиомиопатии
	Снижение сократительной способности миокарда, снижение ударного объема

	Нарушение диастолической функции сердца
	Гипертрофическая и рестриктивная кардиомиопатия, перикардит, опухоль средостения

Пароксизмальная тахикардия, гиповолемия
	Затруднение притока крови к сердцу.

Уменьшение венозного возврата крови к сердцу

	Повышение сосудистого сопротивления 
	Гипертензии в большом или малом кругах кровообращения
	Повышение пред- и посленагрузки


Сердечная недостаточность может быть острой и хронической.
Острая СН  развивается в течение нескольких часов, без предшествующей компенсации. 

 Может возникать при миокардитах, пароксизмальной тахикардии, гиповолемическом шоке. Иногда на фоне ХСН при присоединении интеркуррентного заболевания.

Острая ЛЖСН развивается в течение нескольких дней или часов. Максимальное проявление – симптомы сердечной астмы или отека легких (ночной приступ удушья, выраженное беспокойство, цианоз, повышенная потливость, кашель с пенистой мокротой, иногда с примесью крови). При клиническом обследовании – скудные данные. Крайняя степень – отек легких (угнетение сознания, шумное, клокочущее дыхание, в легких – нарастание хрипов). 
Хроническая СН формируется постепенно, с предшествующей компенсацией (при пороках сердца).

Клинические варианты

Левожелудочковая сердечная недостаточность (ЛЖСН) проявляется застоем в малом круге кровообращения (поражены главным образом левое предсердие и левый желудочек). 

Причины:

- ВПС (стеноз аорты, КА, ОАП и др.)

приобретенные пороки клапанов аорты (недостаточность, стеноз)

- симптоматическая артериальная гипертензия

- миокардиты, кардиомиопатии, эндокардиты

- заболевания почек

Диагностические критерии ЛЖСН отражены в таблице 23
Таблица 23
Диагностические критерии левожелудочковой сердечной недостаточности 
	Клинические признаки
	Объективные данные
	Инструментальные методы исследования

	1. Одышка 

2. Тахикардия 

3. Циркуляторный цианоз

4. Сухой кашель

5. Повышенная утомляемость, потливость
	1. Расширение границ сердца влево, вниз

2. Разлитой, усиленный верхушечный толчок

3. Ослабление I тона на верхушке, систолический шум, ритм галопа

4. Акцент, расщепление II тона над ЛА

5. В легких жесткое дыхание, влажные хрипы
	1. ЭхоКГ: дилатация ЛЖ, митральная регургитация, снижение фракции выброса, гипокинезия ЛЖ и/или МЖП, повышенное давление в ЛА.

2. ЭКГ: ЭОС влево, признаки нагрузки и гипертрофии ЛЖ, ЛП, смещение ST вниз, снижение амплитуды зубца Т.

3. R-грамма: увеличение КТИ, усиление легочного рисунка.




Правожелудочковая сердечная недостаточность (ПЖСН) характеризуется застоем в большом круге кровообращения (поражены главным образом правое предсердие и правый желудочек). 

Причины:

- ВПС (стеноз легочной артерии, ДМПП, аномальный дренаж легочных вен, атрезия трехстворчатого клапана и др.)

- эндокардиты с поражением правых отделов сердца 

- хронические бронхолегочные заболевания (пневмонии, муковисцидоз)

- легочная гипертензия

Диагностические критерии ПЖСН отражены в таблице 24
Таблица 24

Диагностические критерии правожелудочковой сердечной недостаточности
	Клинические признаки
	Объективные данные
	Инструментальные методы исследования

	1. Набухание шейных вен

2. Увеличение печени

3. Отеки

4. Нарушение 

функции внутренних органов.


	1. Расширение границ сердца вправо

2. Определяется сердечный толчок и эпигастральная пульсация

3. Систолический шум, патологический III, IV тон на основании мечевидного отростка 

4. Акцент, расщепление II тона над ЛА


	1. ЭхоКГ: дилатация и гипертрофия ПЖ, ПП, трикуспидальная регургитация, 

повышенное давление в ЛА.

2. ЭКГ: ЭОС вправо, признаки нагрузки и гипертрофии ПЖ, высокий и заостренный зубец Р, смещение ST вниз, снижение амплитуды зубца Т.

3. R-грамма: увеличение КТИ, выбухание конуса ЛА, усиление легочного рисунка.




 Причины тотальной СН:

- ВПС с обогащением малого круга кровообращения

- врожденный кардит

Классификация сердечной недостаточности у детей (таблица 25).
Таблица 25

Признаки и стадии недостаточности кровообращения у детей

(Н.А. Белоконь, 1987)

	Стадия
	Левожелудочковая недостаточность
	Правожелудочковая недостаточность

	I (относительной компенсации=латентная)
	НК отсутствует в покое и появляется после физической нагрузки в виде одышки и тахикардии. В старшем возрасте: утомляемость, отказ от подвижных игр, одышка и тахикардия после физической нагрузки.

В раннем возрасте: затруднение при сосании, нарушение сна, одышка, тахикардия после нагрузки. 

	II А

(явная декомпенсация)
	Тахикардия в покое, не связанная с лихорадкой, сохраняется во сне, сверх возрастной нормы на 15-30% в минуту. Тахипноэ в покое сверх возрастной нормы на 30-50% в минуту. 
	Печень + 3 см.

	II Б 
(тотальная СН)
	Тахикардия на 30-50%, тахипноэ на 50-70% сверх возрастной нормы, акроцианоз, навязчивый кашель, влажные мелкопузырчатые хрипы.
	Печень выступает на 3-5 см из-под реберной дуги. Пастозность передней брюшной стенки, поясницы, лица, отек мошонки. У больших детей -

 набухание шейных вен.

	III 
	Клиническая картина отека или предотека легких: выраженное удушье, значительное расширение границ сердца, форсированное дыхание, периодический мучительный кашель. Тахикардия на 50-60%, тахипноэ на 70-100% сверх возрастной нормы. 
	Гепатоспленомегалия, отечный синдром типа анасарки, гидроперикард, асцит, олигурия.

Абдоминальные боли, диспепсия, отказ от еды.


Синдром острой сосудистой недостаточности
Различают 3 клинические формы острой сосудистой недостаточности: обморок, шок, коллапс. 

Диагностические критерии обморока:

Продромальный период: общая слабость, потемнение в глазах, звон в ушах, позывы к рвоте. Внезапная кратковременная потеря сознания (несколько секунд, минут) сопровождается резкой бледностью, ослаблением дыхания и кровообращения. Холодные конечности, мраморность кожи с цианотичным оттенком, снижение АД, слабый пульс, зрачки расширены, тоны сердца приглушены, возможно появление тонико-клонических судорог. Внезапная смерть у детей во время обморока не описана. Отличительным признаком обморока является потеря сознания.

Диагностические критерии коллапса: внезапное ухудшение общего состояния, резкая слабость,  апатия, сознание сохранено, ребенок безучастен. Кожа бледная, акроцианоз, дыхание поверхностное, учащенное, пульс малого наполнения, частый, определяется с трудом, значительное падение АД, спавшиеся вены, тоны сердца вначале громкие, затем приглушены. При коллапсе сознание сохранено.

Диагностические критерии шока: остро развивающийся, угрожающий жизни патологический процесс, обусловленный воздействием на организм сверхсильного  раздражителя. Тяжесть шока определяется по величине АД.

 Коронарная недостаточность — несоответствие кровотока по венечным артериям сердца потребности миокарда в кислороде, ведущее к диффузной или локальной ишемии миокарда. Различают острую (внезапное нарушение проходимости венечной артерии вследствие ее спазма, тромбоза или эмболии) и хроническую (постоянное уменьшение кровотока венозным артериям) коронарную недостаточность. Отдельно выделяют относительную недостаточность коронарного кровообращения, обусловленную гипертрофией миокарда при неизмененных венечных артериях. Причины коронарной недостаточности у детей — врожденные аномалии, заболевания и травмы венечных сосудов, относительная недостаточность коронарного кровотока, гипоплазия миокарда желудочков.
Вопросы для самоподготовки:

1. Ведущие жалобы у детей при заболеваниях сердца и сосудов.

2. Причины смещения верхушечного толчка.

3. Причины смещения границ сердца.

4. Изменение громкости тонов сердца и причины появления.

5. Нарушение ритма сердца, причины появления.

6. Понятие об органических и функциональных шумах, причины происхождения.

7. Изменение пульса и их причины.

8. Причины повышения и снижения АД у детей и подростков.

9. Симптомы миокардита, кардиомиопатий у детей.

10. Симптомы эндокардита у детей.

11. Симптомы перикардитов у детей.

12. Причины, диагностические критерии, классификация нарушений ритма сердца у детей и подростков. 

13. Классификация ВПС в зависимости от нарушений гемодинамики.

14. Нарушение гемодинамики и диагностические критерии ВПС – ДМЖП.

15. Нарушение гемодинамики и диагностические критерии ВПС – ДМПП.

16. Нарушение гемодинамики и диагностические критерии ВПС – ОАП.

17. Нарушение гемодинамики и диагностические критерии ВПС – тетрада Фалло.

18. Нарушение гемодинамики и диагностические критерии ВПС – коарктация аорты.

19. Нарушение гемодинамики и диагностические критерии ВПС – стеноз аорты.

20. Понятие о сердечной недостаточности, классификация в зависимости от причины, сроков, клинического варианта, стадии.
Тестовый контроль
Укажите один или несколько верных вариантов ответа

1. Сердечная недостаточность 1 стадии у детей характеризуется
1) тахипноэ при физической нагрузке 

2) тахикардией впокое 

3) цианозом в покое 

4) увеличением печени

5) отеки на лице и ногах

2. При миокардитах на ЭКГ определяется
1) экстрасистолия

2) смещение интервала ST выше изолинии

3)   увеличение вольтажа зубцов

4)   высокий и узкий зубец Т

5)   глубокий и широкий  S в V6 

3. ДЛЯ правостернального ВПС – ОАП характерно
1) сердечный горб

2) ЭКГ- признаки перегрузки левых отделов сердца

3) нормальные показатели систолического АД и снижение диастолического давления

4) верхушечный толчок приподнимающий, разлитой 

5) расширение границ сердца влево и вверх
4. Для ЛЖСН 2-А стадии  характерно
1) акроцианоз

2) навязчивый кашель

3) влажные хрипы в легких

4) тахикардия (увеличение на 15-30%)

5) Тахипноэ на 50 -70 %

5. При эндокардите на ЭхоКГ характерно
1) кардиомегалия

2) парадоксальное движение межжелудочковой перегородки

3) появление вегетаций на створках клапанов

4) наличие свободной жидкости в перикарде

5) появление свободного эхогенного пространства

6. Анатомическими признаками тетрады Фалло являются 
1) стеноз аорты

2)  стеноз легочной артерии

3) смещение аорты вправо 

4) ДМЖП

5)  гипертрофия правого желудочка
7. Для тетрады Фалло характерно
1) узурация нижних краев ребер

2)  грубый систолический шум с эпицентром в 3 – 4 межреберье

3) усиление 2 тона на аорте

4) гипертрофия левого желудочка

5) высокое АД на руках
8. Для миокардита характерно 
1) Расширение границ относительной сердечной тупости

2) Резкое усиление сердечных тонов

3) Приглушение 1 тона, систолический шум на верхушке или в т. Боткина

4) Снижение АД

5) Снижение вольтажа зубцов, нарушение проводимости в виде блока
9. Для ДМЖП характерно
1) границы сердца смещены вправо

2) сердечный толчок ослаблен

3) систолический шум, связанный с 1 тоном, с эпицентром в 3 – 4 межреберье слева у грудины  

4) мягкий систолический шум с эпицентром в 3 – 4 межреберье справа 

5) акцент и  расщепление 2 –го тона над аортой

10. Для ОАП характерно
1) сердечный толчок ослаблен

2) разный пульс на руках и ногах

3) ослабление 2 тона над легочной артерией

4) систоло-диастолический «машинного тембра» шум во 2 межреберье слева

5) систолический шум на верхушке

Ситуационные задачи

Задача 1
Мальчик К., 11 лет, перенес ангину и через 2 недели вновь повышение температуры тела до 38 град., боли в сердце, сердцебиения. При осмотре ребенка кожа бледная, область сердца не изменена, верхушечный толчок на глаз не определяется. При перкуссии сердца отмечено, что правая граница относительной тупости  определяется по правому краю грудины, верхняя - по 3 ребру, левая - на 1,5 см кнаружи от левой сосковой линии. При оценки ЧСС – 112 в мин, ЧДД – 34 в мин., АД – 100/40 мм. рт. ст. Живот симметричный, мягкий, безболезненный. Печень на 0, 5 см. выступает из под края реберной дуги, селезенка не пальпируется. Стул, мочеиспускание без особенностей. Ребенку проведено ЭКГ, по данным которой РQ – 0,22 cек., нарушение обменных процессов в миокарде.

На фоне лечения (противовоспалительная, антибактериальная терапия), состояние ребенка с положительной динамикой, температура тела нормализовалась, исчезли боли в сердце, сердцебиение. При аускультации тоны сердца стали громче, однако появился протодиастолический шум вдоль левого края грудины с эпицентором в 3 – 4 межреберьях слева от грудины.

Данные дополнительного обследования:

-ЭХОКГ: обнаружено утолщение створок аортального клапана, аортальная регургитация 2 ст.
Задание
1. Оцените данные перкуссии и аускультации сердца. Выделите синдромы и симптомы заболевания.

2. О чем свидетельствуют изменения на ЭКГ, ЭхоКГ?

3. Какое поражение сердца  возможно у данного больного? Какая причина 

изменений сердечно-сосудистой системы?
Задача 2
Девочка К., 9 лет предъявляет жалобы на периодически возникающие боли под левой лопаткой. Из анамнеза известно, что полтора месяца назад перенесла ОРВИ (грипп), после чего периодически возникала боль под левой лопаткой. Через месяц отмечалось повышение температуры тела до 38 град., появился сухой болезненный кашель. 

С вышеперечисленными жалобами ребенок  госпитализирована в ЦРБ с диагнозом: ОРВИ, пневмония. Девочка получала лечение (антибактериальная терапия), при этом на третий день состояние резко ухудшилось, в связи с чем переведена в КДКБ.

При поступлении состояние средней тяжести. при осмотре цианоз носогубного треугольника, набухание вен шеи. Одышки нет. Перкуторно над легкими – легочный звук, дыхание - везикулярное. ЧДД – 26 в мин. Область сердца визуально не изменена. Верхушечный толчок не определяется. Границы относительной и абсолютной тупости: правая – по правой парастернальной линии, верхняя – на уровне 2 ребра, левая - по передней подмышечной  линии. Тоны сердца глухие, ЧСС – 62 в мин, АД - 100/60 мм. рт. ст. Печень ниже края реберной дуги на 5-6 см, плотная. Селезенка не пальпируется. Диурез сохранен. Физическое развитие – нормосомия с нормальной массой тела. 

Данные дополнительного обследования:

-ЭКГ: Ритм синусовый, ЧСС – 62 в мин. Снижение вольтажа зубцов. Нарушение процессов реполяризации в миокарде.

-На рентгенограмме грудной клетки: легочный рисунок застойный, тень сердца расширена в поперечнике до 16 см., дуги сглажены. В косых проекциях отмечается увеличение правых и левых отделов сердца, сужение ретростернального пространства, отклонение контрастированного пищевода; пульсация сердца ослаблена, вялая.

-На ЭХОКГ: Определяется свободное эхогенное пространство между эпи – и перикардом в области задней стенки левого желудочка. Отмечается увеличение амплитуды движения передней стенки левого желудочка, парадоксальное движение межжелудочковой перегородки.
Задание
1. Объясните слияние границ абсолютной и относительной тупости сердца?

2. Оцените данные рентгенографии, ЭхоКГ.

3. Каков наиболее вероятный диагноз у данного больного?
Задача 3
 Максим, родился в срок, с массой 3100 г., длиной тела – 52 см. В 1,5 месяца жизни перенес ОРВИ, госпитализирован в детский стационар. Состояние при поступлении тяжелое. При осмотре отмечена бледность кожи с мраморным рисунком, акроцианоз, усиливающийся при крике, навязчивый малопродуктивный кашель. Над легкими больше по задней поверхности выслушиваются влажные хрипы, больше слева. При осмотре сердечной области обнаружен сердечный горб. Верхушечный толчок - в 4-5 межреберье кнаружи от сосковой линии, разлитой. Систолическое дрожание определяется в 3-4 межреберьях слева. Перкуторно: правая граница относительной тупости сердца – по правой парастернальной линии, верхняя – во 2 межреберье слева, левая – по передне-подмышечной линии слева. При аускультации акцент 2 тона над легочной артерией, грубый систолический шум по левому краю грудины, иррадиирующий на спину. ЧДД – 64 в мин., ЧСС – 168 в мин. Печень выступает из-под края реберной дуги на 3, 5 см., пальпируется край селезенки. Частота мочеиспусканий 4-5 раз в сутки.

Данные дополнительного обследования:

-  ЭКГ: признаки гипертрофии обоих желудочков.

- Рентгенограмма грудной клетки: усиление легочного рисунка, увеличение левого и правого желудочков сердца. 
Задание
1. Выделите основные синдромы заболевания.

2. Какой ВПС наиболее вероятен у мальчика?

3. Оцените степень сердечной недостаточности.

 6. Симптомы и синдромы поражения органов пищеварения у детей
Цель: изучить симптомы поражения органов пищеварения у детей

Закончив изучение темы, студенты должны знать:
- анатомо-физиологические особенности полости рта, пищевода, желудка; поджелудочной железы, печени, желчного пузыря и желчных протоков, кишечника.

- основные симптомы и синдромы при заболеваниях органов желудочно-кишечного тракта;

Студент должен уметь:
- собрать и оценить анамнез с выделением факторов риска развития патологии органов желудочно-кишечного тракта.

- провести объективное обследование ребенка по состоянию органов желудочно-кишечного тракта с соблюдением принципов этики и деонтологии.

- сделать заключение по объективному исследованию органов желудочно-кишечного тракта (выделить симптомы и синдромы).

- назначать инструментальное обследование детям с заболеваниями органов желудочно-кишечного тракта.

- интерпретировать результаты инструментального обследования детей с заболеваниями органов желудочно-кишечного тракта.

Студент должен владеть навыками: 

- диагностики поражения органов пищеварения у детей и подростков.
Краткое изложение теоретического материала:
Болевые ощущения в животе – наиболее частая и характерная жалоба при заболеваниях органов пищеварения. Выявление болевого синдрома проводят по схеме: локализация болевых ощущений, тип болей, иррадиация болей, факторы, усиливающие или ослабляющие боль. Дети раннего возраста не локализуют свою боль и переживают ее в виде тяжелой общей реакции: крик и плач, беспокойство, повышенная двигательная активность. 

При абдоминальном болевом синдроме (таблица 26) необходимо исключить острую хирургическую патологию (аппендицит, перитонит), гельминтозы, лямблиозную инвазию, острые кишечные инфекции, сепсис, острую пневмонию, плеврит, миокардит, заболевания мочевыделительной, половой системы, диабетическую гипергликемическую кому, отравления ртутью, свинцом и др.
У детей могут наблюдаться функциональные рецидивирующие боли, не имеющие органическую природу и не сопровождающиеся другими симптомами. Данные жалобы являются психосоматическим эквивалентом стресса.
Синдром “острый живот”. Этот симптомокомплекс возникает при повреждениях и острых заболеваниях органов брюшной полости и забрюшинного пространства, при которых требуется срочная медицинская, чаще хирургическая помощь. Ведущим симптомом является острая боль в животе, которая может сопровождаться шоком, частой рвотой, задержкой стула и отхождения газов, реже диареей, меленой (наличием крови в кале) Положение больного малоподвижное, часто в определенной позе (с приведенными ногами к животу). Положение больного малоподвижное, часто в определенной позе (с приведенными ногами к животу). Выражение лица страдальческое. Живот втянут, реже вздут. Выражены симптомы интоксикации и обезвоживания. Пальпация живота резко болезненная, мышцы передней брюшной стенки напряжены. 

Наиболее частыми причинами у новорожденных является врожденная непроходимость желудочно – кишечного тракта; у детей до 3 лет – инвагинация кишечника, острый аппендицит, болезнь Гиршпрунга. У детей старшего возраста острые боли в животе связаны воспалительными заболеваниями органов брюшной полости: острый аппендицит, воспаление дивертикула подвздошной кишки, острый панкреатит, острый холецистит, перекрут ножки кисты яичника, ущемление паховых и пахово – мошоночных грыж, механическая кишечная непроходимость.
Таблица 26

Причины синдрома абдоминальных болей у детей разного возраста

	
	Причина 

	Синдром острой боли
	Ранний возраст
	Старший возраст

	
	Инвагинация кишечника, острый энтероколит или колит
	Острый гастрит, энтерит, энтероколит; острый аппендицит, острый некроз поджелудочной железы

	Синдром хронической рецидивирующей боли
	Функциональные нарушения (у младенцев), врожденный стеноз привратника, пилороспазм, непереносимость коровьего молока 
	Хронический гастрит, язва желудка, 12-перстной кишки, холецистит, холелитиаз, нефролитиаз, глистная инвазия, различные виды грыж, дивертикул Меккеля с медленно развивающейся непроходимостью кишечника, кишечные полипы


Дифференциально-диагностические критерии синдрома рецидивирующих абдоминальных боле у детей представлены в таблице 27.

Таблица 27
Дифференциальная диагностика синдрома рецидивирующих абдоминальных болей у детей 
	Симптомы 
	Заболевания желудка и двенадцатиперстной кишки
	Заболевания желчевыводящих путей
	Заболевания поджелудочной железы

	Частая локализация болей
	В подложечной области, пилородуоденальной зоне     
	Правое подреберье
	Слева, выше пупка

	Характер болей
	Острые, приступообразные; могут быть ноющие
	Тупые, ноющие, могут быть острые, приступообразные
	Опоясывающие

	Связь с приемом пищи
	Прием острой, жирной, жареной пищи
	Прием острой, жирной, жареной пищи, сладких газированных напитков
	Жирная, жареная, молочная пища

	Иррадиация болей
	За грудиной
	Под правую лопатку
	Под левую лопатку

	Желудочная диспепсия
	Рвота съеденной пищей, приносит облегчение
	Рвота с примесью желчи, приносит облегчение
	Рвота с примесью пищи и желчи, облегчения не приносит

	Кишечная диспепсия
	Возможны запоры, поносы
	Склонность к запорам
	Склонность к поносам


Синдром срыгиваний и рвот (таблица 28). 
Частота срыгиваний у здоровых  младенцев не превышает 1-2 раза в сутки, они не велики по объему, исчезают самостоятельно, у ребенка сохраняется нормальная масса тела и весовые прибавки. Рвот у здоровых младенцев не бывает. Срыгивания (регургитация) - возврат содержимого пищевода или желудка (но не кишечника) в ротовую полость, без характерных для рвоты запахов. Состояние, самочувствие и настроение ребенка при срыгивании, как правило, не нарушаются. В извержении желудочного содержимого основную роль играют антиперистальтические движения мышц желудка при закрытом привратнике без участия брюшных и диафрагмальных мышц. Срыгивания могут возникать без участия центральной нервной системы, в отличие от рвоты, и могут быть различными по времени появления, по количеству и качеству выделенной пищи (таблица 29). 

Рвота – сложный рефлекторный акт, в результате которого содержимое желудка (и кишечника) извергаются наружу через рот. Рвоте обычно предшествует саливация, учащенное дыхание и сердцебиение, а также тошнота, которая у новорожденных может проявляться  беспокойством, отказом от еды, выталкиванием соски. Появление рвоты у ребенка всегда настораживает, в то время как срыгивания часто встречаются у детей первых месяцев жизни и, как правило, являются признаком функциональных  расстройств. 
Таблица 28

Причины срыгиваний и рвот у детей
	Первичные (абдоминальные)
	Вторичные (внеабдоминальные)

	Функциональные 
	Органические 
	Патология ЦНС, инфекционные заболевания, нарушения обмена веществ

	Недостаточность кардии (халазия), ахалазия пищевода (кардиоспазм), пилороспазм, острый гастрит метеоризм
	Пилоростеноз, кишечная непроходимость
	


Таблица 29
Дифференциальная диагностика некоторых причин срыгиваний у детей.
	Показатель
	Пилороспазм
	Пилоростеноз


	Адреногенитальный синдром

	Начало болезни 
	Первые дни жизни
	2-3 неделя
	Первая неделя жизни

	Перистальтика желудка
	Наблюдается редко
	Характерна в виде песочных часов            
	Иногда наблюдается

	Пальпация привратника
	Нет
	Да
	Нет

	Натрий крови
	Норма
	Снижен
	Резко снижен

	Калий крови
	Норма
	Резко снижен
	Повышен

	Хлор крови
	Норма
	Резко снижен
	Резко снижен

	КЩС 
	Сдвигов нет
	Метаболический алкалоз
	Метаболический ацидоз

	Экскреция натрия с мочой
	Не меняется
	Очень низкая
	Резко повышена

	17-кетостероиды
	Не меняется
	Снижена
	Резко повышена

	Рентгенологическое исследование
	Проходимость не нарушена
	Задержка контраста в желудке до 24 час.
	Эвакуация замедлена

	Пигментация кожи
	Не бывает
	Не бывает
	Наблюдается


Рвота у детей старшего возраста. 
Рвота сложный рефлекторный акт, который регулируется центральной нервной системой, рвотный центр расположен в продолговатом мозге, вблизи чувствительного ядра блуждающего нерва. Рядом с ним находятся кашлевой, сосудодвигательный, дыхательный центры. В нижней части дна 4 желудочка располагается пусковая хеморецептивная зона. Рвотный центр может возбуждаться импульсами из желудка и кишок, печени, почек, матки, вестибулярного аппарата. Рвота часто имеет защитное значение, освобождая желудок от недоброкачественной пищи или токсических веществ. Рвота может быть механического, рефлекторного, центрального происхождения. При хирургической патологии, особенно в поздние сроки заболевания, в рвоте появляется примесь желчи, каловых масс (при инвагинации, непроходимости кишечника). Кровавая рвота отмечается при геморрагическом диатезе, сепсисе, варикозном расширении вен пищевода, эрозивном поражении пищевода. Рвота с примесью темной крови («кофейной гущей») наблюдается при воздействии на кровь желудочного сока, что возможно при эрозивно-язвенном поражении желудка и пищевода при заглатывании крови из носа и полости рта. В этих случаях одновременно может появиться и темный стул. Рвота центрального происхождения может возникнуть при заболеваниях, сопровождающихся повышением внутричерепного давления (отеке и опухолях мозга, водянке мозга, сотрясении головного мозга), при интоксикациях любого происхождения, при токсическом воздействии на центр рвоты (отравление угарным газом, препаратами наперстянки, алкалозе, инфекциях). 

Диспептический синдром

Среди диспептических расстройств выделяются желудочная и кишечная диспепсия. 

Желудочная диспепсия:
Отрыжка возникает вследствие возрастания интрагастрального давления на фоне недостаточности кардиального сфинктера. Наблюдается при эзофагите, и гастродуоденальной патологии. Тошнота возникает при повышении интрагастрального давления, свойственна заболеваниям 12-перстной кишки. Изжога наблюдается при гастроэзофагальном рефлюксе, эзофагите и обусловлена забросом в пищевод кислого содержимого желудка. Снижение аппетита может быть полным вплоть до его отсутствия (анорексия); отмечается при паразитозах, заболеваниях гастродуоденальной зоны, печени, желчевыводящих путей, поджелудочной железы. Повышение аппетита наблюдается при синдроме мальабсорбции, хроническом панкреатите, язвенной болезни желудка и 12перстной кишки, при гельминтозах. Дисфагия – срыгивания, боязнь проглотить пищу, неприятные ощущения при глотании пищи за грудиной, аспирация пищи при глотании. 
Кишечная диспепсия. Хронические запоры.
Частота стула у здорового ребенка старше 1 года должна быть не менее 1 раза в 36 часов. Стул оформлен, в виде конусовидного столбика, без видимых патологических примесей.  Жалобы на задержку стула более чем на 48 часов, плотный или фрагментированный кал, появление свежей крови (при трещинах анального отверстия), длительности заболевания более 3-х месяцев предполагают наличие хронического запора. 

Хронические запоры делятся на 2 группы: 

Функциональные:

· алиментарные

· дискинетические

· психогенные

· условно-рефлекторные

Органические:

· болезнь Гиршпргунга 

· идиопатический мегаректум

· долихосигма

· мегадолихоколон

· врожденные структуры ануса и прямой кишки

Наиболее часто в основе хронических запоров у детей раннего возраста лежит алиментарный фактор – нарушение питания и вскармливания ребенка: употребление пищи бедной клетчаткой, повышенное содержание белков и жиров, а также избыток кальция в пище. 

Причиной функциональных запоров могут быть нарушения пищеварения при недостаточном поступлении в кишечник панкреатических ферментов (муковисцидоз), повышенное выделение через кишечник кальция (гипервитаминоз витамина Д).

Хронические запоры могут быть дискинетического характера в результате нарушения тонуса мускулатуры кишечника, изменения возбудимости вегетативной нервной системы отмечающиеся при рахите, гипотиреозе, полиомиелите, гиподинамии. Эти заболевания сопровождаются снижением тонуса кишечника и брюшной стенки, замедлением двигательной функции желудочно-кишечного тракта, вялой перистальтикой. В результате всасывания продуктов гниения из толстой кишки при хронических запорах у детей нарушается самочувствие, появляются беспокойство, повышенная утомляемость, головные боли, снижается аппетит, ухудшается сон. 

Органические запоры у детей обусловлены в основном различными аномалиями толстой кишки или аноректальной области. Наиболее часто в педиатрической практике приходится встречаться с такими аномалиями развития, как долихосигма и долихоколон. Долихосигма – врожденное удлинение сигмовидной кишки без элементов ее расширения. При отсутствии лечения наступает вторичное расширение кишки. Как правило, запоры появляются на втором году жизни, когда ребенок начинает получать более плотную пищу. Большой объем каловых масс туго заполняет дополнительные петли сигмовидной кишки, вызывая при этом их перегибы и спазмы, что является механическим препятствием для продвижения фекалий. Продолжительная задержка стула приводит к появлению приступообразных болей в животе, тошноте, рвоте, а у детей младшего возраста к гипертермии. Эти явления исчезают при опорожнении кишечника.  
Синдром раздраженной толстой кишки (СРК) - это биопсихосоциальная функциональная патология, включающая в себя боли и/или дискомфорт в животе (как правило, уменьшающиеся после акта дефекации) и диспепсические расстройства (метеоризм, урчание, поносы, запоры или их чередование), чувство неполного опорожнения кишечника, императивные позывы на дефекацию. Комплекс этих расстройств имеет продолжительность не менее 3 месяцев, так как диагноз СРК - это диагноз исключения, поэтому, необходимо знать симптомы, наличие которых исключает СРК. К симптомам, исключающим СРК относятся: немотивированная потеря массы тела, ночная симптоматика, постоянные интенсивные боли в животе, лихорадка, изменения в статусе (гепатомегалия, спленомегалия); кровь в кале, лейкоцитоз, анемия, ускоренная СОЭ, изменения в биохимическом анализе крови. У детей с функциональной патологией выявляются различные изменения психики и нервной системы: от незначительных вегетативных дистоний до тяжелого невротического, ипохондрического или депрессивного состояния. Депрессия замедляет моторику кишечника, его опорожнение и приводит к формированию хронического запора, а тревожность усиливает эвакуаторную функцию кишечника, вызывая поносы («медвежья болезнь»). Дети с СРК имеют определенный тип личности, для них характерны плохая приспособляемость к изменяющимся условиям жизни (первые посещения детского сада, школы), зависимость от родителей, импульсивность поведения, склонность к невротическим, истерическим, агрессивным реакциям, фобические расстройства, тревожность, депрессии. СРК подразделяют на 3 клинические подгруппы:

· СРК с преобладанием диареи,

· СРК, проявляющийся  преимущественно запорами,

· СРК, протекающий с болями в животе и метеоризмом.     

Выделение вариантов течения СРК важно для выбора лечения и составления плана дополнительного обследования.
Синдром острой диареи
У новорожденных и грудных детей жидкий стул может появиться при адаптации младенца к молочной пище и в последующем постепенно нормализоваться. В тоже время причиной острой диареи бывает кишечная инфекция, например, дизентерия. Она проявляется гипертермическим синдромом, частым жидким стулом с примесью крови, в тяжелых случаях осложняется обезвоживанием организма. Жидкий стул наблюдается также при пищевых токсикоинфекциях, амебиазе, острой инвазии лямблиями, дисбактериозе, вирусных энтеритах, эширихиозе. 
Синдром хронической диареи объединяет случаи поноса не уточненной этиологии, длящегося более трех недель и имеющего непрерывное или рецидивирующее течение. В основе развития хронического диарейного синдрома лежат нарушение процессов переваривания и/или всасывания пищевых веществ в кишечнике. Процесс ассимиляции пищевых веществ в тонкой кишке схематически можно представить в виде трех последовательных этапов:

·  полостного пищеварения;

·  мембранного пищеварения;

·  всасывания.

Под синдромом недостаточности пищеварения (малдигестии) – понимают нарушение полостного пищеварения, т.е. нарушение переваривания пищевых веществ в тонкой кишке, вследствие дефицита пищевых ферментов. Полостное пищеварение происходит в полости тонкой кишки и осуществляется панкреатическими ферментами и желчными кислотами. В процессе полостного пищеварения образуются короткие цепи белков (дипептиды) и дисахариды, а также продукты гидролиза  жиров (глицерин и жирные кислоты). Последние могут быть утилизированы, а дипептиды и дисахариды окончательно расщепляются с помощью механизмов мембранного пищеварения, а только затем всасываются.

К малдегистии можно отнести такие нарушения пищеварения как дисахаридазная недостаточность (лактазная, сахаразная, изомальтазная), муковисцидоз, кистозная поджелудочная железа, врожденная гипоплазия поджелудочной железы, синдром Швахмана, врожденная недостаточность липазы.

Нарушения полостного пищеварения (диспепсия) возникают вследствие некомпенсированного снижения секреторной функции желудка, кишечника, поджелудочной железы, желчеотделения, осуществляющих гидролиз крупных молекул. Появлению диспепсии способствуют нарушения моторной функции желудочно-кишечного тракта, приводящего к застою содержимого вследствие спазма, стеноза или сдавления кишки или ускоренному пассажу пищевого химуса на фоне усиления перистальтики. Нередко диспепсия возникает после перенесенных кишечных инфекций, приводящих к изменению кишечной микрофлоры с уменьшением количества бифидобактерий и кишечной палочки, активизацией и заселением верхних отделов тонкой кишки патогенной микрофлорой, усиливающей процессы брожения и гниения в толстой кишке. Диспепсию вызывают алиментарные нарушения: переедание, несбалансированное питание с чрезмерным употреблением углеводов или других ингредиентов, особенно в сочетании с психическими или физическими перегрузками, тормозящими секреторную функцию пищеварительных желез.
Пристеночное (мембранное) пищеварение осуществляется на поверхности энтероцитов (щеточной кайме) с помощью ферментов, синтезированных самими кишечными клетками и панкреатическими ферментами, адсорбированными щеточной каймой апикальной мембраны энтероцитов. Недостаточность пристеночного пищеварения развивается при хронических заболеваниях тонкой кишки. Возникающие при этом воспалительные, дистрофические и склеротические изменения слизистой оболочки тонкой кишки, а также изменение структуры ворсинок и микроворсинок, уменьшение их числа на единицу поверхности способствуют изменению ферментного слоя поверхности кишки, в результате чего нарушается перенос пищевых веществ из полости кишечника на поверхность энтероцитов.

Внутриклеточное пищеварение обеспечивает расщепление цитоплазматическими ферментами субстратов, проникающими через мембрану в клетку. Недостаточность внутриклеточного пищеварения связана с первичной или вторичной энтеропатией, в основе которой лежит генетически обусловленная или приобретенная непереносимость дисахаридов или некоторых белков. Первичная недостаточность внутриклеточного пищеварения развивается у детей раннего возраста при введении в пищу непереносимого дисахарида (лактозы, сахарозы). Приобретенная недостаточность чаще всего является следствием заболеваний тонкой кишки. В основе развития данного синдрома лежит усиление процессов брожения вследствие поступления нерасщепленных дисахаридов в толстую кишку и активация микробной флоры, токсическое воздействие фракций некоторых белков (глиадина).

Нередко встречаются сочетанные поражения: малдигестия и малабсорбция (малассимиляция). Под синдромом малабсорбции понимают нарушения пищеварения и всасывания в тонкой кишке. К чистым формам малабсорбции относятся:

- целиакия,

 - нарушения всасывания при пищевой аллергии,

- нарушение всасывания моносахаридов,

- наследственные нарушения всасывания магния.

  Глютеновая энтеропатия (целиакия) является одним из самых частых заболеваний, протекающих с синдромом малабсорбции. Она обусловлена повреждающим действием на слизистую оболочку тонкой кишки глиадина - одного из основных компонентов глютена, входящего в состав белка злаковых (пшеницы, ржи, овса, ячменя).  Большинство заболеваний, протекающих с синдромом малабсорбции, имеют неспецифические проявления, среди которых можно выделить общий и местный энтеральный синдромы.

Общий энтеральный синдром обусловлен снижением всасывания продуктов гидролиза белков, жиров, углеводов, витаминов и минеральных солей,  а также проникновением в кровь токсичных веществ из просвета тонкой кишки вследствие повышенной проницаемости слизистой оболочки и кишечного дисбактериоза. 

Местный энтеральный синдром обусловлен нарушением двигательной функции тонкой кишки (частой диареей, метеоризмом, коликами). 

Дифференциально-диагностические критерии синдрома диареи у детей представлены в таблице 30
Таблица 30
Дифференциально-диагностические критерии синдрома диареи у детей
	Симптомы 
	Энтеропатии с синдромом малабсорбции
	Инфекционный энтероколит
	Панкреатическая недостаточность 
	Неспецифический язвенный колит

	Характер стула 
	Стул жидкий, как правило во второй половине дня, обильный, пенистый, желто-зеленого цвета, часто непереваренный.
	Стул жидкий в любое время дня, с примесью слизи, зелени, водянистый, иногда с примесью крови
	Стул жидкий, жирный
	Стул с прожилками свежей крови,слизи, неоформлен

	Связь с характером пищи
	Да
	Нет
	Да
	Не всегда

	Гемоколит 
	Нет
	Да
	Нет
	Да

	Физическое развитие
	Отстает 
	Не отстает 
	Может отставать
	Отстает

	Абдоминальные боли
	Не всегда 
	Выражены
	Нет
	Да

	Интоксикация, лихорадка 
	Нет
	Да
	Нет
	Да

	Копрограмма 
	Стеаторея, креаторея, амилорея, иодофильная микрофлора 
	Лейкоциты, эритроциты
	Выраженная стеаторея, единичные мыла, крахмал
	Эритроциты

	Эндоскопическое и морфологическое исследование
	Поперечная исчерченность складок. Гистологически –атрофия слизистой оболочки тонкой кишки, уплощение эпителия, углубление крипт, повышенная митотическая активность.
	Слизистая отечная,гиперемирована. Гистологически лейкоцитарная инфильтрация
	
	Повышенная контактная кровоточивость слизистой и отсутствие сосудистого рисунка. Гистологически - воспалительная лимфо- плазмоцитарная инфильтрация, нарушение архитектоники крипт и уменьшение числа бокаловидных клеток. 


Синдром дисбиоза.
Микрофлора кишечника. До первого кормления желудочно-кишечный тракт новорожденного стерилен. Процесс заселения флоры в кишечник состоит из 3 фаз  (таблица 31).
Таблица 31

Становление микрофлоры кишечника
	Фаза 
	Характеристика 

	Асептическая
	В момент рождения характеризуется стерильным меконием, длится 10-20 часов

	Транзиторная
	Первые 2-3 дня происходит заселение пищеварительного канала микроорганизмами – стафилококками, энтерококками, затем клостридиями, кишечными палочками, лактобактериями, бифидобактериями при отсутствии формирования постоянной флоры

	Трансформации и пролиферации 
	Фаза стабилизации микрофлоры – бифидофлора становится основой микробного пейзажа. На грудном вскармливании преобладает бифидумфлора; при введении молочных смесей преобладают ацидофильные палочки, энтерококки.


Нормальная микрофлора кишечника (таблица 32) выполняет три основные функции: создает иммунологический барьер, окончательно переваривает остатки пищи, синтезирует витамины и ферменты.
Дисбактриоз – это нарушение равновесия между макроорганизмом и его синбиотической микрофлорой. В условиях полного здоровья существует физиологическое равновесие качественного и количественного состава микрофлоры организма человека, именуемое эубиозом. При нарушении этого равновесия возникает дисбиоз. Среди микроорганизмов существует группа патогенных микробов, отличительной чертой которых является их способность вызвать инфекционный процесс вследствие нечувствительности к неспецифическим защитным механизмам. Условно-патогенная группа микробов характеризуется менее выраженной агрессивностью. Эти микроорганизмы проявляют свою вирулентность в условиях ослабления иммунологической резистентности, несбалансированного питания, неблагоприятных социальных, экологических и других факторов. Непатогенные микробы живут за счет макроорганизма, не принося ему вреда. Часть непатогенных микроорганизмов формирует эубиоз, участвует в пищеварительных и  метаболических процессах, морфогенезе органов и систем, стимулирует иммунную систему своими антигенами – модулинами.
Таблица 32
Состав микрофлоры кишечника в норме
	Микрофлора
	Норма

	Патогеные энтеробактерии
	0

	Общее количество кишечных палочек 
	106 – 107

	Лактозонегативных кишечных палочек
	0

	Гемолизирующих кишечных палочек
	0

	Условно-патогенные энтеробактерии
	0 – меньше 103

	Энтерококки
	108 – 106

	Стрептококки
	0-103

	Стафилококки:
	

	Золотистый
	0

	Коагулазонегативный
	0

	Лактобактерии
	106 и выше

	Бифидобактерии
	109 и выше

	Грибы рода Candida
	0

	Споровые анаэробы
	103


Главный коллектор микрофлоры - толстая кишка с доминирующими анаэробами; аэробы составляют от 1 до 5%. Факторы, приводящие к развитию дисбактериоза, многообразны. У новорожденных и детей грудного возраста способствуют развитию дисбактериоза патология матери во время беременности, позднее прикладывание к груди, ранний перевод на искусственное вскармливание. В старшем возрасте могут иметь значение заболевания желудочно- кишечного тракта разной этиологии (бактериальной и вирусной), хронические воспалительные и дискинетические процессы в органах пищеварения, нарушение питания, переносимые тяжелые инфекции, аллергические процессы. Наиболее стабильные дисбактериозы возникают вследствие применения лекарств (гормонов, цитостатиков, антибиотиков). Антибиотикотерапия подавляет жизнедеятельность нормальной микрофлоры и тем самым создает условия для активации и размножения условно-патогенной микрофлоры, переселяющейся в вышележащие отделы тонкой кишки и приводящей к нарушению ее функционирования. Дисбиозы кишечника способствуют затяжному, рецидивирующему течению заболевания, развитию осложнений.

Снижение содержания бифидофлоры сопровождается склонностью к метеоризму, запорам, уплощению весовой кривой. Но чаще всего дисбактериоз кишечника обнаруживается синдромом затяжной или хронической диареи, проявляющейся кашицеобразным, жидким, пенистым светлой окраски с кислым запахом калом. При выделении высоких титров протея наблюдается умеренный диарейный синдром, с учащением стула до 6 - 8 раз в сутки, имеющего пенистый характер, желто-зеленый цвет, иногда с прожилками крови, резкий неприятный запах. При обнаружении в кишечнике синегнойной палочки в кале наблюдаются прожилки сине-зеленого гноя, возможно с прожилками крови и резким запахом. 

Дифференциально-диагностические критеии кишечного дисбиоза в зависимотси от степени тяжести представлены в таблице 33.
Таблица 33

Критерии кишечного дисбиоза в зависимости от степени тяжести
	Степень тяжести
	Критерии 

	1
	Анаэробная флора преобладает над аэробной 

	2
	Сумма анаэробов равна содержанию аэробов

	3
	Аэробная флора преобладает над анаэробной вплоть до полного исчезновения бифидо- и лактобактерий


Синдром портальной гипертензии (таблица 34). Портальная гипертензия - повышение давления в системе воротной вены. 
Таблица 34

Виды и причины портальной гипертензии
	Виды 
	Причина 
	Заболевания 

	Надпеченочная 
	Полная или частичная блокада печеночных вен
	Синдром Бадда-Киари, спаечный перикардит, венозная окклюзия

	Внутрипеченочная 
	Поражение венозного русла в печени, преимущественно в зоне синусоидов
	Цирроз печени, врожденный фиброз печени, инфильтрация портальной зоны, шистозомиаз, хронический активный гепатит, наследственная телеангиэктазия

	Подпеченочная 
	Полная и/или частичная блокада воротной вены и ее крупных ветвей
	Блок селезеночной вены, обструкция портальной вены, врожденные повреждения сосудов, омфалит, катетеризация пупочной вены, портальный пиелофлебит, перитонит, травма, язва двенадцатиперстной кишки, панкреатит, опухоль, увеличение лимфатических желез.




Диагностические критерии портальной гипертензии: 
- «Голова медузы» (расширение поверхностных вен передней брюшной стенки)

- спленомегалия 

- асцит

- варикозное расширение вен пищевода и желудка, проявляющееся желудочным кровотечением и выявляемое ФГДС или рентгеноскопией пищевода и желудка

- повышение давления в системе воротной вены печени, диагностируемое доплер - УЗИ сосудов печени и селезенки

- геморроидальные узлы (варикозное расширение вен прямой кишки).

Синдром увеличения живота может быть обусловлен разными причинами:

· Изменения брюшной стенки (гипотония, отложение жира)

· Увеличение объёма содержимого кишечника (задержка фекальных масс, повышенное газообразование, парез кишечника).

· Скопление жидкости в брюшной полости – асцит, вследствие застоя общего или портального кровообращения, вследствие воспаления брюшины, излияния крови в брюшную полость, при заболеваниях почек.

· Патологическое увеличение органов брюшной полости – печени, селезенки.

· Новообразования брюшной полости.
Синдром желтух (таблица 35). 

Желтуха - окрашивание в желтый цвет слизистых оболочек, склер и кожи, обусловленное отложением в них желчных пигментов.  Физиологическая желтуха развивается в результате недостаточной дифференцировки паренхимы печени и легкой ранимости эритроцитов. Патологическая неонатальная желтуха наблюдается при гемолитической болезни  новорожденных (несовместимость крови по резус-фактору, антигенов системы АВО). Внутриутробные инфекции – цитомегаловирусная, токсоплазмоз, сепсис, врожденный гепатит, обычно сопровождаются синдромом желтухи паренхиматозного характера. Механическая желтуха – результат аномалии желчных путей (атрезия, агенезия, стеноз и кисты внутрипеченочных желчных протоков).
Таблица 35

Дифференциально-диагностические критерии желтух
	Причина 
	Клиника
	Механизм желтухи  
	Функциональные пробы печени

	 Надпеченочные желтухи

	Гемолитические желтухи – гемолитические анемии
	Гиперрегенераторная анемия, желтый с лимонным оттенком цвет кожи, не измененные окраска стула и мочи
	Усиленная продукция билирубина вследствие гемолиза, повышение свободного уровня билирубина сыворотки крови
	Не нарушены

	Конъюгационные 
	Функциональная гипербилирубинемия (б-нь Жильбера). 


	Эпизоды иктеричности склер и кожных покровов
	Нарушен захват билирубина из крови, повышение уровня билирубина за счет свободного.                
	 Не нарушены

	
	Желтухи новорожденных, Криглера –Наяра
	Желтый цвет кожи, слизистых, склер не измененные окраска стула и мочи
	 Нарушение процесса связывания билирубина из-за временного или постоянного недостатка глюкуронилтрансферазы. Повышен уровень свободного билирубина.
	 Не нарушены

	Печеночная (паренхиматозная) желтуха

	Вирусные гепатиты
	Шафранный цвет кожи, кал в разгар болезни ахоличен, моча темного цвета, пенится.

Размеры печени уве-личены, при пальпа-ции болезненность.
	Нарушено выделение связанного билирубина в желчные ходы, повышение билирубина за счет связанного.
	Нарушены (повышение уровня АЛТ, АСТ, ЛДГ, тимоловой пробы)

	Подпеченочные (механические) желтухи

	Врожденныеаномалии развития желчевыводящих путей (атрезия), опухоли головки поджелудочной железы, желчекаменная болезнь
	Лимонное окрашивание кожи, зуд, кал ахоличный, моча пенистая цвета темного пива.
	Регургитация желчи в кровь из-за нарушения выделения билирубина в кишечник, повышение  билирубина за счет связанного. Стеркобилин в кале и уробилин в моче отсутствуют.
	Нарушаются при длительной желтухе.


Синдром недостаточности печени обусловлен нарушением функций печени. Острая печеночная недостаточность развивается при вирусном гепатите, отравлениях гепатотропными ядами. Хроническая печеночная недостаточность является терминальным исходом хронических заболеваний печени и развивается постепенно. Наблюдаются прогрессирующая интоксикация, похудание, субфебриллитет, уменьшение размеров печени, желтуха, геморрагии. Характерна печеночная энцефалопатия, проявляющаяся неврологическими и психоэмоциальными нарушениями. 
Синдром астеновегетативных расстройств проявляется частыми головными болями, быстрой утомляемостью, раздражительностью, эмоциональной лабильностью. 
                               Вопросы для самоподготовки:
1. Причины и симптомы синдрома острой и хронической боли в животе у детей разного возраста

2. Причины и диагностические признаки срыгиваний и рвот у детей разного возраста

3. Диагностические критерии синдрома раздраженной толстой кишки

4. Причины и проявление хронических запоров

5. Понятие о синдроме острой и хронической диареи

6. Клинические признаки синдромов малабсорбции и малдигестии

7. Понятие о дисбиозе кишечника и его диагностика

8. Виды, причины и диагностические критерии синдрома портальной гипертензии

9. Причины и дифференциально-диагностические критерии синдрома желтух у детей
                                    Тестовый контроль.
1. Причиной хронического запора может быть
1) непереносимость коровьего молока

2) долихосигма

3) хронический  панкреатит

4) недостаточность амилазы

5) недостаточность липазы

2. Симптом Кера положителен при воспалении
1) желудка

2) поджелудочной железы

3) желчного пузыря

4) слепой кишки

5) сигмовидной кишки

3. Нарушением полостного пищеварения называется
1) синдром малдигестии

2) синдром малабсорбции

3) синдром пилоростеноза

4) синдром дисхолии

5) синдром срыгивания и рвот

4. Увеличение размеров печени и селезенки называется
1) синдром портальной гипертензии

2) гепатолиенальный синдром

3) синдром диспепсии

4) синдром дисхолии

5) синдром обструкции

5. В копрограмме при гастрите с пониженной кислотностью
1) много крахмала

2) много мышечных волокон

3) много микрофлоры

4) много капель жира 

5)  неструктурные волокна

6. Нарушение процессов всасывания в тонкой кишке называется СИНДРОМОМ
1) малдигестии

2) малабсорбции

3) холестаза

4) дисхолии

5) дисбиоза

7. больше всего глютена содержится в
1) мясе

2) злаковых

3) овощах

4) фруктах

5) молоке

8. Наличие в копрограмме большого числа лейкоцитов свидетельствует о
1) аллергической реакции

2) кишечной непроходимости

3) воспалительном процессе

4) кровотечении

5) трещине заднего прохода

9. Непереносимость цельного молока связана с НЕДОСТАТКОМ

1) сахаразы

2) липазы

3) амилазы

4) лактазы

5) глютатионредуктазы

10.При дисбиозе 2-ой степени
1) аэробов больше, чем анаэробов

2) число аэробов и анаэробов равно

3) анаэробов больше, чем аэробов

4) аэробы отсутствуют

5) отсутствуют анаэробы
Ситуационные задачи

Задача 1
Мальчику  10  лет. В  течение  1,5-2  лет  беспокоят  периодические  боли  в   эпигастрии  и  за  грудиной. Боли  возникают  во  время  и  после  еды,  с  характером  пищи  связаны  редко. Мальчик  во  время  еды  запивает  густую  и  жидкую  пищу. Стул  со  склонностью  к  запорам. Объективно:  язык  обложен  белым  налетом,  влажный. При  пальпации  живота  определяется болезненность  в  эпигастрии. Других  изменений  не  найдено.
Задание
1. Выделить основные синдромы заболевания.

2. Поставьте предварительный диагноз.

3. Составьте план обследования.
Задача 2
Мальчику 2 года. В течение 6 месяцев у ребенка разжиженный учащенный со слизью до 5-6 раз в день стул. В последние 2 мес. в кале появились прожилки крови, редко сгустки крови, за последние 3 недели примесь крови в кале стала постоянной. Ребенка беспокоят боли в животе, часто перед дефекацией, снижение аппетита, похудание, субфебрильная температура. Амбулаторное лечение курсами антибиотиков, бактериофагом и пробиотиками без стойкого эффекта.

Осмотр: рост 85, масса 11,5кг. Кожа бледная с участками гиперемии и шелушения, расчесов, корочек. Живот вздут, болезненный при пальпации ободочной кишки, петли сигмовидной и слепой кишок спазмированы. Печень +1,5-2, плотновата, симптомы Мерфи, Керра положительные.

Анализ крови: Нб-96г/л, эр-3,6х1012/л, ретикулоциты -1,8%, лейкоцитов-12х109/л, н.с -70, л-25, м-5%; СОЭ- 35 мм/ч. Копрограмма: кал полужидкий, коричневый с прожилками крови, не переваренными мышечными волокнами, каплями нейтрального жира, большим количеством внеклеточного крахмала. Фиброколоноскопия: осмотрены ободочная и подвздошная кишки. Слизистая их бледно-розовая, отечная, со смазанным сосудистым рисунком, множественными кровоизлияниями, линейными язвами до 0,6 см, выражена контактная кровоточивость. Слизистая сигмовидной и прямой кишки бледно-розовая, гиперемирована, выражена контактная кровоточивость. Гистологическая  картина слизистой: интенсивная лимфоретикулезная и эозинофильная инфильтрация, криптогенные абсцессы.
Задание
1. Выделите основные синдромы,

2. Поставьте предварительный диагноз. 
3. Оцените  показатели гемограммы, копрограммы.
Задача 3
Мальчик 1,5 лет, поступил в больницу с жалобами на отсутствие аппетита, прибавки веса, обильный, жидкий, не переваренный стул.  
В возрасте 1 года имел вес 10500 г, рост 75 см. К этому времени хорошо ходил, самостоятельно пил из чашки. В возрасте 1 года 1 месяца ребенок перенес сальмонеллезную инфекцию, лечился в стационаре. Через 1 месяц после выписки из стационара вновь ухудшилось состояние: появились вялость, разжижение стула до 4-5 раз в сутки, снижение аппетита. Бактериологическое исследование кала на кишечную группу дало отрицательные результаты. С этого времени ребенок стал беспокойным, агрессивным, плаксивым, отказывался от еды, потерял в массе. Стул участился до 10-12 раз, стал обильным, жирным. Ребенок перестал ходить, сидеть.

При поступлении в стационар состояние тяжелое. Вес 9,5 кг, рост 80 см, тургор тканей снижен. Кожные покровы бледные, сухие. Волосы сухие, тусклые. Умерено выражена отечность на голенях, передней брюшной стенке. В легких пуэрильное дыхание, хрипов нет. Тоны сердца ритмичные. ЧСС 120 уд/мин. Живот увеличен в размере, мягкий, при пальпации болезненный. Печень + 2 см из-под реберного края. Стул 10 раз в сутки, обильный, зловонный, пенистый, с жирным блеском. Мочеиспускание не нарушено.

Копрограмма: кал светло-желтый. Слизь и кровь отсутствуют, нейтральные жиры – единичные, жирные кислоты - много, крахмал – много.

Рентгенограмма брюшной полости: в петлях тонкой и толстой кишок большое количество газов, отмечены уровни жидкости.

Кал на дисбактериоз: количество бифидум и лактобактерий  несколько снижено.

Гистологическое исследование слизистой тощей кишки: изменения атрофического характера, в виде полного исчезновения ворсин, увеличения глубины крипт.
Задание
1. Выделите основные синдромы.

2. Поставьте предварительный диагноз.

3. Оцените физическое развитие ребенка.
7. Семиотика и синдромы поражения органов мочеобразования и мочевыделения у детей 

Цель занятия: Изучить симптомы поражения органов мочеобразования и мочеотделения

Закончив изучение данной темы, студенты должны знать:
- основные экстраренальные синдромы (гипертензионный, отечный, дизурических расстройств, абдоминальных и/или поясничных болей) у детей и подростков и их происхождение;

- мочевой синдром при заболеваниях органов мочеобразования и мочевыделения у детей, механизмы возникновения тех или иных симптомов;

- диагностические критерии пиелонефрита, гломерулонефрита, интерстициального нефрита, цистита, дисметаболических нефропатий;

- современные лабораторные и инструментальные методы исследования органов мочеобразования и мочевыделения.

Студенты должны уметь: 

     - провести полное физикальное обследование больного ребенка и выявить у него симптомы поражения органов мочевой системы (ОМС);

     - провести диагностику заболеваний: гломерулонефрита, пиелонефрита, интерстициального нефрита, цистита, дисметаболических нефропатий у ребенка;

    - провести диагностику синдрома почечной недостаточности острого периода;

    - провести диагностику синдрома хронической почечной недостаточности.

Студенты должны владеть:
· Навыками диагностики поражения органов мочевой системы у детей и подростков.
Краткое изложение теоретического материала: Заболевания органов мочевой системы (ОМС) подразделяются в зависимости от генеза, характера и локализации патологического процесса (таблица 36).
Таблица 36

Классификация заболеваний органов мочевой системы (ОМС) 
	По локализации поражения
	По этиологии

	Уропатии – болезни уретры, мочеточников, мочевого пузыря

Нефропатии – болезни почек:

- гломерулопатии – преимущественное поражение клубочков

- тубулопатии – преимущественное поражение канальцев
	Наследственные заболевания: наследственный нефрит (болезнь Альпорта), наследственные тубулопатии.

Эмбриофетопатии: врожденные пороки развития, почечные гипоплазии, почечные дисплазии.

Приобретенные болезни: гломерулонефрит, пиелонефрит (бактериальный), интерстициальный нефрит (абактериальный), цистит, опухоли, травмы ОМС и т.д.

Врожденные и приобретенные: вторичный пиелонефрит (пиелонефрит развивается на фоне врожденного порока развития мочевыделительной системы).


Для заболеваний органов мочевой системы характерны следующие ренальные и экстраренальные синдромы: мочевой, гипертензионный, отечный, дизурических расстройств, абдоминальных и /или поясничных болей, синдром почечной недостаточности (острого периода, хронической).
Мочевой синдром – включает изменения в анализах мочи, проявляется эритроцитурией, цилиндрурией, гемоглобинурией, протеинурией, лейкоцитурией, кристаллурией и т.д. В более широком смысле – нарушение, как в процессе мочеотделения, так и появление патологических изменений в моче.
Кровь в моче может выделяться в двух видах: в виде нерастворенных красных кровяных клеток (гематурия (Г), эритоцитурия, эритрурия) или в виде растворенного кровяного пигмента (гемоглобинурия). В соответствии с количеством эритроцитов, экскретируемых за сутки, различают небольшую микрогематурию (от 1 до 10 млн. эритроцитов в сутки или 5-200 эр. в поле зрения), умеренно выраженную (10-40 млн. эритроцитов в сутки или 20-30 эритроцитов в поле зрения) и выраженную (более 40 млн. эритроцитов в сутки или до 100 эритроцитов в поле зрения). Экскреция 100 млн. эритроцитов в сутки и выше соответствует макрогематурии. В норме в общем анализе мочи допускается наличие единичных эритроцитов в поле зрения, в пробе Нечипоренко – не более 1000 эритроцитов в 1 мл мочи. Гематурия может обнаруживаться практических при всех заболеваниях мочевыделительной системы, а также при геморрагических диатезах. В зависимости от источника возникновения бывает внепочечная и почечная. Последняя является результатом повреждения почечных канальцев, ЧЛС, при заболеваниях: интерстициальный нефрит, дисметаболическая нефропатия, пиелонефрит, ВАР ОМС (врожденных номалий органов мочевой системы). Внепочечная Г. встречается при системных нарушениях коагуляции (коагулопатии, тромбоцитопатии), заболеваниях почечных сосудов (пороки развития артерий, вен, тромбоз вен, артерий и др.), заболеваниях мочевого тракта (уретрит, цистит, уретероцеле, опухоли), травмах, инородных телах, обструкциях мочевыводящих путей.
Лейкоцитурия (Л) может отличаться количественным и качественным составом лейкоцитов. По степени выраженности различают небольшую лейкоцитурию (от 2 до 10 млн. лейкоцитов в сутки или 10-30 лейкоцитов в поле зрения), умеренно выраженную (от 10 до 40 млн. лейкоцитов в сутки или 30-50 лейкоцитов в поле зрения), выраженную (более 40 млн. лейкоцитов в сутки или 100 лейкоцитов в поле зрения). Диагностическое значение имеет дифференцирование лейкоцитов в моче, то есть определение типа лейкоцитурии (нейтрофильная, мононуклеарная и смешанная), что выявляется исследованием - уроцитограммой. Лейкоцитурия подразделяется на истинную и ложную, бактериальную и абактериальную. Бактериальная встречается при инфекции мочевой системы, пиелонефритах, циститах, уретритах, абактериальная – при туберкулезе, специфических инфекциях, интерстициальных нефритах. Ложная – при воспалительных или аллергических процессах со стороны наружных половых органов.
Протеинурия (П) возникает вследствие нарушения проницаемости клубочкового фильтра, потери гломерулярной базальной мембраной отрицательного заряда, неполной реабсорбции белка первичной мочи в проксимальных канальцах нефрона. В суточной моче здорового ребенка определяется 30-60 мг белка. Это происходит за счет того, что не весь белок, профильтровывавшийся в количестве не менее 30-50мг/сутки в клубочках, реабсорбируется в канальцах. 

Протеинурия подразделяется на почечную и внепочечнеую, почечная, в свою очередь, на клубочковую и канальцевую. Почечная протеинурия возникает в следующих случаях: 

1. Нарушение целостности базальной мембраны (повреждение иммунными комплексами, потеря отрицательного заряда гломерулярной базальной мембраной (ГБМ) (клубочковая). 

2. Нарушения реабсорбции белка канальцами почек (канальцевая). 

3. Нарушения целостности гломерулярного фильтра и тубулярной реабсорбции белка – смешанный тип протеинурии. 

Протеинурию при почечных заболеваниях (патологическую) следует отличать от протеинурии, не связанной с морфологическими изменениями в почках, и появляющуюся при высокой лихорадке, застойной почке, усиленной физической работе, эмоциональном стрессе, нарушении питания (функциональная протеинурия). Внепочечная протеинурия возникает при образовании низкомолекулярных белков (лёгких цепей иммуноглобулинов, Нв, миоглобина), которые фильтруются нормальными клубочками в количестве, превышающем способность канальцев к реабсорбции (протеинурия «переполнения»), встречается при гемолизе, лейкозе. Постренальная П. встречается при патологии мочевыводящих путей (мочеточников мочевого пузыря мочеиспускательного канала), половых органов.
Цилиндурия часто встречается при заболеваниях почек.  Цилиндры – это белковые слепки почеченых канальцев. В зависимости от того, какие частицы и в каком количестве прилипают к белковому слепку, различают гиалиновые, зернистые, восковидные, эпителиальные, лейкоцитарные, эритроцитарные. Наиболее неблагоприятными в прогностическом плане является появление зернистых цилиндров, поскольку последние представляют собой перерожденные и разрушенные клетки почечных канальцев на гиалиновых цилиндрах или агрегированных сывороточных белках. Появляются при тяжёлых дегенеративных поражениях канальцев. Цилиндурия более показательна для органического поражения почек, чем альбуминурия и гематурия. 
Бактериурия. Наличие бактериурии само по себе не является доказательством воспалительного процесса в почках или мочевых путях. Для выявления воспалительного процесса необходимо количественное исследование степени бактериурии. Патологической считается количество бактерий 105   и выше в 1 мл мочи для большинства микроорганизмов, однако существуют бактерии, которых не должно обнаруживаться в моче, например, Pseudomonas aureginosa, Kiebsiella pneumonia.
Одним из экстраренальных синдромов при заболеваниях мочевой системы у детей является гипертензионный. Помимо разнообразных функций, составляющих поддержание постоянства внутренней среды организма, почки выполняют эндокринную функцию, выделяя в кровь активные вещества – простагландины, кинины, ренин. Располагающиеся в медиальном слое приводящей артериолы гранулярные клетки, которые являются своеобразным волюморецепторным аппаратом, очень тонко реагируют на изменения гемодинамики в почке (ишемию), выделяя в кровь ренин. Последний, при взаимодействии с ангиотензиногеном образует неактивное вещество ангиотензин I, который под воздействием специального конвергирующего энзима крови переходит в вазопрессивное вещество – ангиотензин II. Ангиотензин II повышает периферическое сопротивление сосудов, вызывая тем самым естественное повышение АД. Кроме того, под влиянием ангиотензина II на кору надпочечников происходит усиленное выделение в кровь альдостерона, который, задерживая ионы натрия и воду в почечных канальцах, способствует повышению объема циркулирующей крови и, как следствие, повышение артериального давления. Стойкая артериальная гипертензия приводит к развитию нефросклеротических изменений, что вторично приводит в действие ренопрессорные механизмы и завершает тем самым «порочный круг» гипертензии. В развитии гипертензии определенную роль играют простагландины, которые были выделены из мозгового вещества почек. Простагландины, особенно медулин, оказывают выраженное действие за счет непосредственного расширения просвета мелких артериол, вследствие чего происходит снижение диастолического давления. 
Другой ведущий экстраренальный синдром при почечной патологии – отечный. 
Возможны два варианта отеков. 

1. Нефротические отеки характерны для нефротического синдрома, патогенез которого сложный и связан с выраженной протеинурией (более 3 г/сут) и нейрогуморальными сдвигами. Протеинурия с преимущественно селективной потерей большого количества альбуминов постепенно приводит к плохо восстанавливаемой гипопротеинемии. Однако только гипоальбуминемия не может привести к развитию отеков. Для того чтобы в условиях гипоальбуминемии появились отеки, необходимо последовательное включение ряда механизмов. К ним относятся: снижение онкотического давления в сосудистом русле с последующей миграцией жидкости из кровяного русла в ткани. Большое значение имеют уменьшение объема циркулирующей плазмы, нарушение сосудистой проницаемости в сторону ее повышения. Это происходит и с активацией продукции антидиуретического гормона (АДГ), что сопровождается усиленным образованием гиалуронидазы в мозговом слое почек и препятствует отделению мочи, так как происходит активизация реабсорбции в дистальном отделе нефрона.  Раздражение осморецепторов обусловливает гиперпродукцию альдостерона надпочечниками, что способствует усиленной реабсорбции ионов натрия в проксимальном и дистальном канальцах. «Вторичный гиперальдостеронизм» способствует не только усилению канальцевой реабсорбции ионов натрия, но и усилению экскреции ионов калия, что сопровождается синдромом гипокалиемии. Нарушение выведения ионов кальция с мочой сопровождается синдромом гипокальциемии и даже тетанией. Нефротические отеки распространенные, рыхлые, подвижные, обширные, возможен асцит, гидроторакс (безбелковые).

2. Нефритические отеки. Пусковыми механизмами являются снижение клубочковой фильтрации воды и ишемия почеченой ткани, что приводит к гиперпродукции ренина, альдостерона с усилением канальцевой реабсорбции натрия и воды, повышением объема циркулирующей крови, появлением умеренных плотных (белковых) отеков, пастозности на лице, конечностях. 
Дизурические нарушения характерны для заболеваний нижних мочевыводящих путей. К ним относятся боль и рези при мочеиспускании (странгурия), учащение (поллакиурия) или урежение  (олигокиурия) этого акта, недержание (ночное или дневное – энурез) или неудержание мочи. 
Синдром абдоминальных и /или поясничных болей очень распространен у детей. Это связано со своеобразным кровоснабжением почек и архитектоники их иннервационного аппарата. Обилие вегетативных сплетений в почечной ткани, насыщение капсулы почки нервными стволами способствует развитию болевого синдрома. Болевые ощущения в пояснице, внизу живота появляются при отеке почечной ткани и, как следствие, растяжение капсулы почки при гломерулонефритах; отек стенок лоханки, растяжение чашечно-лоханочной системы при пиелонефритах, пузырно-мочеточниковом рефлюксе; патологическое сокращение детрузора, сфинктеров мочевого пузыря при циститах, травмах мочевого пузыря.
Диагностические критерии острого постстрептококкового гломерулонефрита:
- предшествующая стрептококковая инфекции (за 2-3 недели);

- мочевой синдром: олигурия, эритроцитурия, цилиндрурия (зернистые), протеинурия, обычно не более 3 г/с, иногда лейкоцитурия;

- отечный синдром;

- синдром артериальной гипертензии;

- двустороннее уплотнение паренхимы по типу зернистости при УЗ исследовании почек.
Диагностические критерии пиелонефрита:

Основные:

- мочевой: лейкоцитурия, бактериурия, может быть гипостенурия;

- экстраренальные: лихорадка, абдоминальные или поясничные боли, могут быть дизурические расстройства;

- расширение и/или деформация чашечек или лоханок, асимметрия в размерах почечных лоханок, увеличение или уменьшение в размерах почки, гипотония или перегиб мочеточников, рефлюксы, конкременты, изменение формы мочевого пузыря при УЗИ или рентгенологическом исследовании почек

Второстепенные: бледность, пастозность лица, анорексия, диспепсия, анемия, лейкоцитоз, гематурия, повышение или снижение АД.
Диагностические критерии цистита
- мочевой синдром: лейкоцитурия, бактериурия, гематурия до макрогематурии;

- экстраренальные: абдоминальные боли – боли в надлобковой области;

- Синдром дизурических расстройств: императивные позывы, может быть энурез.
Диагностические критерии тубулоинтерстициального нефрита:
 - мочевой синдром: гематурия, протеинурия, абактериальная лейкоцитурия, кристаллурия;

- экстраренальные синдромы: наследственный анамнез, прием лекарственных препаратов, атопия, синдром интоксикации.

 Диагностические критерии  дисметаболической нефропатии: 

- мочевой синдром: кристаллурия, может быть в сочетании с эритроцитурией, гиперстенурия, незначительная, либо умеренная протеинурия;

- экстраренальные синдромы: семейный анамнез с предрасположенностью к мочекаменной болезни, подагре;
Синдром почечной недостаточности – синдромокомплекс, причиной которого является нарушение гомеостатических функций почек при снижении клубочковой фильтрации в пробе Реберга ниже  50% от возрастной нормы. 

В патогенезе клинических проявлений синдрома играют роль:

1. Гиперазотемия, диагностируемая при повышении уровня мочевины свыше 16,5 ммоль/л, креатинина - 176 мкмоль/л. 

2. Изменение равновесия кислот и оснований, проявляющихся метаболическим ацидозом, иногда алкалозом. 

3. Электролитные сдвиги: гипернатриемия, гиперкалиемия, гипермагниемия, гиперфосфатемия, гипокальциемия, гипохлоремия, гиперпаратиреодизм. 

4. Артериальная гипертензия. 

5. Анемия.

Выделяют острую и хроническую почечную недостаточность. 
Острая почечная недостаточность (ОПН)– острое выключение всех функций почки, сопровождающееся гиперазотемией, артериальной гипертензией, олигурией/анурией, электролитными нарушениями, развитием метаболического ацидоза.

В развитии почечной недостаточности острого периода выделяют три стадии:

1. Олигоанурическая. Об анурии говорят, если суточный диурез ниже 5% от суточного потребления жидкости или ниже 30% от возрастной нормы. В патогенезе клинических симптомов играют роль гиперволемия, артериальная гипертензия, гиперкалиемия, метаболический ацидоз, азотемия.

Клинические проявления: 

- неврологические расстройства: адинамия, головная боль, угнетение сознания, рвота, расстройство зрения, в тяжелых случаях судороги, кома (отек головного мозга);

- сердечно-сосудистые нарушения: кардиомегалия, аритмия, сердечная недостаточност (отек легких), артериальная гипертензия, на ЭКГ признаки гиперкалиемии;

- диарея;

- мочевой синдром: олигоанурия;

2. Полиурическая. 

- мочевой синдром: полиурия, изогипостенурия (нарушение концентрационной функции почек);

          - может быть гипотония, нарушение сердечной деятельности на фоне гипокалиемии;

3. Выздоровление.
Хроническая почечная недостаточность (ХПН) – стойкое необратимое прогрессирующее нарушение функции почек, когда не менее 6 месяцев клиренс эндогенного креатинина снижен, креатинин сыворотки выше 177 мкмоль/л. ХПН – исход хронических заболеваний ОМС, сопровождающихся нефросклерозом.

Синдромы ХПН:

1. Прогрессирующая анемия, рефрактерная к противоанемическим средствам.

2. Обменно-дистрофические нарушения (зуд, сухость и бледность кожи, выпадение волос, дистрофия).

3. Поражение мышц – мышечная гипотония, судороги локальные, парестезии (гипокальциемия, гиперкалиемия).

4. Ренальная остеопатия – боли в костях, склонность к переломам, деформации скелета.

5. Поражение дыхательной системы – одышка, в поздних стадиях – отек легкого.

6. Поражение сердечно-сосудистой системы – нарушение ритма, левожелудочковая сердечная недостаточность, уремический перимиокардит.

7. Поражение пищеварительной системы – уремический гастроэнтероколит за счет выделения азотистых шлаков слизистыми оболочками пищеварительного тракта.

8. Неврологические расстройства: астеноневротический синдром, сопор, кома в терминальной стадии.

9. Мочевой синдром: полиурия, олигоанурия в терминальной стадии.

10. Задержка роста, вторичные иммунодефицитные состояния.
Выделяют следующие варианты хронической почечной недостаточности: 

1.Тотальная почечная недостаточность – вовлечение в процесс всех отделов нефрона.

2. Парциальная почечная недостаточность – изолированное поражение отдельной почечной функции

3. Преимущественно гломерулярный тип почечной недостаточности.

4. Преимущественно тубулярный тип почечной недостаточности.

5. Терминальная почечная недостаточность – большинство нефронов не функционируют, компенсаторные возможности исчерпаны (синоним – уремия).
Лабораторные методы диагностики заболеваний ОМС.
Общий анализ мочи. Для общего анализа мочи собирают среднюю порцию мочи после туалета наружных половых органов. В норме моча прозрачная, реакция – слабокислая, удельный вес – 1010-1030, белка нет или до 0,033%0, лейкоцитов до 5 в поле зрения у мальчиков, до 7 – у девочек, эритроцитов нет или до 3 в поле зрения, цилиндры – гиалиновые единичные, нитритный тест отрицательный, единичные эпителиальные клетки в полях зрения.
Проба Нечипоренко. Определение количества форменных элементов крови и слепков белка (эритроцитов, лейкоцитов, цилиндров) в 1 мл мочи с помощью счетной камеры. В норме в 1 мл мочи выделяется до 2000 лейкоцитов у мальчиков, до 4000 – у девочек и до 1000 эритроцитов. 
Проба Зимницкого. Оценивают концентрационную и водовыделительную функции почек, а также функцию ритма. В условиях обычного питьевого режима собираются порции мочи через каждые три часа и регистрируют количество принятой жидкости. Определяют плотность в каждой порции мочи, оценивают объемы выпитой и выделенной жидкости, дневных и ночных порций мочи. Проба Зимницкого может проводиться и с определением белка в каждой порции мочи с последующей оценкой фильтрационной функции. 

Оценка: 1. Водовыделительная – суточный диурез по отношению к принятой жидкости. У здоровых людей с мочой выводится 2/3-4/5 от полученной жидкости (70-80%).

2. Ритм мочеобразования: соотношение ночного и дневного диуреза. Дневной диурез в норме  в два-три раза превышает ночной. Дневной и ночной диурез могут быть одинаковыми или ночной диурез выше (никтурия). Никтурия наблюдается при ограничении концентрационной функции почек и сердечной недостаточности.

3. Концентрационная: у здоровых детей удельная плотность зависит от возраста и колеблется в течение суток. Разница между максимальной и минимальной плотностью в различных порциях в норме мочи должна быть не менее 10.  Относительная плотность может быть высокой (гиперстенурия) или низкой (гипостенурия) во всех порциях, колебания в течение суток могут быть меньше, чем 10 (изостенурия).
· Проба Реберга. Для суждения о выделительной функции клубочков (клубочковая фильтрация) определяется коэффициент очищения эндогенного креатинина. Производится сбор мочи в течение суток ровно за 24 часа, в отчетное время к концу сбора мочи берется на исследование венозная кровь. В моче и крови определяется содержание креатинина и рассчитывается коэффициент очищения по формуле К=МхД/П, где М – концентрация креатинина в моче, П – концентрация креатинина в плазме, Д – минутный объем (равный количеству мочи, выделенной за определенное время, деленному на время выделения). Канальцевая реабсорбция определяется разницей КФ и минутным диурезом Д и вычисляетсяпо формуле Р = (КФ-Д)/КФ. В норме канальцевая реабсорбция колеблется от 95 до 99%  клубочкового фильтрата.  Для оценки скорости клубочковой фильтрации (СКФ) также используют формулу Шварца: СКФ=L (длина тела)×К/креатинин сыворотки крови (мкмоль/л)×0,0113 

- L (длина тела)

- К-возрастной коэффициент:

1. У недоношенных детей до 2 лет = 0.33;

2. У недоношенных детей до 2 лет = 0.45;

3. У детей от 2-14 лет = 0,55 
Биохимическое исследование крови. Оценивают следующие показатели – уровень креатинина, мочевины, содержание общего белка и фракций, уровень калия, хлоридов, натрия, кальция, щелочной фосфатазы (при фосфат-диабете), ЛДГ (лактат-дегидрогеназы), например, при гемолитико-уремическом синдроме (ГУС). Нормальными являются следующие показатели: общий белок – 60-80 г/л, альбумины 55-60%, глобулины 1 – 2,5-4%, 2 – 6,5-9,5%, -11,5-13,5%,  – 14,5-17,5%; мочевина 2,5-8,3 ммоль/л, креатинин 53-97 мкмоль/л; натрий – 130-156 мкмоль/л,  калий – 3,45-5,3 ммоль/л, кальций – 2,1-2,6 ммоль/л, хлориды – 95-112 ммоль/л. 
К инструментальным методам исследований относятся: УЗИ почек, экскреторная урография, микционная цистоуретрография, почечная ангиография, радиоизотопная ренография, динамическая сцинтиграфия почек,  цистоскопия, пункционная биопсия почек.
Вопросы для самоподготовки:
1. Мочевой синдром, его составляющие, причины возникновения  мочевого синдрома?

2. Экстраренальные синдромы при заболеваниях органов мочевой системы, причины возникновения гипертензионного синдрома?

3. Отечный синдром, его клинические проявления и причины возникновения.

4. Синдром дизурических расстройств, клинические проявления и абдоминальных и поясничных болей?

5. Диагностические критерии острого постстрептококкового гломерулонефрита?

6. Диагностические критерии пиелонефрита, цистита?

7. Диагностические критерии тубулоинтерстициального нефрита, дисметаболической нефропатии?

8. Синдром почечной недостаточности острого периода, причины возникновения, клинические проявления?

9. Синдром хронической почечной недостаточности, причины возникновения, клинические проявления?

10. Лабораторная и инструментальная диагностика заболеваний ОМС у детей?
Тестовый контроль
Укажите один верный вариант ответа 

1. Выделительная функция почек оценивается как нормальная, если количество выделенной жидкости по отношению к выпитой составляет 
1) 10%              

2) 30%             

3) 50%             

4) 80%              

5) 100%

2. Микробное число и нитритный тест мочи считается положительным, если количество микробных чисел в 1 мл мочи составляет не менее
1) 109          

2)103          

3) 105            

4) 106                

5) 102  

3. Концентрационная функция почек определяется с помощью исследования
1) пробы Реберга     

2) уроцитограммы   
3) пробы Нечипоренко   

4) пробы Зимницкого   
5) двухстаканной пробы
4. Количество лейкоцитов в 1 мл мочи в пробе Нечипоренко  составляет в норме у мальчиков
1) до 1000    

 2) до 2000    

 3) до 3000   

 4) до5000      

 5) свыше 5000

5. ДЛЯ ПОРАЖЕНИЯ НИЖНИХ МОЧЕВЫВОДЯЩИХ ПУТЕЙ ХАРАКТЕРЕН СИНДРОМ


1) нефритический 


2) нефротический 


3) дизурических расстройств


4) канальцевых дисфункций


5) абдоминальных болей

6. ХАРАКТЕР ОТЕКОВ ПРИ НЕФРОТИЧЕСКОМ СИНДРОМЕ


1) рыхлые, подвижные, массивные


2) белковые, массивные, локализованные


3) безбелковые, неинтенсивные, распространенные


4) плотные, малоподвижные, распространенные


5) белковые, малоподвижные, плотные

7. цилиндрурия – это наличие в моче слепков В почечных канальцев, основу которых составляет (-ЮТ)


1) лейкоциты


2) эритроциты


3) эпителий


4) белок


5) бактерии

8. ДЛЯ подтверждения диагноза пиелонефрита необходимо провести исследование

1) бактериальный посев мочи


2) пробу Нечипоренко


3) двухстаканную пробу


4) уроцитограмму


5) антибиотикограмму

9. В норме у ребенка за сутки с мочой выделяется белка
1)10-15 мг   

2) 20-25  мг  

3) 30-60 мг  

4) 70-75 мг   

5) 80-82 мг

10. Макрогематурия характерна для
1) дисметаболической нефропатии

2) пиелонефрита

3)поликистоза почек

4)гломерулонефрита

5) мочекаменной болезни

Ситуационные задачи

Задача  1
Больной 7 лет, поступил в клинику на 3-й день болезни с жалобами на головную боль, отечность лица, голеней, появление мочи в виде "мясных помоев". Ребенок от первой беременности, протекавшей с токсикозом первой половины, первых срочных родов. Масса при рождении 3150 г, длина 50 см. Оценка по шкале Апгар 8/8 баллов. Раннее развитие без особен​ностей. На грудном вскармливании до 7 месяцев, вакцинирован по возрасту. С 5 лет состоит на диспансерном учете в связи с хроническим тонзилли​том, частыми ОРЗ. Генеалогический анамнез не отягощен.

Настоящее заболевание началось через 2 недели после перенесенной ангины. При поступлении состояние средней тяжести. Кожа и видимые слизистые обычной окраски, чистые, отмечается отечность лица, пастозность голеней и стоп. Слизистая оболочка задней стенки глотки незначительно гиперимирована, миндалины П-Ш степе​ни, разрыхлены, без наложений. Органы дыхания без изменений. Перкуторно границы сердца не расширены. Тоны сердца ясные, ритмичные. АД 130/85 мм рт.ст. Живот обычной формы, мягкий, досту​пен глубокой пальпации во всех отделах, безболезненный. Печень у края ре​берной дуги. Почки не пальпируются, симптом поколачивания по косто - вертебральным углам отрицатель​ный с обеих сторон. Суточный диурез 300-400 мл, моча красного цвета,

Общий анализ крови: Нb - 125 г/л, Эритроциты - 4,3х1012/л. Лейкоциты - 12,3х109/л, плочкоядерные - 5%, сегментоядерные - 60%, эозинофилы - 5%, лимфоциты - 24%, моноциты - 6%, СОЭ - 20 мм/час.

Общий анализ мочи: количество - 70,0 мл, цвет – бардово-красный, прозрач​ность - неполная, реакция - щелочная, относительная плотность - 1023, эпителий - 1-2 в п/зр, эритроциты - измененные, покрывают все поля зре​ния, лейкоциты - 2-3 в п/зр, цилиндры - зернистые 3-4 в п/зр, белок - 0,99%о.

Биохимический анализ крови: общий белок - 65 г/л, альбумины -53%, 1  -глобулины - 3%, 2-глобулины - 17%, -глобулины -12%,  -глобулины - 15%, мочевина - 17,2 ммоль/л, креатинин -187 ммоль/л, калий - 5,21 ммоль/л, натрий - 141,1 ммоль/л.

Суточная протеинурия – 600 мг.

УЗИ абдоминальное: печень, желчный пузырь, поджелудоч​ная железа, селезенка без патологии. Почки распложены обычно, размеры не увеличены, паренхима не изменена. ЧЛС имеет обычное строение.
Задание
1. Оцените данные дополнительных методов исследования

2. Выделите ведущие синдромы.

3. Поставьте диагноз
Задача  2
Девочка  3  года, поступила в стационар с жалобами на  повышение температуры до 390, отсутствие аппетита, болезненное мочеиспускание. Болеет 3 дня, когда после переохлаждения появились вышеперечисленные жалобы. Мать страдает хроническим  пиелонефритом. Объективно: состояние средней степени тяжести. Кожа бледная, веки пастозны. В легких пуэрильное дыхание, хрипов нет. Тоны сердца ясные, ритмичные. Живот  мягкий, болезненный при пальпации справа. Поколачивание по косто-вертебральным углам болезненно. Печень выступает из-под реберной дуги на 2 см. Моча желтого цвета, мутная.

Общий анализ крови: Нв - 100 г/л, эритроциты - 4х1012 /л, лейкоциты - 10х109/л, эозинофилы – 2%, палочкоядерные - 4%, сегментоядерные - 54%, лейкоциты – 31%, монроциты – 9%, СОЭ - 25 мм/ч.

Ан. мочи: желтого цвета, мутная, удельная плотность - 1010, белек - 0, лейкоциты - 30 - 35 в п/зр, соли - оксалаты в большом количестве.
Задание
1. Оцените данные дополнительных методов исследования.

2. Выделите ведущие синдромы.

3. Поставьте диагноз.
Задача 3
Девочка 11 лет жалуется на боли в пояснице ноющего характера, повышение температуры до фебрильных цифр, тошноту, слабость, головную боль. Родители вызвали скорую медицинскую помощь, ребенок доставлен в стационар детской клинической больницы. При обследовании в приёмном покое: состояние средней степени тяжести. В лабораторных анализах: Общий анализ крови: Нв- 119 г/л, эр. - 3,8 х 1012 лейк.- 14 х 109, п-4%, с 78%, л-10%, м-8%, СОЭ- 32 мм/час.

Общий анализ мочи: прозрачность полная, цвет – тёмно-жёлтый, удельная плотность - 1030, эритроциты – выщелоченные 6-10 в поле зрения, лейкоциты- до 60 в поле зрения, белок - 0,67%о, эпителий плоский 8-10 в поле зрения.
Задание
1. Оцените данные дополнительных методов исследования.

2. Выделите ведущие синдромы.

3. Поставьте диагноз.

8. Семиотика и синдромы поражения органов кроветворения у детей
Цель занятия: изучить симптомы поражения органов кроветворения у детей.

Закончив изучение данной темы, студенты должны знать:
- определение понятия анемии;

- диагностические критерии анемии у детей разного возраста;

- классификации анемий в зависимости от морфологических признаков эритроцитов, причины, клинических симптомов анемического синдрома;

-  диагностические критерии дефицитных, гемолитических, апластических анемий у детей разного возраста;

- гематологические показатели при воспалительных, аллергических заболеваниях, паразитарной инвазии;

- диагностические критерии гемобластозов у детей.

Студенты должны уметь:

-  диагностировать анемии у детей;

- оценить гемограммы детей, страдающих воспалительными, инфекционными, аллергическими заболеваниями, иммунодефицитными состояниями;

- поставить синдромный диагноз гемобластоза.

Студенты должны владеть навыками:
- оценки гемограммы у детей разного возраста;

- оценки миелограммы; 
- постановки синдромного диагноза анемии, острого лейкоза;

- диагностики по общему анализу крови воспалительных, аллергических заболеваних, глистной и паразитарной инвазии.
Краткое изложение теоретического материала.
Анемический синдром.
Анемии – патологические состояния, сопровождающиеся падением уровня гемоглобина в единице объема крови или гематокрита. Причина: дисбаланс между скоростью образования в костном мозге эритроцитов и интенсивностью их разрушения на периферии или кровопотери.
Классификация анемий в зависимости от причины
1. Вследствие кровопотери  - постгеморрагические (острые, хронические)

2. Вследствие нарушения эритропоэза - дизэритропоэтические:

А. Дефект метаболизма железа: железодефицтные (ЖДА), анемии при хронических болезнях (АХБ).

Б. Нарушение пролиферации: мегалобластные.

В. Нарушение дифференцировки стволовых кроветворных клеток: апластические. 

3. Повышенное разрушение на периферии – гемолитические.

Диагностические критерии анемического синдрома: 

· гематокрит < 36%;

· гемоглобин ниже возрастной нормы (таблицы 37, 38, 39, 40).
Таблица 37 
Диагностические критерии анемии в зависимости от возраста и степени ее тяжести
	Возраст
	Уровень гемоглобина в г/л, при котором диагностируется анемия
	Степень тяжести
	Снижение гемоглобин в г/л в зависимости от тяжести

	До 7 дней
	Ниже 150
	Легкая
	Не ниже 90

	7 дней – 1 месяц
	Ниже 120
	Средней степени
	70 – 90

	1 месяц – 5 лет
	Ниже 110
	Тяжелая 
	Ниже 70

	6 лет и старше
	Ниже 120
	
	


Таблица 38 
Классификация анемий по эритроцитарным параметрам
	Анемия 
	Средний диаметр эритроцита, мк
	Анемия
	Цветовой показатель
	Анемия
	Количество ретикулоцитов в периферической крови, %

	Микроцитарная 
	Менее 7
	Гипохромная
	Ниже 0,8
	Гипорегенераторная
	Менее 0,5

	Нормоцитарная
	7 – 8
	Нормохромная
	0,8 – 1,05
	Норморегенераторная
	0,5 – 3

	Макроцитарная
	Более 8
	Гиперхромная
	Выше 1,05
	Гиперрегенераторная
	Более 3


Таблица 39 
Классификация анемий по параметрам эритроцитов, определенных с помощью гематологического анализатора 
	Состояние
	MCV (фл)
	MCН (пг)
	MCHC (г/л)

	Норма
	80 – 90
	27 – 31
	32 – 36

	Нормоцитарная анемия
	80 – 90
	25 – 30
	32 – 36

	Микроцитарная анемия
	< 80
	12 – 25
	25 – 30

	Макроцитарная анемия
	> 90
	30 – 50
	32 – 36


Примечание: MCV – средний объем эритроцитов; MCH – среднее содержание гемоглобина в эритроците; MCHC – средняя концентрация гемоглобина в эритроцитах. 
В таблице 40 представлены изменения формы эритроцитов, характерные для некоторых анемий.
Таблица 40
Формы эритроцитов при различных анемиях
	Форма эритроцитов
	Заболевание

	Сфероциты 
	Наследственный сфероцитоз

	Элиптоциты 
	Наследственный эллиптоцитоз 

	Серповидные
	Серповидноклеточная болезнь

	Мишеневидные 
	Талассемия, гемоглобин С, заболевания печени

	Шизоциты (фрагментация эритроцитов)
	Механические гемолитические анемии

	Акантоциты
	Анемии при заболеваниях печени, абета-липопротеинемии

	Стоматоциты
	Врожденный и приобретенный стоматоцитоз


Диагностические критерии анемии по клиническим признакам: с желтухой (гемолитические), без желтухи
Дифференциальные диагностические критерии некоторых анемий 

у детей.

Железодефицитные анемиии – анемии, являющиеся результатом снижения общего количества железа в организме.
Клинические диагностические критерии ЖДА.
1. Анамнез. Предрасполагающие факторы. Возраст: 6 мес – 2 г; 12 – 18 лет.

У детей грудного и раннего возраста: повторные беременности и роды у матери, неблагоприятное течение 2 половины беременности, многоплодие, недоношенность.

Со стороны ребёнка: недостаток железа в пище (алиментарный), нарушение усвоения в кишечнике (синдром мальабсорбции), хронические кровопотери, паразитарные инвазии.

2. Анемический синдром вследствие нарушения синтеза гемоглобина: бледность кожи, слизистых. 

3. Сидеропенический синдром, проявляющийся поражением эпителия (дисфункция цитохромов), мышечной гипотонией (нарушение синтеза миоглобин), бедностью эмоций, задержкой нервно-психического развития (когнитивные нарушения). У пациента могут наблюдаться дистрофические изменения кожи и ее придатков в виде выпадения волос, ломкости, исчерченности ногтей, койлонихий (ложкообразных ногтей) а также атрофические поражения слизистых оболочек пищевода, желудка, кишечника, рецепторов носа и языка, сопровождающиеся извращением вкуса и обоняния, гингивитом, ангулярным стоматитом, дисфагией, диспепсией, вторичным синдромом мальабсорбции. Клинические симптомы дегенеративных поражений кожи и слизистых оболочек желудочно-кишечного тракта выражены у взрослых и детей старшего возраста, что связано, по-видимому, с длительным дефицитом железа. В раннем возрасте преобладают диспепсические расстройства, метеоризм, снижение аппетита, затруднения при глотании твердой пищи, мышечная гипотония, в том числе диафрагмы, приводящая к опущению печени и селезенки. У детей старшего возраста нередко появляется снижение тонуса мышц мочевого пузыря, что ведет к неудержанию мочи при смехе и кашле.

4. Эффект от лечения препаратами железа.
Лабораторные симптомы ЖДА. 1. Анемия микроцитарная (СДЭ<7мк, MCV<78 фл), гипохромная (ЦП<0,8, МСН<27 пг, МСНС<320г/л), регенераторная (рц = 1 - 2%). При прогрессировании железодефицита и снижении эффективности эритропоэза количество эритроцитов и ретикулоцитов падает и повышается на фоне ферротерапии. 

2. При биохимическом исследовании крови определяется уменьшение  содержания сыворточного ферритина  ниже 30 нг/л, сывороточного железа менее 12,5 мкмоль/л и  насыщение трансферрина железом ниже 25%. При этом повышается уровень общей железосвязывающей способности сыворотки (сывороточный трансферрин) выше 60 мкмоль/л и сывороточного трансферринового рецептора. 
Мегалобластные анемии – анемии, являющиеся результатом дефицита В12  и/или фолиевой кислоты в организме.

Дефицит витаминов В12 , фолиевой кислоты приводит к нарушению синтеза ДНК в клетках практически всех органов и систем, что сопровождается определённой клинической симптоматикой.
Клинические диагностические синдромы. 1. Анамнез. Предрасполагающие факторы дефицита витамина В12: строгая вегетарианская диета, болезни кишечника, глистная инвазия ленточными глистами; дефицита фолиевой кислоты: недоношенность, вскармливание козьим молоком, приём медикаментозных препаратов - антагонистов фолиевой кислоты.

2. Анемический синдром: бледность кожи и слизистых вследствие снижения пролиферации, дисплазии клеток крови, появления мегалобластного типа кроветворения.

3. Диспепсический синдром: анорексия, глоссит, хроническая диарея, «лакированный язык».

4. Неврологический симптомокомплекс в результате нарушения миелинизации нервных волокон, накопления  токсичной для нервных клеток метилмалоновой кислоты и проявляющийся периферической нейропатией: парестезии, гипорефлексия, положительный симптом Бабинского.

5. Эффект от лечения препаратами витамина В12, фолиевой кислоты.
Лабораторные диагностические симптомы. 1. Анемия макроцитарная (МСV>95), нормо/гиперхромная (ц.п.≥1,05), гипорегенераторная (рц≤0,5%) ± умеренные тромбоцитопения, лейкопения, гиперсегментация нейтрофилов. Морфология эритроцитов: макроцитоз, пойкилоцитоз, тельца Жолли, кольца Кебота.
2. Миелограмма: обнаружение мегалобластов в костном мозге.

3. Биохимические тесты: снижение содержания витамина В12, фолиевой кислоты, повышение содержания метилмалоновой кислоты, гомоцистеина в сыворотке крови.
Апластические анемии – группа наследственных или приобретенных заболеваний крови, обусловленных дефектом стволовой клетки или ее микроокружения, приводящим к уменьшению или отсутствию продукции гемопоэтических клеток, жировому замещению костного мозга и, как следствие, к панцитопении в периферической крови. 

Врождённые апластические анемии обусловлены хромосомными аномалиями и часто сочетаются с поражением других систем: Фанкони, Швахмана-Дайемонда-Оски,  Дайемонда-Блекфана, врождённый дискератоз.

Приобретённые апластические могут вызываться вирусами, миелотоксическими препаратами, ионизирующей радиацией. В 85% случаях анемия является идиопатической. В патогенезе данного процесса ведущая роль принадлежит аутоиммунному поражению стоволовой кроветворной клетки (CD34+) с последующим угнетением кроветворения и развития панцитопении в периферической крови.
Клинические диагностические синдромы апластических анемий.

1. Анемический: бледность кожи и слизистых оболочек

2. Геморрагический в виде петехиально-пятнистой сыпи, спонтанных кровотечений со слизистых вследствие тромбоцитопении.

3. Приобретённого иммунодефицитного состояния: частые инфекционные заболевания, обусловленные нейтропенией.
Лабораторные диагностические симптомы апластических анемий. 1. В общем анализе крови – ретикулоцитопения ≤ 0,5%, тромбоцитопения ≤ 150000/мкл (150х109/л), абсолютная нейтропения (до 1 года < 500 нейтр/мкл; старше 1 года - <1000 нейтр/мкл). Анемия нормохромная (ц.п.≈1), нормо/макроцитарная (MCV≥90).

2. Миелограмма, полученная путём пункции костного мозга не менее чем из трех анатомических областей: малоклеточный костный мозг, угнетение всех ростков кроветворения, отсутствие опухолевых элементов.

3. Трепатобиопсия: замещение красного костного мозга жировой тканью.
Гемолитические анемии – анемии вследствие повышенного разрушения эритроцитов на периферии.
Клинические диагностические синдромы гемолитических анемий.

1. Желтушность кожи и слизистых полости рта, склер, конъюнктивы на бледном фоне.

2. Спленомегалия, выраженная при внесосудистом гемолизе. 
3. Тёмный цвет мочи за счёт гемоглобинурии при остром внутрисосудистом кризе.

4. Интоксикация при гемолитическом кризе, обусловленная повышением непрямого билирубина; в первые месяцы жизни может быть билирубиновая энцефалопатия

5. Острая почечная недостаточность при остром внутрисосудистом гемолизе.
Лабораторные диагностические симптомы гемолитических анемий. 1. Анемия гиперрегенераторная (рц≥3%).

2. Гипербилирубинемия с преобладанием несвязанного  билирубина. 

3. Повышение ЛДГ – признак цитолиза.

4. Наличие свободного гемоглобина в крови и моче (гемоглобинурия) при остром внутрисосудистом гемолизе.
Классификация гемолитических анемий.

Врождённые (наследственные) гемолитические анемии.
Вследствие нарушения структуры и функции мембраны эритроцитов - мембранопатии 

Вследствие снижения активности ферментов анаэробного гликолиза (АТФ, АОФ) - энзимопатии

Вследствие патологии гемоглобина – гемоглобинопатии
Приобретённые гемолитические анемии
      Иммунные (изи/аллоиммунные, трансиммунные у новорождённых, аутоиммунные). Диагностический критерий иммунных гемолитических анемий - положительная проба Кумбса (выявление антител к эритроцитам).

      Неиммунные (механические, пароксизмальная ночная гемоглобинурия, вследствие       дефицита витамина Е).
Клинические диагностические критерии наследственной сфероцитарной гемолитической анемии Минковского-Шоффара.
Причина болезни – наследственный дефект белков мембраны эритроцитов (спектрина), что приводит к нарушению функций эритроцитов и повышенному их гемолизу в селезёнке, сокращению длительности жизни

1. Атосомно-доминантное наследование.

2. Хроническое рецидивирующее течение. Обострение болезни – криз, проявляющийся желтухой в сочетании с анемией: желтушное окрашивание кожи и слизистых оболочек полости рта, склер, конъюнктивы.

4. Спленомегалия.

5. Осложнение - желчнокаменная болезнь.
Лабораторные диагностические симптомы:
- микросфероциты в мазке периферической крови;

- снижение минимальной осмотической резистентности эритроцитво - ОРЭ мин (% р-ра NaCl, в котором начинается гемолиз эритроцитов, в норме 0,48 – 0,46% р-ра NaCl));

- дефицит спектрина, определяемый электроферезом белков мембраныэритроцитов;

- при молекулярно-генетическом исследовании выявляется мутация гена SPTB (14q)/ SPTB.
Наследственные энзимопатии. Дефицит глюкоза6-фосфатдегидрогеназы (Г6ФДГ)
Причина болезни – генетический дефект синтеза фермента Г6ФДГ, локализованный на Х-хромосоме, поэтому чаще страдают мальчики. Дефект фермента приводит, в свою очередь, к дефициту антиоксидантных ферментов и АТФ в эритроцитах, что сопровождается их повышенным внутрисосудистым гемолизом.
Диагностические критерии дефицита Г6ФДГ:
- острый гемолитический криз при контакте с некоторыми медикаментами, прекращение гемолиза при прекращении контакта;

- выявление телец Гейнца в эритроцитах (преципитированный, денатурированный гемоглобин);

- гемоглобинурия; 

- снижение активности фермента Г6ФДГ;

Изменения лейкограммы.
В таблице  41 представлены симптомы лейкограммы при некоторых заболеваниях у детей. 
Таблица 41 
Показатели лейкограммы при некоторых заболеваниях у детей
	Лейкоцитоз 
	Нейтрофилия 
	Лимфоцитоз 
	Эозино-филия 
	Базофилия 

	Воспаление, гемобластозы
	Бактериальное воспаление
	ОРВИ, инфекционный мононукоеоз, коклюш
	Аллергия, паразитарная инвазия
	Злокачественное новообразование

	Лейкопения 
	Нейтропения 
	Лимфопения 
	Эозино-пения 
	

	ОРВИ, острый лейкоз
	Апластическая анемия, иммунодефицитное состояние
	Иммунодефцитное состояние
	Стресс 
	


Лейкемоидные реакции – гиперлейкоцитоз, сопровождающий некоторые заболевания, исключая острые лейкозы.
Лейкемоидные реакции миелоидного типа - гиперлейкоцитоз нейтрофильный > 50000/мкл (> 50х1010/л), сдвиг формулы влево до миелоцитов. Причины:

- сепсис;

- ожоги, отравления, травматический шок;

- ревматоидный артрит.
Лейкемоидные реакции эозинофильного типа - лейкоцитоз, эозинофилия >10%. Причины:

- паразитарная, протозойная инфекция (эозинофилы 10-60%);

- аллергические болезни;

- лимфомы, хронический миелоидный лейкоз;

- лучевая болезнь.
Дифференциально-диагностические критерии лейкозов.

Лейкозы - злокачественные опухолевые заболевания системы крови, первично поражающие костный мозг.
Клинические диагностические синдромы отсрых лейкозов.
1. Интоксикационно-воспалительный (фебрильная лихорадка).

2. Лимфопролиферативный – диффузное увеличение лимфоузлов.

3. Геморрагический – полиморфная геморрагическая сыпь.

4. Гепатолиенальный.

5. Полисистемность поражения за счёт метастазирования опухолевых
«бластных» клеток в разные органы и системы: кости, мышцы, кожу (лейкемиды), внутренние органы.

6. Нейролейкемия за счёт инфильтрации мозговых оболочек, мозга опухолевыми клетками, проявляющаяся менингизмом, очаговыми симптомами поражения нервной системы.
Лабораторные симптомы острых лейкозов. 1. Гемограмма. Анемия. Изменение количества лейкоцитов, относительный лимфоцитоз, абсолютная нейтропения - гранулоцитопения, «лейкемический провал». Тромбоцитопения. Ускорение СОЭ. Бластоз - диагностический критерий.

2. Миелограмма, полученная пункцией костного мозга из 2-3 анатомических областей: нормо/гиперклеточный костный мозг, бластоз >25%. Морфология бластов: лимфобласты – острый лимфоидный лейкоз (L1, L2, L3 варианты по ФАБ классификации); миелобласты – острый нелимфоидный лейкоз (острый миелоидный лейкоз Мо, М1, М2, М3, М4, М5, М6, М7).

3. Цитохимическое исследование опухолевых «бластных» клеток: определение внутриклеточных включений в бластных клетках: ферментов, гликопротеидов и др.

Миелобласты содержат протеолитические ферменты – миелопероксидазу (МРО +). Лимфобласты: МРО -, гликопротеин +. 
4. Иммунофенотипирование блестных клеток – выявление линейной принадлежности и стадии зрелости «бластных» клеток: CD3, CD7, CD4, CD8 – маркеры Т-лимфоцитов; CD19, CD22, CD20 маркеры В-лимфоцитов; миелобласты – антиген МРО.
5. Цито/молекулярно генетическое исследование опухолевых клеток (таблица 42).
Таблица 42
Цито-молекуляно генетические маркеры некотрых острых миелоидных лейкозов.
	Хромосомная аберрация
	Генетический маркер


	Морфологический вариант

	t(8;21)

	AML1|ETO

	M2 (90%)


	t(15;17)

	PML|RARa

	M3 (100%)


	Inv (16)

	CBFb|MYH11

	M4


	t(9;22), Ph+ 

	BCR/ABL 

	Хронический миелоидный лейкоз (100%)


Диагностический  синдром и симптомы хронического миелоидного лейкоза
1. Спленомегалия. 

2. Лабораторные симптомы. Гемограмма: тромбоцитоз, нейтрофильный гиперлейкоцитоз со сдвигом влево со всеми переходными элементами (миелоциты, метамиелоциты, палочкоядерные гранулоциты), «эозинофильно-базофильная ассоциация». В процессе прогрессирования болезни нарастают анемия, тромбоцитопения, бластоз. В терминальном периоде (бластный криз) анализ крови такой же, как при сотром лейкозе.

3. Диагностический критерий – определение Филадельфийской хромосомы (Ph+) в опухолевых клетках - t(9;22), BCR/ABL. 
Вопросы для самоподготовки: 
1. Понятие об анемическом синдроме, диагностические критерии анемий и степени их тяжести у детей разного возраста.

2. Классификации анемий с учетом морфологических признаков эритроцитов и причин. 

3. Диагностические критерии железодефицитных анемий. 

4. Диагностические критерии мегалобластных анемий.

5. Диагностические критерии апластических анемий.

6. Диагностические критерии гемолитических анемий.

6. Изменения гемограммы при воспалительных, аллергических, злокачественных заболеваниях.

7. Диагностические критерии гемобластозов. 
Тестовый контроль
Укажите один верный вариант ответа
1. Диагностическим критерием анемии у ребенка 3 лет является снижение гемоглобина ниже ___г/л
1)  150 

2)  140 

3)  130

4)  120

5)  110


2. Анемия тяжелой степени диагностируется при снижении гемоглобина ниже ___г/л
1)  110 

2)  100 

3)  90 

4)  80 

5)  70 

3. ЖДА характеризуется следующими лабораторными показателями
1)  микроцитарная, гипохромная, регенераторная

2)  макроцитарная, нормохромная, гипорегенераторная

3)  нормоцитарная, нормохромная, гиперрегенераторная

4)  нормоцитарная, нормохромная, гипорегенеторная

5)  макроцитарная, гипохромная, регенераторная

4. В-12-дефицитная анемия характеризуется следующими лабораторными показателями
1)  микроцитарная, гипохромная, регенераторная

2)  макроцитарная, нормохромная, гипорегенераторная

3)  нормоцитарная, нормохромная, гиперрегенераторная

4)  нормоцитарная, нормохромная, гипорегенеторная

5)  макроцитарная, гипохромная, регенераторная

5. Гемолитическая анемия характеризуется следующими лабораторными показателями
1)  микроцитарная, гипохромная, регенераторная

2)  макроцитарная, нормохромная, гипорегенераторная

3)  нормоцитарная, нормохромная, гиперрегенераторная

4)  нормоцитарная, нормохромная, гипорегенеторная

5)  макроцитарная, гипохромная, регенераторная

6. Апластическая анемия характеризуется следующими лабораторными показателями
1)  микроцитарная, гипохромная, регенераторная

2)  макроцитарная, нормохромная, гипорегенераторная

3)  нормоцитарная, нормохромная, гиперрегенераторная

4)  микроцитарная, нормохромная, гипорегенеторная

5)  макроцитарная, гипохромная, регенераторная

7. Для наследственной микросфероцитарной гемолитической анемии характерно
1) положительная прямая и непрямая проба Кумса

2) гемоглобинурия

3) высокий уровень АЛТ, АСТ

4) осложнение желчнокаменной болезнью

5) развитие острой почечной недостаточности

8. главным маркером хронического миелоидного лейкоза является
1) спленомегалия

2) гиперлейкоцитоз

3) тромбоцитоз

4) высокий уровень эозинофилов – базофилов в крови
5) t(9;22); Ph+ ; BCR/ABL 

9. у мальчика 5 лет в общем анализе крови количество эозинофилов 20%. другие показатели гемограммы в норме. наиболее вероятная причина
1) пневмония

2) коклюш

3) инфекционный мононуклеоз

4) глистная инвазия

5) острый лейкоз

   10. Диагностическим критерием лейкоза служит
1)  увеличение лимфоузлов

2)  гепатоспленомегалия

3)  лейкоцитоз

4)  сдвиг лейкоцитарной формулы влево

5)  наличие бластоза в периферической крови и миелограмме
Ситуационные задачи
Задача 1.
Степан Ф., 4 года, поступил в стационар с жалобами на слабость, бледность кожи, необильные носовые кровотечения, гематомы на ногах, увеличение шейных, подчелюстных лимфатических узлов, отсутствие аппетита, повышение температуры тела до 37,5 – 37,80 по вечерам. В течение недели лечился амбулаторно по поводу острого катарального отита. Состояние прогрессивно ухудшалось: нарастали бледность, слабость, увеличение лимфоузлов шеи, появились синяки на ногах. При повторном осмотре педиатром отмечено: кожа бледная, отмечается полиморфная диффузная геморрагическая сыпь от петехий до экхимозов. Увеличены все группы лимфатических узлов до 2 - 3 см, на шее видны конгломераты. Тахикардия до 120 ударов в мин. Живот увеличен в объеме. Печень, селезенка определяются на уровне пупка. Мальчик госпитализирован, в приёмном отделении выполнен общий анализ крови. Гемограмма: гемоглобин – 53г/л, эритроциты – 1,7х1012/л, тромбоциты – 17х109/л, лейкоциты – 45х109/л, бласты – 85%, лимфоциты – 15%, СОЭ – 80 мм/ч.
Задание
1. Оцените гемограмму.

2. Выделите ведущие синдромы болезни.

3. Поставьте синдромный диагноз.
Задача 2.
Толя Ю., 3 лет, госпитализирован с жалобами на желтушность кожи. Мальчик родился от первой, нормально протекавшей беременности, срочных родов. В раннем неонатальном периоде отмечалась длительная желтуха. С 7-мес возраста родители заметили умеренную желтушность кожи. 3 дня назад у ребенка повысилась температура до 37,50, появилась заложенность носа, усилилась желтуха. У отца периодически без видимой причины желтеют склеры. Бабушка по линии отца страдает желчнокаменной болезнью. При поступлении состояние мальчика средней степени тяжести. Кожа и слизистые оболочки с иктеричным оттенком. Геморрагий нет. Периферические лимфатические узлы не увеличены. Тоны сердца учащены до 120 ударов в мин., выслушивается функциональный систолический шум на верхушке. Печень на 1 см, селезенка на 4 см ниже реберного края. Стул, моча окрашены. Гемограмма: гемоглобин – 72 г/л, эритроциты – 2х1012/л, MCV – 75 fl, ретикулоциты – 16%, тромбоциты – 180х109/л, лейкоциты – 15х109/л, п/я нейтрофилы – 2%, с/я нейтрофилы – 51%, эозинофилы – 3%, лимфоциты – 37%, моноциты – 8%, СОЭ – 24 мм/ч. Билирубин общий – 70 мкмоль/л, прямой – нет. АЛТ, АСТ в пределах нормы.
Задание
1. Оцените лабораторные показатели.

2. Выделите ведущие синдромы болезни

3. Поставьте синдромный диагноз. Какие дополнительные методы исследования Вы проведете для подтверждения Вашего предварительного диагноза?
Задача 3.
Саша Н., 12 мес, находится на профилактическом приёме у педиатра детской поликлиники. Жалоб нет. Состояние и самочувствие удовлетворительные. Развитие соответствует 12 мес. Со стороны внутренних органов изменений педиатр не выявил. Выполнены общий анализ крови, мочи, кал на яйца глистов, копрограмма. Гемограмма: гемоглобин – 100 г/л, эритроциты – 5х1012/л, MCV – 60 fl, лейкоциты – 9х109/л, нейтрофилы – 25%, лимфоциты – 65%, моноциты – 8%, эозинофилы – 2%, СОЭ – 15 мм/ч. Со слов матери, девочка находится на грудном вскармливании, получает овощные прикормы, каши. Мясной прикорм начали вводить в 11 мес, не каждый день. Суточный объём молока превышает 1 л.
Задание
1. Оцените гемограмму.

2. Выделите ведущие синдромы болезни.

3. Поставьте синдромный диагноз. Какая, на Ваш взгляд причина болезни?

9. Семиотика и синдромы гемостазиопатий у детей
Цель занятия: изучить симптомы гкмостазиопатий у детей

Закончив изучение данной темы, студенты должны знать:
- определение понятия гемостазиопатий;

- классификацию гемостазиопатий;

- методы диагностики нарушений сосудисто-тромбоцитарного, коагуляционного гемостаза;

- диагностические критерии тромбоцитопатий, тромбоцитопений;

- диагностические критерии коагулопатий;

- диагностические критерии ДВСК синдрома;

- диагностические критерии васкулита.

Студенты должны уметь:

- оценить скрининговую коагулограмму ребёнка;

- диагностировать синдром тромбоцитопении, тромбоцитпатии;

- диагностировать синдром коагулопатии;

- диагностировать ДВСК синдром.

Студенты должны владеть навыками:
- оценки гемограммы у детей разного возраста;

- оценки скрининговой коагулогаммы; 
- постановки синдромного диагноза тромбоцитопении/тромбоцитопатии, коагулограммы, ДВС.
Краткое изложение теоретического материала.

Гемостазиопатии – патология, проявляющаяся нарушением гемостаза. Классификация гемостазиопатий представлена в таблице 43 .
Таблица 43

Классификация гемостазиопатий
	Звено гемостаза
	Факторы, определяющие гемостаз
	Патология 

	Сосудисто-тромбоцитарное
	Эндотелий сосудов, тромбоциты
	Тромбоцитопатии, тромбоцитопении

	Коагуляционное 
	TF, плазменные факторы свёртывания крови
	Коагулопатии 

	Антикоагулянтная система 

Фибринолиз 
	АТIII, PC, PS
Плазминоген 
	Тромбофилии 

	Смешанные нарушения гемостаза
	Болезнь Виллебранда

ДВСК синдром


Тромбоцитопении - заболевания, характеризующиеся снижением количества тромбоцитов менее 150000/мкл (150х109/л).
Тромбоцитопатии - заболевания, как правило, наследственные, обусловленные нарушением функции тромбоцитов: отсутствие рецепторов на поверхности тромбоцитов, дефекты тромбоцитарных гранул.
Дифференциально диагностические критерии тромбоцитопений.
Причины. 
1. Амегакариоцитарные тромбоцитопении – нарушение образования тромбоцитов в костном мозге: 

- апластические анемии 

- лейкозы

- метастазы опухолей 

- нарушение выработки тромбопоэтина 

- некоторые врожденные болезни, такие как синдром Вискотта-Олдрича TAR синдром (Trombocytopenia with aplasia of the Radius) и др.
2. Тромбоцитопении вследствие потребления:
- гемолитико-уремический синдром Гассера (острая почечная недостаточность + неиммунная гемолитическая анемия  +  тромбоцитопения);

- тромботическая тромбоцитопеническая пурпура Мошковица;

- ДВСК синдром.
3. Тромбоцитопении вследствие депонирования:
- синдром гиперспленизма;

- большие кавернозные гемангиомы Казабаха-Меритте.
4. Иммунные тромбоцитопении:
- аллоиммунная;

- трансиммунная;

- аутоиммунная - иммунная тромбоцитопеническая пурпура.
Преходящая неонатальная тромбоцитопения – транзиторная тромбоцитопения новорождённых.
Аллоиммунная – тромбоцитопения плода и новорождённого вследствие несовместимости тромбоцитарных антигенов - НРА (human platelet antigens) матери и плода (отсутствие у матери соответствующих антигенов).
Трансиммунная - тромбоцитопения плода и новорождённого вследствие наличия у матери больной иммунной тромбоцитопенической пурпурой или системной красной волчанкой аутоантител к собственным тромбоцитам (IgG), проникающим через фетоплацентарный барьер.
Клинические диагностические симптомы тромбоцитопений, тромбоцитопатий:
- петехиально-пятнистый тип кожной геморрагической сыпи;

- спонтанные кровотечения со слизистых.
Лабораторные симптомы тромбоцитопений. Общий анализ крови: количество тромбоцитов < 150 х109/л.
Лабораторные симптомы тромбоцитопатий. В общем анализе крови тромбоциты  ≥  100х109/л. Время кровотечения (ВК) по Дьюку > 4 мин (норма 2-4 мин). Специальными тестами определяют функции тромбоциттов.

Показатели гемокоагуляции (коагулограмма) в норме. 
Коагулопатии – заболевания, обусловленные нарушением процесса свёртывания крови.

Наследственные коагулопатии связаны с дефицитом факторов свёртывания крови: гемофилии А, В.

Приобретённые - витамин К зависимые коагулопатии: геморрагическая болезнь новорождённых, патология печени, обтурации желчных путей, тяжёлые дисбиозы кишечника.

В таблице 44 представлены скрининговые показатели гемокоагуляции здоровых детей старше 1 мес. 
Таблица 44

Показатели коагулограммы детей старше 1 мес
	Показатель 
	Норма 

	ВСК (по Ли-Уайту)
	8 – 12 мин



	АЧТВ
	27 – 35 сек

	ПВ 

ПИ

МНО
	11 – 14 сек 

80 – 110%

МНО –  1,0 

	Фибриноген
	1,56 – 4,0 г/л

	РФМК
	Следы 


Примечание: ВСК – время свёртывания крови; АЧТВ – активированное частичное тромбопластиновое время; ПВ – протромбиновое время; ПИ – протромбиновый индекс; МНО – международное нормализованное отношение; РФМК – растворимый фибрин мономерный компплекс.
Геморрагическая болезнь новорождённых (ГрБН) - транзиторная витамин К зависимая коагулопатия у детей 0-6 мес.
Клинические диагностические симптомы и синдромы ГрБН:
- кефалогематома;

- внутричерепные кровоизлияния;

- экхимозы, петехии;

- лёгочные кровотечения, кровавая рвота, кровоизлияния в печень, селезенку;

- мелена;

- кровотечения из пупочной ранки, у мальчиков после обрезания крайней плоти.
Лабораторные симптомы ГрБН. Показатели коагулограммы:

- удлинение ВСК;

- удлинение АЧТВ;

- изменение протромбиновых показателей (снижение ПИ, удлинение ПВ, увеличение МНО).
Клинические диагностические синдромы гемофилии А (дефицит FVIII), B (дефицит FIX):
- наследственный анамнез;

- гематомный тип кровоточивости;

- отсроченные после травмы кровотечения; 

- кровоизлияния в суставы, мышцы, подкожную клетчатку, кровоизлияния во внутренние органы, головной мозг.
Лабораторные симптомы гемофилии. Коагулограмма:

- удлинение ВСК;

- удлинение АЧТВ;

- снижение содержания FVIII при гемофилии А;

- снижение содержания  FIX при гемофилии В.

Все другие лабораторные гемостазиологические показатели в пределах нормы.
Клинические диагностические критерии ДВСК синдрома:
- клиника основного тяжёлого заболевания;

- токсико-инфекционный шок;

- кровоточивость смешанного характера (петехиально-пятнистый + гематомный);

- кровоточивость может сочетаться с тромбозами; 

- могут быть некрозы мягких тканей. 
Лабораторные симптомы ДВСК синдрома:
- тромбоцитопения; 

- удлинение ВСК, АЧТВ, протромбинового времени; 

- увеличение МНО; 

- снижение содержания АТ III;

- снижение содержания фибриногена;

- повышение содержания Д-димеров, РФМК.

Примером вазопатии может служить геморрагический васкулит.
Геморрагический васкулит, болезнь Шенлейна-Геноха, аллергическая пурпура, пурпура Шенлейна-Геноха, анафилактическая пурпура, капилляротоксикоз, геморрагическая пурпура - иммунокомплексный системный генерализованный микротромбоваскулит.
Клинические диагностические синдромы геморрагического васкулита:

- обязательный кожный геморрагический;
- суставной;

- отёк мягких тканей;

- абдоминальных болей;

- мочевой;

- редко синдромы поражения других органов и систем – сердце (коронариты), лёгкие, нервная система (нарушение мозгового кровообращения) и др.

Симптомы кожного геморрагического синдрома

- васкулитно-пурпурный тип; 
- всегда на симметричных участках;

- локализация преимущественно на разгибательной поверхности конечностей;

- может сливаться;

- склонна к рецидивированию;

- после высыпаний остаётся нестойкая пигментация;

- при тяжёлом течении болезни, высокой активности – появление некрозов мягких тканей.

Симптомы суставного синдрома – реактивный артрит:

- поражением крупных и средних суставов;

- летучесть поражения;

- может мигрировать;

- не остаётся стойкой деформации.

Синдромом абдоминальных болей. Причина: усиленная перистальтика, ишемия стенки кишечника, некрозы, кровоизлияния в стенку кишечника, брыжейку.

Симптомы: 

- боли спастические, непостоянные;

- желудочная и/или кишечная диспепсия;

- стул с примесью крови.

Осложнения при геморрагическом васкулите со стороны органов пищеварения: кишечная 

непроходимость, перфорация кишечника, перитонит, реактивный панкреатит.

Симптомы осложнённого абдоминального синдрома: абдоминальные боли интенсивные, постоянные, рвота упорная, нарастающая интоксикация, положительные симптомы раздражения брюшины, нарастающий в динамике лейкоцитоз.

Симптомы реактивного панкреатита: постоянные опоясывающие боли, упорная рвота без облегчения, диарея, повышение амилазы в крови и моче, УЗИ признаки панкреатита.

Симптомы мочевого синдрома: 
- эритроцитурия, микрогематурия;  

- умеренная протеинурия (0,066 – 0,10 г/л);

- функция почек не нарушена;

- нестойкий, исчезает вместе с кожной геморрагической сыпью.
Лабораторные симптомы геморрагического васкулита. Гемограмма: нейтрофильный лейкоцитоз, ускорение СОЭ; может быть нестойкая эозинофилия.

Биохимические показатели: увеличение СРБ, фибриногена, -фракции глобулинов.

Коагулограмма: укорочение ВСК, ВК, повышение РФМК, снижение АТ III.

Тестовый контроль
Укажите один верный вариант ответа
1. для тромбоцитопатий характерен тип кровоточивости
6)  гематомный

7)  петехиально-пятнистый

8)  волдырный (крапивница)

9)  пустулёзный

10) смешанный


2.  тромбоцитопения диагностируется при снижении количества тромбоцитов в периферической крови ниже
11)  400х109/л

12)  300х109/л 

13) 250х109/л 

14)  200х109/л
15)  150х109/л

3. для иммунной тромбоцитопенической пурпуры показатель гемостаза характеризуется
16) удлинением времени кровотечения

17) удлинением времени свёртывания крови

18) удлинением АЧТВ

19) снижением ПИ

20)  увеличением МНО

4. к витамин к зависимому фактору свёртывания крови относится
21) FI

22) FVII

23) FVIII

24) FXI
25)  FXII
5. для гемофилии характерный тип кровоточивости
26) гематомный

27)  петехиально-пятнистый

28)  волдырный (крапивница)

29)  пустулёзный

30) смешанный

6. диагностическим лабораторным критерием гемофилии является
31) удлинение времени кровотечения

32) снижение количества тромбоцитов в периферической крови

33) удлинение АЧТВ

34) снижение ПИ

35)  увеличение МНО

7. гемофилия А – наследственное заболевание, обусловленное дефицитом
36) FVII 

37) FVIII 

38) FIX

39) FII

40) FXI
8. гемофилия B – наследственное заболевание, обусловленное дефицитом
41) FVII 

42) FVIII 

43) FIX

44) FII

45) FXI
9. для геморрагического васкулита характерный тип кожной сыпитип кровоточивости
46) петехиальный 

47) гематомный

48) васкулитно-пурпурный

49) эритематозный

50) крапивница

10.  геморрагическая болезнь новорождённых – это
1)  преходящая неонатальная тромбоцитопения

2) один из типов гемофилии

3) транзиторная витамин К зависимая коагулопатия

4) наследственная гипоконвертинемия

5) ДВСК синдром новорождённого

Ситуационные задачи
Задача 1
У девочки 5 лет после перенесённой ОРВИ появилась необильная геморрагическая петехиальная сыпь на туловище, конечностях. Самочувствие не нарушено, ребёнок активный, сон спокойный, аппетит сохранён, температура тела нормальная. При осмотре девочки на дому педиатром детской поликлиники отмечено: состояние удовлетворительное, кожа и слизистые обычной окраски, на теле необильная петехиальная геморрагическая сыпь, на левом предплечье, правой голени – подкожные гематомы до 2 см в диаметре. Лимфоузлы, печень, селезёнка не увеличены. Со стороны внутренних органов изменений не выявлено. Выполнен общий анализ крови: Нв – 118 г/л, эритроциты – 3,6 х 1012/л, лейкоциты – 5 х 109/л, нейтрофилы – 30%, эозинофилы – 2%, лимфоциты – 65%, моноциты – 3%, тромбоциты – 25 х 109/л, СОЭ – 12 мм/ч.
Задание
1. Оцените гемограмму.

2. Выделите ведущий синдром болезни.

3. Поставьте синдромный предварительный диагноз.

Задача 2
Мальчику 6 мес. Ребёнок от первой беременности, молодых здоровых родителей. В возрасте 3 мес во время забора крови для общего анализа из пальца отмечалось длительное кровотечение, остановилось после введения FVIIа (Ново-Севен). До настоящего времени не болел. Находится на грудном вскармливании, получает молочные каши, соки. Племянник матери 12 лет страдает гемофилией А. Мать ребёнка обратилась за консультацией к гематологу. Состояние мальчика удовлетворительное, кожа чистая. Со стороны внутренних органов и систем изменений не выявлено. Зубов нет, большой родничок 1,0 х 1,5 см, края податливы. Умеренно выражены лобные и теменные бугры, намечаются рёберные чётки, лёгкая мышечная гипотония. Физическое, нервно-психическое развитие соответствует 6 мес возрасту. Гемограмма в 3 мес: Нв – 110 г/л, эритроциты – 3,3 х 1012/л, MCV – 75fl, лейкоциты – 10 х 109/л, нейтрофилы – 25%, эозинофилы – 5%, лимфоциты – 65%, моноциты – 5%, тромбоциты – 300 х 109/л, СОЭ – 10 мм/ч
Задание
1. Оцените гемограмму

2. Выделите ведущие синдромы. 

3. Поставьте синдромный диагноз. Какие изменения в коагулограмме Вы ожидаете найти, подтверждающий Ваш диагноз?
Задача 3
Коля Б, 5 лет, предъявляет жалобы на боли в голеностопных суставах, их отёчность, появление петехиальной сыпи на стопах, голенях, приступообразные боли в животе, отказ от  еды, утром был однократно кашицеобразный стул с примесью крови, рвота съеденной пищей. 2 недели назад лечился амбулаторно с диагнозом: ОРВИ. При осмотре ребёнка на дому педиатр отметил: состояние средней тяжести, самочувствие страдает. На голенях, стопах, бёдрах, ягодицах, в области локтевых суставов – симметричная, обильная геморрагическая сыпь, местами сливная. Правый голеностопный сустав увеличен в объёме, движения в нём резко ограничены, кожа над суставом сине-багрового цвета с элементами сливной геморрагической сыпи. Со стороны дыхательной, сердечно-сосудистой систем врач изменений не выявил. Язык обложен белым налётом. Живот умеренно вздут, не напряжён, но мальчик беспокоится при пальпации живота. Мочеиспускание не нарушено. В амбулаторных условиях выполнены отдельные лабораторные исследования. Гемограмма: гемоглобин – 130 г/л, эритроциты – 3,9х1012/л, тромбоциты – 400х109/л, лейкоциты – 15,3х109/л, нейтрофилы – 66%, эозинофилы – 6%, лимфоциты – 19%, моноциты – 9%, СОЭ – 26 мм/ч. Длительность кровотечения по Дьюку – 30 сек, время свертывания крови по Ли-Уайту – 3 мин. Анализ мочи общий: цвет жёлтый, прозрачность полная, уд. плотность – 1020, белок – 0,066 г/л, эритроциты до 10 – 15 в п.з., лейкоциты – 2-5 в поле зрения
Задание
1. Оцените лабораторные показатели.

2. Выделите ведущие синдромы болезни.

3. Поставьте синдромный диагноз. 
Ответы на тестовые задания и ситуационные задачи по темам
1. Симптомы и синдромы поражения кожи, подкожно-жировой клетчатки, лимфатических узлов у детей

Тестовый контроль: 1-2, 2-3, 3-3, 4-4, 5-3, 6-5, 7-1, 8-2, 9-3, 10-1.
Ситуационные задачи: 
Задача 1.

1) Пятнисто-папулезная сыпь, во рту – пятна Бельского-Филатова-Коплика.

2) Корь.

Задача 2.

Гипотрофия.

Задача 3.

1) Лимфаденопатия тонзиллярного лимфатического узла.

2) Острый лимфаденит переднешейного лимфоузла справа.

3) Острый лейкоз, лимфомы, острые инфекционные заболевания с поражением носоглотки (скарлатина, дифтерия, мононуклеоз и др.). 
Семиотика поражения мышечной системы у детей

Тестовый контроль: 1-2, 2-2, 3-2, 4-2, 5-3, 6-5, 7-2, 8-3, 9-2, 10-1.
Ситуационные задачи:
Задача 1.

Симптом возврата, проба на тракцию. Физиологический гипертонус новорожденного. 

Задача 2.

Мышечная гипотония. Характерна для недоношенных детей.

Задача 3.

Мышечная гипотония, нарушение осанки. Неправильная посадка за партой.
Семиотика поражения костно-суставной системы у детей

Тестовый контроль: 1-3, 2-1, 3-4, 4-3, 5-5, 6-1, 7-4, 8-1, 9-5, 10-3.
Ситуационные задачи:
Задача 1.

Синдромы: мышечная гипотония, остеоидной гиперплазии. Рахит.

Задача 2.

Синдром остеомаляции. Рахит.

Задача 3.

Артрит.
Симптомы и синдромы поражения органов дыхания у детей

Тестовый контроль: 1-3, 2-1, 3-3, 4-5, 5-3, 6-1, 7-1, 8-1, 9-2, 10-3.
Ситуационные задачи:
Задача 1.

1) Синдром интоксикации, синдром инфильтрации легочной ткани, респираторно-катаральный синдром.

2) Лейкоцитоз, нейтрофилёз со сдвигом влево, ускорение СОЭ.

3) Рентгеногрфия грудной клетки  для подтверждения правосторонней сегментарной пневмонии.

Задача 2.

1) Респираторно-катаральный синдром, синдром интоксикации, синдром дыхательной недостаточности, острое течение заболевания, инфекционной этиологии.

2) В гемограмме - умеренный лейкоцитоз, нейтрофилез со сдвигом влево, умеренное ускорение СОЭ. На рентгенограмме – признаки бронхиальной обструкции.

3) Острый бронхиолит.

Задача 3.

1) Бронхообструктивный синдром, рецидивирующее течение, аллергического генеза.

2) В гемограмме - эозинофилия. На рентгенограмме – признаки обструктивного синдрома.

3) Для подтверждения диагноза бронхиальной астмы необходимо исследовать функцию внешнего дыхания, иммуноглобулин Е, аллергопробы в периоде ремиссии. 

Симптомы и синдромы поражения сердечно-сосудистой системы у детей

Тестовый контроль : 1-1,  2-1,  3-2,  4-4,  5-3,  6-1,  7-2,  8-2,  9-3,  10-4 
Ситуационные задачи :
Задача 1.

1) Расширение левой границы сердца,  поражение клапанов аорты.

2) Замедление атриовентрикулярной проводимости, диастолический шум обусловлен органическим поражением аортального клапана, недостаточным смыканием его створок в диастолу.

3) Миокардит, эндокардит аортального клапана. Ревматизм.

Задача 2.

1) Наличием выпота в перикарде.

2) По данным рентгенографии грудной клетки, ЭХОКГ признаки выпотного перикардита.

3) Экссудативный перикардит.

Задача 3.

1) Кардиальный, СН, ДН.

2) ВПС без цианоза с обогащением малого круга кровообращения ДМЖП высокий.

3) Тотальная сердечная недостаточность 2 - Б стадии.
Симптомы и синдромы поражения органов пищеварения у детей

Тестовый контроль : 1-2; 2-3; 3-1,3,4,5; 4-2; 5-2; 6-2,3,4,5; 7-2; 8-1,3,4,5; 9-4; 10-2.
Ситуационные задачи :
Задача 1. 

1) Абдоминальных болей, кишечной дискинезии.

2) Гастрит.

3) ФГДС, желудочное зондирование, копрограмма.

Задача 2. 

1) Абдоминальных болей, хронической диареи, интоксикации. 

2) Неспецифический язвенный колит.

3) Анемия нормохромная, легкой степени, регенераторная; нейтрофильный лейкоцитоз, ускоренная СОЭ. Копрограмма: креато- стеаторея, кровь.

Задача 3. 

1) Хронической диареи, малабсорбции, полидефицита.

  2) Хронический энтерит, дисбиоз кишечника.

 3) Физическое развитие: дисгармоничное, микросомия с дефицитом массы тела 2степени.
Семиотика и синдромы поражения органов мочеобразования и мочевыделения у детей

Тестовый контроль : 1- 4, 2-3,  3-4,  4-2, 5-3, 6-1,  7-4, 8-1, 9-3, 10- 4.
Сиуационные задачи :
Задача 1.
1) Лейкоцитоз со сдвигом лейкоцитарной формулы влево. Ускорение СОЭ. Гипоальбуминемия, дисглобулинемия, азотемия. Макрогематурия, цилиндурия, протеинурия. 

2) Синдромы: интоксикации, мочевой, отечный, гипертензионный.

3) Острый постстрептококковый гломерулонефрит.

Задача 2.

1) Анемия легкой степени, нормохромная. Умеренный лейкоцитоз со сдвигом лейкоцитарной формулы влево, ускорение СОЭ. Пиурия, кристаллурия.

2) Синдромы: интоксикации, мочевой, дизурический.

3) Острый пиелонефрит.

Задача 3.
1) Лабораторные исследования: лейкоцитоз, сегментоядерный нейтрофиллёз, ускоренное СОЭ, гиперстенурия, микрогематурия, лейкоцитурия, умеренная протеинурия, эпителиурия.протеинурия, эпителиурия.

2) Ренальные: гиперстенурия, микрогематурия, лейкоцитурия, умеренная. Экстраренальные: интоксикации, синдром желудочной диспепсии, синдром поясничных болей.

3) Острый пиелонефрит.
Семиотика и синдромы поражения органов кроветворения у детей

Тестовый контроль : 1-5, 2-5, 3-1, 4-2, 5-3, 6-2, 7-4, 8-5, 9-4, 10-5.
Ситуационные задачи :
Задача1.

1) Нормохромная тяжелая анемия, тромбоцитопения, лейкоцитоз, бластоз, «лейкемический провал», агранулоцитоз, ускорение СОЭ.

2) Интоксикационно-воспалительный, анемический, геморрагический, лимфопролиферативный, гепатолиенальный.

3) Острый лейкоз.

Задача 2. 

1) Нормохромная гиперрегенераторная анемия микроцитарная средней степени тяжести, нейтрофильный лейкоцитоз, ускорение СОЭ, гипербилирубинемия за счет непрямого билирубина.

2) Анемический, рецидивирующей желтухи с рождения, спленомегалии, интоксикации, наследственный анамнеза, интоксикационный (субфебрильная лихорадка), респитарно-катаральный.

3) Гемолитическая анемия, возможно, наследственная сфероцитарная. ОРЭ, исследование морфологии эритроцитов: микросфероцитоз.

Задача 3.

1) Легкая гипохромная микроцитарная анемия.

2) Анемический.

3) Железодефицитная анемия. Алиментарный.
Семиотика и синдромы гемостазиопатий у детей

Тестовый контроль : 1-2, 2-5, 3-1, 4-2, 5-1, 6-3, 7-2, 8-3, 9-3, 10-3.
Ситуационные задачи :
Задача 1. 

1) Тромбоцитопения, относительный лимфоцитоз.

2) Геморрагический в виде петехиально-пятнистой кожной сыпи.

3) Тромбоцитопеническая пурпура.

Задача 2. 

1) Соответствует возрасту.

2) Геморрагический в виде множественных гематом, гемартроза коленного сустава после травмы (деформация сустава, баллотирование надколенника); рахитический в виде рахитической деформации черепа, мышечной гипотонии.

3) Гемофилия А? удлинение ВК, АЧТВ, снижение содержания FVIII.

Задача 3. 

1) Лейкоцитоз нейтрофильный, относительная эозинофилия, ускорение СОЭ. Укорочение ВК, ВСК – геперкоагуляция. Умеренная протеинурия, эритроцитурия.

2) Кожный геморрагический, суставной, абдоминальных болей, желудочной и кишечной диспепсии, кишечного кровотечения, мочевой.

3) Геморрагический васкулит.

Рекомендуемая литература
Обязательная :
1. Мазурин А.В. Пропедевтика детских болезней / А.В. Мазурин, И.М. Воронцов. - СПб. : Фолиант, 2009. - 1008 с. : ил.
2. Пропедевтика детских болезней / под ред. Р.Р. Кильдияровой, В.И. Макаровой. - М. : ГЭОТАР – Медиа, 2012. – 680 с. : ил.

Дополнительная :
1. Кильдиярова Р.Р. Педиатру на каждый день: справочник для врачей / Р.Р. Кильдиярова. - М. : ГЭОТАР – Медиа, 2014. - 192 с.

2. Кильдиярова Р.Р. Физикальное обследование ребенка : учебное пособие /  Р.Р. Кильдиярова, Ю.Ф. Лобанов, Т.И. Легонькова. - М. : ГЭОТАР-Медиа, 2015. - 256 с. : цв.ил., табл.

