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ТЕМА № 4. ДІАГНОСТИКА РЕСПІРАТОРНИХ ТА ШКІРНИХ АЛЕРГОЗІВ У ДІТЕЙ. 
1. Актуальність теми. У світовій та вітчизняній педіатрії проблема алергічних захворювань (АЗ) залишається пріоритетною впродовж багатьох років. З 2010 р., за даними ВООЗ, поширеність алергій набула рис епідемії та характеризується погіршенням їх клінічної структури. Почастішали випадки поєднаного перебігу  бронхіальної астми, в тому числі з алергійним ринокон’юнктивітом: серед дітей молодшого віку з 1,9 до 2,2%, а серед школярів – з 3,2 до 3,5%. Серед дітей, хворих на атопічний дерматит, ризик респіраторних алергозів сягає 80%, а в 52% дітей з обструктивними бронхітами виявляється сенсибілізація до алергенів, джерелом яких є домашній пил, кліщі, таргани, домашні тварини, та до інших неінфекційних алергенів. У 41% дітей знайдено підвищений рівень імуноглобудінів Е ( Іg Е) , які  є генетичним маркером атопії. На жаль, в Україні спостерігається пізня діагностика бронхіальної астми навіть в сім’ях, де на неї хворіють батьки.


Основними причинами алергійної епідемії науковці  та практичні лікарі вважають впливи мегаполісів: особливості субкультури, погіршення стану довкілля, стресові навантаження, нераціональне харчування, безконтрольне застосування медикаментів, пасивне та активне куріння тощо. Тому найбільш дієвим  щодо поліпшення епідситуації є профілактичні засоби, якими повинні займатися педіатри та сімейні лікарі.

2. Цілі вивчення теми: на підставі вивчення етіології, епідеміології, патогенезу, клініки навчитися:

 - Визначати провідні клінічні симптоми та синдроми при респіраторних та шкірних алергозах у дітей.

- Виділити особливості перебігу респіраторних алергозів у дітей в залежності від ступеню тяжкості.

- Інтерпретувати дані лабораторних та інструментальних досліджень при при респіраторних та шкірних алергозах у дітей.

 - Встановити попередній діагноз.
3. Забезпечення вихідного рівня знань-умінь.
	МЕТА (загальна): вивчення сучасних даних про респіраторні та шкірні алергози у дітей, їх клінічні прояви, методи діагностики та лікування.

	Конкретні цілі:

	1. Зібрати анамнез захворювання, сімейний анамнез, анамнез життя.

2. Оглянути хворого з метою збору діагностичної інформації (по схемі що рекомендується) і записати зібрані дані у зошит (щоденник студента).

3. Проаналізувати результатів додаткових досліджень і зробити висновок по ним.

	Вихідний рівень знань-умінь. Уміти:

	1. За стандартними методиками, використовуючи попередні дані анамнезу хворого, дані огляду хворого, знання про людину, її органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення виділити та зафіксувати провідний клінічний симптом (або синдром). (Шифр уміння - 1.ПФ.Д.01.ПР.Р.01.01-51)

	2. Шляхом співставлення зі стандартами, використовуючи попередні дані анамнезу та огляду хворого, на основі провідного клінічного симптому або синдрому, використовуючи знання про людину, її органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення поставити найбільш вірогідний або синдромний діагноз захворювання. (Шифр уміння – 1.ПФ.Д.01.ПР.Р.02.01-275)

	3. На підставі найбільш вірогідного або синдромного діагнозу, за стандартними схемами, використовуючи знання про анатомо-фізіологічні особливості дітей, підлітків та дорослих, їх органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення призначити лабораторне та/або інструментальне обстеження хворого. (Шифр уміння – 1.ПФ.Д.01.ПР.Р.03.01-275)

	4. Використовуючи найбільш вірогідний або синдромний діагноз захворювання, данні лабораторного та інструментального обстеження хворого, знання про анатомо-фізіологічні особливості дітей, підлітків та дорослих, їх органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення, за певним алгоритмом, здійснити диференціальну діагностику захворювань. (Шифр уміння – 1.ПФ.Д.01.ПР.Р.04.01-275)


4. Зміст навчання. 4.1. Графологічні структури теми 
Диференційно – діагностичний алгоритм алергічного та інфекційного уражуння дихальних шляхів.

	Клінічні та параклінічні ознаки хвороби
	Алергічної етіології
	Інфекційної етіології

	Спадковість з алергічних хвороб
	Дуже часто
	Не часто

	Позалегеневі алергічні прояви
	Часто 
	Рідко

	Стійкий рецидивуючий характер захворювання
	Характерний
	Нехарактерний

	Одноманітність клінічних проявів
	Характерна
	Різні клінічні прояви

	Зменшення та зникнення клінічних проявів при виключенні підозрюваного алергена
	Так
	Ні

	Підвищення температури тіла
	Як правило немає
	 Як правило підвищується

	Поведінка дитини
	Збудженість, гіперактивність, "говорливість"
	Млявість, стомлюваність

	Апетит
	Не змінений
	Знижений

	Особливості аналіза крові
	Еозинофілія
	Ознаки вірусного або бактеріального захворювання

	Ефективність від приначеної антибактеріальної терапії
	Немає
	Може бути добрий ефект

	Ефективність від прийому антигістамінних препаратів
	Гарний ефект
	Немає або помірна

	Позитивні тести алергологічної діагностики
	Так
	Ні

	Рівень Іg Е в сироватці крові
	Підвишений
	Нормальний

	Цитоморфологія носового секрета
	Еозинофілів 10% та більше
	Еозинофілів менше 10%


Діагностичний алгоритм атопічного дерматиту (Hanifin, Rajka, 1980)

	Обов’язкові
	Додаткові

	1.
	Свербіння при наявності навіть мінімальних змін на шкірі
	1.
	Лущення, ксероз шкіри

	2.
	Типова морфологія й локалізація
	2.
	Гіперлінеарність долонь та підошв

	3.
	Хронічний рецидивуючий перебіг
	3.
	Pityriasis alba (білісоваті плями на шкірі обличчя, плечового поясу)

	4.
	Індивідуальна або сімейна історія атопічного захворювання
	4.
	Фолікулярний гіперкератоз

	
	
	5.
	Початок захворювання в дитячому віці

	
	
	6.
	Неспецифічні дерматити рук і ніг

	
	
	7.
	Часті інфекційні ураження шкіри (стафілококової, грибкової, герпетичної етіології)

	
	
	8.
	Білий дермографізм

	
	
	9.
	Свербіж при рясному потінні

	
	
	10.
	Зморшки на передній поверхні шиї

	
	
	11.
	Темні кола навколо очей («алергійне сяйво»)

	
	
	12.
	Зморшки Ден’є-Моргана (суборбітальні зморшки)

	
	
	13.
	Тріщини за вухами

	
	
	14.
	Хейліт

	
	
	15.
	Екзема сосків

	
	
	16.
	Кератоконус (конічне вип’ячування роговиці)

	
	
	17.
	Передня субкапсулярна катаракта

	
	
	18.
	Підвищений рівень загального сироваткового lgЕ

	
	
	19.
	Позитивна реакція негайного типу при шкірному тестуванні з алергенами


Диференційна діагностика атопічного дерматиту проводиться за такими нозологічними формами:

1. Себорейний дерматит

2. Простий контактний дерматит (пелюшковий, інтертригінозний, аміачний)

3. Алергічний контактний дерматит

4. Рожевий лишай Жибера

5. Червоний плоский лишай

6. Псоріаз

7. Десквамативна еритродермія Лейнера

8. Іхтіоз

9. Короста

10. Дерматоміозит

11. Вірусні інфекції з ураженням шкіри (герпетична)

12. Дерматотрофії, кандидоз шкіри

13. Бактеріальні інфекції шкіри (перш за все, стрепто-стафілодермії)

14. Первинні імунодефіцити:

· синдром Віскотта – Олдриджа;

· синдром гіпер- lgЕ (Джоба)

· селективний дефіцит lgА

15. Вторинні імунодефіцити (ВІЛ/СНІД)

16. Метаболічні порушення:

· фенілкетонурія

· гістидінемія

· тирозинемія

· дефіцит есенціальних жирних кислот

· дефіцит цинку

· біотин залежна недостатність карбоксилаз

17. Неопластичні захворювання:

· гістіоцитоз  Х (хвороба Абта-Леттера-Сіве)

· Т-клітинна лімфома шкіри

· синдром Сезарі

4.2. Перелік  теоретичних питань:
1. Клінічні критерії алергічного риніту у дітей.

2. Обстеження при алергічному риніті у дітей.

3. Медикаментозна терапія при алергічному риніті у дітей

4. Основні діагностичні критерії атопічного дерматиту у дітей.

5. Лабораторні тести при атопічному дерматиті у дітей.

6. Поетапне лікування атопічного дерматиту у дітей.

7. Загальні принципи лікування кропив’янки у дітей.

4.3. Джерела навчальної інформації
1. Майданник В.Г. Педиатрия. Ученик (2-е издание, испр. и доп.). – Харьков: Фолио, 2002.-1125 с. 

2. Аряєв М.Л., Клименко В.А., Кожем’яка А.І., Фьолкін В.О. Атопічний дерматит у дітей  - Київ -2006.- 88 с.

3.  Ласиця О.Л., Ласиця Т.С., Недельска С.М. Алергологія дитячого віку. – К.: Книга плюс, 2004. – 367 с.

4. Наказ МОЗ України № 767 від 27.12.2005 р. Протокол діагностики та лікування бронхіальної астми у дітей.

5. Невідкладні стани в педіатрії: Навч. посіб./ Волосовець О.П., Марушко Ю.В., Тяжка О.В. та ін. / За ред. О.П. Волосовця та Ю.В. Марушко. – Х.: Прапор, 2008. – 200 с.
6. Пухлик Б.М. Неотложные состояния в аллергологии  // Новости медицины и фармации. – 2005. - № 23-24 (132-133).  – С. 45.

7. Аллергология и иммунология. Клинические рекомендации для педиатров / Под ред. А.А. Баранова и Р.М. Хаитова. – М.: ООО «МСтудио», 2008 – 2009. – 248 с.

8. Лечение аллергических болезней у детей \ Под ред. И.И. Балаболкина. – М.: ООО «Медицинское информационное агенство», 2008. – 352 с.

9. Шабалов Н.П. Детские болезни. Учебник. - Питер-Ком, С-Пб.- 2002.- 1080 с. 
10. Тяжка О.В. Педіатрія // Підручник для студентів вищих медичних навчальних закладів IV рівня акредитації. Видання третє. Вид-во: Нова Книга. 2009. – 1135 с.

11. Клінічні лекції кафедри.

12.Наказ МОЗ України від 31.08.2004 р. № 437 «Про затвердження клінічних протоколів надання медичної допомоги при невідкладних станах у дїтей на шпитальному та дошпитальному етапах».
Додаткова література

1. Марушко Ю.В. Практична педіатрія: методика клінічного обстеження, семіотика ураження органів та систем, основні маніпуляції: навч. посіб. для студ. вищ. навч. закл. та лікарів-інтернів / Ю. В. Марушко, С. А. Пісоцька, Т. В. Гищак. - К. : Паливода А. В. [вид.], 2010. - 262 с.

2. Педіатрія з курсом інфекційних хвороб та основами імунопрофілактики : підруч. для студ. вищ. мед. навч. закл. І-ІІІ рівнів акредитації / за ред. проф. С. К. Ткаченко, Р. І. Поцюрка. - 3-є вид., стер. - К. : Медицина, 2011. - 552 с.

3. 3убаренко О.В., Портнова О.О., Волосовець О.П., Кривопустов С.П., Весілик Н.Л. Педіатрія (пульмонологія та алергологія дитячого віку). Посібник для студентів вищих медичних закладів IV рівня акредитації та лікарів-інтернів. - Одеса: Друкарський дім, Друк Південь, 2011. - 288 с.

5. Орієнтовна основа дії.

	№
	Об’єкт дослідження
	Послідовність дій при роботі з об’єктом дослідження

	1.
	Хвора дитина
	1. Зібрати діагностичну інформацію:

а) скарги на момент госпіталізації до шпиталю та на момент курації;

б) анамнез захворювання;

в) сімейний анамнез;

г) анамнез життя.

2. Оглянути дитину: оцінити загальний стан дитини, положення в ліжку, оцінити фізичний розвиток дитини,  звернути увагу на стан шкіри: загальний колір, сухість шкіри, наявність десквамації, сухих папул, садна, кірки, явища ліхеніфікації, оцінити функції всіх органів і систем організму 

3. Обґрунтувати та сформулювати попередній діагноз.

4. Намітити план обстеження та лікування хворого.

	2.
	Історія хвороби
	Ознайомитися:

а) з титульним листом (вік, район мешкання, соціальний статус батьків, діагноз при направленні, госпіталізації та клінічний діагноз);

б) зі скаргами на момент госпіталізації до клініки та на момент курації;

в) з анамнезом захворювання;

г) з епідеміологічним анамнезом;

д) з сімейним анамнезом;

е) з анамнезом життя;

ж) з даними об’єктивного статусу дитини при госпіталізації.

	3.
	Дані лабораторного та інструментального  дослідження
	1. Ознайомитися з результатами лабораторних досліджень (клінічного аналізу крові, сечі, біохімічних аналізів: білкових фракцій, печінкових проб, імунограми.

2. Виявити в них патологічні зміни та зробити висновки.

Оцінити дані рентгенологічного дослідження, пікфлоуметрії, спірографії


ТЕМА 4. АТОПІЧНИЙ ДЕРМАТИТ ТА АЛЕРГІЧНИЙ РИНІТ У ДІТЕЙ. КРОПИВ’ЯНКА У ДІТЕЙ.
Визначення, етіологія, патогенез, клініка, діагностика, лікування, профілактика кропив’янки у дітей. Визначення, класифікація, етіологія, патогенез, клініка, діагностика, лікування та профілактика атопічного дерматиту у дітей, прогноз. Визначення, класифікація, етіологія, патогенез, клініка, діагностика, лікування та профілактика алергічного риніту у дітей, прогноз. Атопічний марш. 

АТОПІЧНИЙ ДЕРМАТИТ ТА АЛЕРГІЧНИЙ РИНІТ У ДІТЕЙ. КРОПИВ’ЯНКА У ДІТЕЙ 

АТОПІЧНИЙ ДЕРМАТИТ

Атопічний дерматит (АД) сьогодні трактують як хронічне  алергічне захворювання, яке розвивається в осіб з генетичною схильністю до атопії. Він характеризується  рецидивним  перебігом, типовим  висипом, підвищенням IgE і гіперчутливістю до специфічних (алергени) і неспецифічних подразників. І що дуже важливо, АД сьогодні розглядається як системне захворювання, оскільки в патологічний процес втягується не лише шкіра, але й інші органи та системи ( травний канал, нервова система тощо). 

Загальновизнаними сьогодні залишаються діагностичні критерії АД, запропоновані ще у 1980 році  Hanifin J.M., Rajka G. Згідно цих рекомендацій виділяють головні і додаткові критерії.

Головні (“великі”) діагностичні критерії :
· свербіння шкіри;

· типова морфологія і локалізація уражень шкіри: у дітей перших трьох років – висипання на лиці і розгинальних поверхнях кінцівок, у старших – ліхеніфікація і розчухування  на згинальних ділянках кінцівок ;

· хронічний рецидивний перебіг;

· початок захворювання в ранньому дитячому віці ( до 2-х років);

· атопія в анамнезі або спадкова схильність до атопії.

Додаткові (“малі”) діагностичні критерії :

· ксероз;

· іхтіоз/підсилення рисунка на долонях;

· підвищений рівень сироваткового IgE;

· еозинофілія у крові;

· часті інфекційні ураження шкіри, в основному стафілококової, грибної та герпетичної етіології;

· локалізація  шкірного процесу на кистях і стопах;

· екзема сосків;

· рецидивний кон’юнктивіт;

· додаткові суборбітальні складки Денні-Моргана;

· періорбітальна гіперпігментація, темні кола під очима;

· еритродермія;

· білий дермографізм тощо.   

Діагноз АД встановлюється за наявності комбінації не менше 3-х “великих” і 3-х “малих” критеріїв за мінімальної тривалості збереження симптоматики не менше 6 тиж. 

Працюючи з пацієнтами, хворими на АД, лікарі повинні виділяти конкретні критерії, які можуть піддаватися моніторингу. З цією метою застосовують шкалу SCORAD ( оцінка ступеня важкості  атопічного дерматиту), запропоновану Європейською групою експертів у 1992 році. Шкала SCORAD враховує такі показники: А – поширеність уражень шкіри; В – інтенсивність клінічних проявів; С – суб’єктивні симптоми (рис.1).

Розрахунок площі ураження (А) проводиться за правилом “дев’яток”: голова і шия – 9%, передня і задня поверхня тулуба – по 18%, верхні кінцівки - по 9%, нижні кінцівки – по 18%, ділянка промежини і статеві органи –1%. Існують відмінності в розрахунку площі поверхні ураження для дітей до 2-х років, які вказані на рис.1 у дужках.  

Інтенсивність  клінічних проявів (В) оцінюється за 6 симптомами : еритема (гіперемія); набряк/папула; кірочки /мокнуття; екскоріації; ліхеніфікація/лущення; загальна сухість шкіри.

Вираженість кожного симптому оцінюється від 0 до 3 балів: 0 –відсутня, 1 – слабка,  2 – помірна , 3 – різко виражена.

Оцінка суб’єктивних симптомів (С) проводиться самостійно дітьми (старше 7 років) або батьками за 10-ти бальною шкалою. При цьому оцінюються інтенсивність свербіння шкіри і порушення сну протягом останніх трьох днів і/або ночей з виведенням середніх показників. Величина індексу SCORAD обчислюється за формулою:
Індекс SCORAD = A/5 + 7B/2 + C
	А: Поширеність
	Вкажіть площу ураження (%)
	


	В: Інтенсивність
	Сумарна кількість балів
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Рис.2. Система SCORAD для оцінки  важкості атопічного дерматиту
Дослідження останніх років доводять, що АД не є ізольованим ураженням шкіри, а системним захворюванням з ушкодженням багатьох органів і систем. Найчастіше спостерігаються ураження травного каналу. Гастроінтестинальна алергія виникає практично з перших днів і перших місяців життя дитини.  Більше того, частота і вираженість клінічних проявів залежать від віку пацієнта. 

У дітей раннього віку характерними  симптомами є неспокій після їжі, болі в животі (кольки), метеоризм, зригування, блювота, диспепсичні прояви. Болі в животі переважно носять переймоподібний характер, з локалізацією в епігастрії  або за ходом кишок, виникають переважно після приймання їжі.

 З віком на перший план виступають симптоми, характерні для  ураження верхніх відділів травного каналу (гастрити, дуоденіт тощо). Нерідко виявляються порушення гепатобіліарної системи, які проявляються аномаліями розвитку жовчевого міхура, дискінезією жовчних шляхів, холециститом, а іноді розвитком хронічного гепатиту.

Таким чином, атопічний анамнез і типова клініка захворювання дозволяють встановити діагноз і важкість перебігу АД. Однак, на цьому діагностичний пошук не закінчується.  Наступним етапом є визначення причин цього захворювання у кожної дитини. Це завдання вирішує специфічна алергодіагностика, яка повинна включати:
1. алергологічний анамнез з веденням харчового щоденника;
2. шкірні тести, а за умови неможливості їх здійснення - методи специфічної алергодіагностики in vitro.
Лікування АД. 

Терапія перш за все повинна визначатися етіологічними факторами, патогенетичними механізмами, фазою захворювання і базуватися на індивідуально підібраних програмах, які передбачають елімінацію причинно-значущих алергенів і інших провокаційних факторів, та проведення фармакотерапії.
Особливо ефективною є етіотропна терапія, спрямована на усунення контакту з факторами, які спричиняють загострення.  Це можуть бути алергени різного походження, лікарські засоби, харчові додатки, хімічні речовини і різноманітні фізичні чинники.
Як ліки патогенетичної дії у разі АД здебільшого застосовуються антигістамінні препарати. Cьогодні не викликає сумніву той факт, що хронічна алергічна патологія, зокрема АД, диктує потребу тривалого призначення антигістамінних препаратів. І в таких випадках, безперечно, перевагу  слід надавати антигістамінним препаратам II покоління, які характеризуються : високою специфічністю і високою спорідненістю до Н1-рецепторів; значно меншим або відсутнім седативним ефектом; більшою тривалістю дії (до 24 год); відсутністю звикання у разі тривалого застосування (таблиця 1). Ці факти ніхто сьогодні не оспорює, однак, активно дискутується питання:  Чи можна сьогодні говорити про існування антигістамінних препаратів 3 покоління? Ми б могли привести аргументи з багатьох досліджень, одні з яких дають ствердну, а інші заперечливу відповідь. Але чи це так важливо для практичної медицини? На наш погляд, ні. Важливо знати про існування  нових і  найновіших препаратів другої генерації і робити свій вибір.
Таблиця 1. 

Антигістамінні препарати II покоління

	Міжнародна назва
	Фірмові назви
	Форми випуску

	Лоратадин
Дезлоратадин
	Кларитин
Еріус
	Таблетки по 10мг
Таблетки по 5 мг

	Фексофенадин
	Телфаст

	Таблетки по 30мг, 120 мг і 180 мг 


	Цетиризин
	Аналергін
Цетиризин
Зіртек
	Таблетки по 10мг


        АД майже завжди супроводжується змінами з боку травного каналу (захворювання гепатобіліарної системи, хронічні  гастрит, дуоденіт, ентерит, коліт, дисбіотичні зсуви в кишках). Лікування гастроентерологічної патології призначають індивідуально після ретельного додаткового обстеження. 
       Важливий  компонент комплексного лікування хворих на АД - відновлення функціонального стану центральної і вегетативної нервових систем. У таких дітей часто порушуються сон, емоційний стан, змінюється поведінка. Іноді спостерігаються невротичні реакції і формуються психопатологічні риси особистості. Будь-які стресові ситуації, конфлікти у школі або в сім’ї, гнів, страх, тривога й інші стани нервового напруження  можуть призвести до загострення симптомів захворювання. Таким дітям слід якнайшвидше призначати  седативну фітотерапію (настої або відвари трав, офіцинальні препарати). Найчастіше застосовують  валеріану, собачу кропиву, мелісу.
          Особливе місце в лікування АД посідає зовнішня терапія, стратегію якої можна розділити на два напрямки : протизапальна терапія і лікування вторинної інфекції та догляд за шкірою.

        Відомо, що зовнішня терапія насамперед спрямовується  на

· зменшення й усунення суб’єктивних відчуттів свербежу, болю, “печіння” шляхом призначення протизапальних, антигістамінних препаратів ;

· підвищення бар’єрної функції шкіри, відновлення водно-ліпідної плівки епідермісу із застосуванням пом’якшувальних і поживних засобів, що значною мірою сприяє зменшенню і ліквідації сухості шкіри;

· лікування вторинної інфекції;

· елімінацію біологічно активних речовин і деструктивних субстанцій та захист шкіри від несприятливого впливу зовнішнього середовища шляхом призначення очищувальних і зволожувальних засобів.

Перед застосуванням зовнішніх лікарських засобів треба очистити шкіру хворої дитини від гною, кірок, лусочок, залишків використаних препаратів, які подразнюють шкіру. Очищення шкіри сприяє тіснішому контакту з нею лікарських речовин і, таким чином, дозволяє досягти бажаного терапевтичного ефекту. Треба дотримуватись певної послідовності використання і проведення зміни зовнішніх лікарських форм залежно від гостроти і динаміки шкірного процесу.

Нерідко помилкою лікарів є заборона купатися дітям з атопічним дерматитом, особливо під час загострення. Cьогодні доведено, що щоденні гігієнічних ванни не лише очищують і зволожують шкіру та підсилюють проникнення зовнішніх препаратів, але й створюють відчуття комфортності, приносять дитині задоволення.

    У наш час фармацевтичні компанії постачають на український ринок великий арсенал протизапальних лікарських препаратів, які  успішно використовуються для лікування атопічного дерматиту у дітей, але  нерідко єдиним виходом у лікуванні  його шкірних виявів є призначення топічних стероїдів. Місцеве застосування глюкокортикостероїдів базується на їх протизапальній, епідермостатичній, антиалергічній, місцевознеболювальній дії.  Сьогодні фармацевтичний ринок пропонує велику кількість стероїдних препаратів топічної дії. Відомо, що при їх використанні можливий розвиток  низки небажаних побічних ефектів. Тому особливо актуальним є пошук препарату, який був би високоефективним і водночас максимально безпечним. Сааме таким  є препарат Елоком ( мометазону фуроат). Після досягнення хорошого терапевтичного ефекти можна відійти від топічних стероїдів через  застосування нестероїдного імуномодуляційного препарату  місцевої дії з вираженим протизапальним ефектом Еліделу ( 1% крем).

      Усі лікарі повинні пам’ятати, що стратегія зовнішньої терапії включає не лише протизапальну терапію і лікування вторинної інфекції, але й догляд за шкірою. Особливу увагу педіатрів сьогодні привертають нові засоби лікувальної дерматологічної косметики, які виявляють протизапальний, очищувальний та зволожувальний вплив (серія А-Дерма, препарат Еспафлор). 

     Таким чином, АД  - проблема складна і неоднозначна не лише для лікаря, але й для наших маленьких пацієнтів. За умови вчасної діагностики і призначення оптимального лікування можна досягти тривалої ремісії і одужання в   переважної більшості дітей. Однак завжди треба пам’ятати, що терапевтичний комплекс повинен підбиратися індивідуально та проводитися систематично і тривало. 

КРОПИВ’ЯНКА

Кропив’янка – це поліетіологічне захворювання з різними варіантами патогенезу і типовими клінічними проявоми - висип на шкірі у вигляді пухирціві (уртикарій), що швидко зливаються і поширюються по всьому тілі. Особливості уртикарного висипу: пухирець розміром від декількох міліметрів до декількох сантиметрів із зоною гіперемії навколо, центральна частина пухирця припіднята; поява висипу супроводжується вираженим свербінням. Ангіоневротичний набряк (набряк Квинке) - один із варіантів кропив’янки, при якому патологічний процес поширюється глибше на дерму або підшкірну тканину. Типовий клінічний прояв ангіоневротичного набряку – обмежений набряк певної ділянки тіла з найчастішою локалізацією в ділянці голови (обличчя, слизова оболонка ротової порожнини, губи, язик та ін.), шиї, кистей, стоп, зовнішніх статевих органів. Шкіра на місці набряку не змінена. Больові відчуття, дискомфорт у місці ураження нерідко більш виражені,аніж свербіж.

КЛАСИФІКАЦІЯ


На жаль, спроби створити єдину класифікацію кропив’янки    виявилися без успіху, однак загалом усі науковці і практики визнають існування двох її варіантів

· Імунного (алергічного) 

· Неімунного ( псевдоалергічного) . 

Більше того, такий розподіл відповідає сучасному перегляду  термінології в алергології.

Алергічна кропив’янка спричиняється дією алергенів. В основі її патогенезу лежать І-ІІІ типи імунопатологічних реакцій, але провідна роль належить реагіновому механізму. Найчастіше алергічна кропив’янка зумовлена лікарськими засобами, харчовими та інсектними алергенами.

Псевдоалергічна кропив’янка характеризується різними етіологічними факторами і механізмами розвитку. В основі патогенезу цього варіанту захворювання лежать ліберація гістаміну, активація комплементу і калікреїн-кінінової системи, тощо.

Етіологічними чинниками найчастіше є:

- лікарські препарати (антибіотики, рентгенконтрастні речовини, білкові препарати тощо);

- харчові продукти;

- фізичні фактори (натискання, вібрація, сонячне опромінення, тепло, холод тощо).

У патогенезі псевдоалергічного варіанту кропив′янки важливу роль відіграє патологія травного каналу (найчастіше гепато-біліарної системи), яка реєструється практично у всіх хворих. 

За перебігом кропив’янку поділяють на гостру і хронічну. До гострої форми відносять кропив’янку і ангіоневротичний набряк, які тривають не більше 6 тижнів. Якщо ознаки хвороби утримуються довше, то говорять про хронічний перебіг захворювання.

           Особливі діагностичні і терапевтичні труднощі виникають у разі хронічної кропив’янки (ХК), яка може бути проявом багатьох хвороб – від інфекцій до новотворів. Сьогодні отримані докази автоімунної природи деяких варіантів хронічної рецидивної кропив’янки. 

     Діагностичний пошук у хворих з кропив’янкою починається з детальних анамнестичних досліджень, у процесі яких потрібно:

· Вияснити, коли і як почалося захворювання, як часто воно загострюється.

· Уточнити, які захворювання переніс хворий і які ліки застосовував.

· Особливу увагу звернути на те, чи страждає хворий на  гастроентерологічні, автоімунні, злоякісні й ендокринні захворювання, оскільки всі вони можуть бути причиною хронічної кропив’янки.
· З’ясувати, чи приймав хворий антигістамінні препарати і  яка їх ефективність.

· Переконатися, чи контактує хворий  у школі, дитсадку чи вдома з шкідливими речовинами (хімічними , біологічними, запахами тощо).

· Уточнити, чи пов’язана поява висипань у дівчаток з менструальним циклом. Відомо, що поява або підсилення проявів кропив’янки в кінцевій фазі менструального циклу зумовлені  зниженням активності прогестерону.

            Анамнестичний пошук іноді доволі складний, нерідко доводиться ретроспективно аналізувати епізоди кропив’янки.

            Наступним етапом діагностичного пошуку  є об’єктивне і додаткове дослідження. Додаткові дослідження у разі гострої кропив’янки  повинні включати:

· Загальний аналіз крові з формулою.

· Загальний аналіз сечі.

· Копрологічне дослідження і посів калу на мікробний пейзаж. Функціональні печінкові проби.

· УЗД органів черевної порожнини.

У разі розвитку ХК додатково проводятья :

· Визначення  фракцій комплементу (С3 і С4).

· Специфічна алергодіагностика
· Спеціальні дослідження для виключення :

1. системних захворювань сполучної тканини ( антиядерні автоантитіла, ЦІК тощо); 

2. злоякісних новотворів;

3. хронічних  інфекційних і паразитарних  захворювань  (вірус гепатиту і вірус Епштейна-Барр, бактеріальні , грибні інфекції, гельмінтози);

4. захворювань щитовидної залози  ( УЗД, антитироїдні антитіла, гормони щитовидної залози), травного  каналу ( езофагогастродуоденофіброскопія тощо).

У разі підозри на уртикарний васкуліт проводять біопсію шкіри 

Лікування.

Рекомендована гіпоалергенна дієта з виключенням причинно-значущих харчових алергенів та продуктів гістамінолібераторів. Обов’язковою умовою успішного лікування кропив’янки є санація хронічних вогнищ інфекцій в організмі, зокрема гельмінтозів. 

       У разі гострої кропив’янки  чи загострення ХК обсяг терапевтичних заходів визначається важкістю процесу.
      Легкий перебіг

· Проведення елімінаційних заходів

· Антигістамінні препарати 1-2-ого покоління 

Перебіг середної важкості
· Антигістамінні препарати 1-ого покоління парентерально (тавегіл, супрастин тощо)  

· При відсутності ефекту - ГКС системної дії ( 1-5 мг/кгв перерахунку на преднізолон) в комбінації з антигістамінними препаратами

· Після досягнення ефекту антигістамінні засоби 2-ого покоління безперервним 1-місячним курсом. 

Важкий перебіг

· Проведення елімінаційних заходів

· Антигістамінні препарати 1-ого покоління парентерально 

· При відсутності ефекту - ГКС системної дії 

· За показами проведення дезінтоксикаційної ін фузійної терапії з додаванням сечогінних препаратів ( фізіологічний розчин, лазикс тощо).  

· Після досягнення ефекту антигістамінні засоби 2-ого покоління безперервним 1-місячним курсом. 

     Пріоритетною у разі хронічної кропив’янки є превентивна терапія, мета якої – профілактика рецидивів.
      При лікуванні хронічної рецидивної кропив’янки особливо ефективною є  етіотропна терапія, спрямована на усунення контакту з факторами, які спричиняють кропив’янку. Це можуть бути алергени різного походження, лікарські засоби, харчові додатки, хімічні речовини і різноманітні фізичні фактори. Причиною розвитку кропив′янки іноді є хронічна інфекція, саме тому санація її вогнищ, дегельмінтизація хворого і членів його сім’ї  є надзвичайно важливими.

Псевдоалергічна кропив’янка нерідко буває проявом загострення багатьох соматичних захворювань, особливо гастроентерологічного профілю, тому етіотропна терапія повинна бути спрямована на лікування основного захворювання і запобігання його загострень.

Таким чином, першими проявами алергічної патології у дітей є харчова алергія, яка найчастіше реалізується як (АД) і може еволюціонувати в організмі дитини по-різному : 

або перші прояви  поступово регресують;
або наступає трансформація за сценарієм  так званого “атопічного маршу”, стартом  якого є власне  харчова алергія, а з віком  починає виявлятися підвищена чутливість до інгаляційних алергенів, що співпадає з дебютом респіраторних алергозів ( алергічний ринт, бронхіальна астма).   
Алергічний риніт 

Респіраторні алергози (алергічні захворювання дихальних шляхів)  зустрічаються у 1,2 - 17,8 % дітей. Першою в контакт з інгаляційними алергенами  вступає слизова оболонка носових ходів,що призводить до високої  розповсюдженості алергічного риніту.

КЛАСИФІКАЦІЯ респіраторних алергозів – за топікою ураження:

· Алергічний риніт

· Алергічний риносинусит

· Алергічний фарингіт

· Алергічний ларинготрахеїт

· Бронхіальна астма ( і як її варіант – астматичний бронхіт)

· Екзогенний алергічний альвеоліт 

 Причини виникнення та розвитку алергічного риніту
Пропонується окремо виділяти дві групи факторів:

перша ‑ фактори, які зумовлюють виникнення алергічного риніту;

друга ‑ фактори ризику (тригери), які призводять до розвитку загострення захворювання.

Серед факторів, які зумовлюють виникнення алергічного риніту виділяють:

1. Фактори схильності ‑ генетично детермінована здатність до алергічних захворювань.

2. Причинні фактори (алергени) ‑ сенсибілізують дихальні шляхи і викликають початок захворювання.

3. Сприятливі фактори ‑ підвищують ризик виникнення хвороби на фоні впливу причинних факторів:

· куріння, 

· забруднення навколишнього середовища,

· респіраторні вірусні інфекції,

· шкідливі антинатальні фактори і перинатальна патологія.

Факторами ризику (тригерами), які викликають повторні загострення хвороби, є:

· алергени,

· холодне повітря,

· респіраторні вірусні інфекції,
· метеофактори тощо.

Спостереження останніх років свідчать про те, що серед дітей, хворих на алергічний риніт, переважає атопічна форма захворювань (70% ‑ 90% випадків).

У розвитку атопічної патології провідна роль, як відомо, належить першому (реагінзалежному) типові алергічних реакцій за класифікацією P.Gell, R.Coombs (1968), який характеризується гіперпродукцією реагінових антитіл (IgE) у відповідь на звичайний контакт з широко розповсюдженими алергенами зовнішнього середовища.

За останні роки погляди на атопію і зумовлені нею алергічні захворювання суттєво змінилися. Доведено, що провідну роль у розвитку IgE-опосередкованої (атопічної) патології відіграє хелперна субпопуляція Т-лімфоцитів (Th2), яка надмірно активується внаслідок суттєвого зниження супресії (дефіцит Тh1) . Під впливом алергічних стимулів активуються Th2 і починають секретувати інтерлейкіни (IL) - IL4, IL6, IL10, i IL13, що веде до підвищеного утворення специфічних IgE-антитіл, які фіксуються на мастоцитах (тканині базофіли) і базофілах крові. Проникаючи в організм хворого, алерген взаємодіє з фіксованими IgE-антитілами, внаслідок чого відбувається ушкодження фосфоліпідів клітинних мембран, поступлення йонів кальцію всередину клітини і вивільнення медіаторів.

 Медіатори, що виділяються з мастоцитів і базофілів умовно можна поділити на дві групи. Першу групу складають речовини, які містяться у гранулах цих клітин в готовому вигляді: гістамін, еозинофільний і нейтрофільний хемотаксичні фактори, протеази. Друга група медіаторів утворюється в процесі активації мастоцитів і базофілів під час алергічної реакції. Активація клітин веде до утворення активної форми фосфоліпази А2, яка в свою чергу призводить до відщеплення арахідонової кислоти із фосфоліпідів клітинної мембрани. Вільна арахідонова кислота метаболізується двома шляхами – циклоксигеназним з утворенням простагландинів і ліпоксигеназним з утворенням лейкотрієнів.

Вказані вище біологічно активні речовини зумовлюють розвиток ранньої фази алергічної реакції і одночасно притягують в зону алергічної реакції інші клітини (еозинофіли, нейтрофіли). Паралельно з Th2 виділяються цитокіни (IL3, IL5, гланулоцитарно – макрофагальний колонієстимуляційний фактор), які також сприяють переміщенню в шоковий орган активних мігруючих клітин .

Притягнуті в зону алергічної реакції клітини (еозинофіли, нейтрофіли, макрофаги), в свою чергу, також піддаються стимуляції і виділяють медіатори (лейкотрієни, простагландини, тромбоксан, фактор активації тромбоцитів) і токсичні протеїни, що підсилюють запальний процес.

Таким чином, головними ефекторними клітинами ранньої відповіді є мастоцити і базофіли. Водночасчас еозинофіли, макрофаги і нейтрофіли є головними ефекторними клітинами пізньої реакції, яка характеризується запальною інфільтрацією дихальних шляхів. 

Розрізняють 2 види алергічного риніту : 

· інтермітуючий (сезонний, поліноз)

· та персистуючий ( хронічний , цілорічний).

Клінічні ознаки  сезонного алергічного риніту спостерігаються у періоді цвітіння рослин як результат пилкової сенсибілізації. Цілорічний алергічний риніт – результат сенсибілізації організму до побутових алергенів.

Типові прояви алергічного риніту:

· набряк слизової оболонки носу;

· ринорея ;

· чхання і свербіння в носі .

При огляді хворого спостерігаються такі типові клінічні ознаки захворювання:

·  Темні кола під очима – результат венозного застою, спричиненого набряком слизової носу і приносових пазух.

· «Алергічний салют» – жест, характерний для хворих на алергічний риніт. Намагаючись зменшити свербіння  і полегшити носове дихання , діти потирають кінчик носу долонею знизу вверх.

· Поперечна складка між кінчиком носу і переніссям – виникає внаслідок постійного потирання кінчика носу, з’являється не раніше ніж через 2 роки після початку захворювання.

При риноскопічному дослідженні виявляють блідість або ціаноз слизової оболонки носових раковин, іноді з мармуровим малюнком, на ній нерідко спостерігаються білі плями спричинені нерівномірним спазмом судин (плями Воячка), реєструється набряк.

Алергічний риніт дуже часто супроводжується проявами синуситу, який виявляють при рентгенологічному дослідженні у вигляді двобічного пристінкового гаймориту.

Діагноз алергічного риніту легко встановлюється на підставі даних анамнезу і типової клініки захворювання.

Для виявлення причинно-значимого алергену використовують специфічну алергодіагностику, яка включає:

· алергологічний анамнез;

· скарифікаційні шкірні тести; 

· діагностику  алергії in vitro.

Існують три способи ефективної терапії алергічного риніту:

· елімінація причинно-значущих алергенів:

· специфічна імунотерапія;

· фармакотерапія.

У разі неможливості виключення контактів з причинно-значущими алергенами проводять специфічну імунотерапію причинно значущими алергенпми. Цей метод лікування забезпечує тривалу і стійку ремісію. Терапевтичний ефект специфічної гіпосенсибілізації зумовлений її впливом на імунну відповідь. Механізм цього впливу багатогранний. Найважливішими моментами є активація синтезу блокуючих антитіл і виснаження реагінів під дією дрібних доз алергену. Блокуючі антитіла зв’язують алергени, що поступають в організм, і таким чином запобігають їх взаємодії з антитілами, а отже й розвитку алергічної реакції. Пригнічення синтезу реагінових антитіл (ІgE) досягається за допомогою впливу на антигенспецифічні Т-супресори.  
Для отримання максимального терапевтичного ефекту підбір хворих для специфічної імунотерапії повинен проводитися дуже ретельно. Найкращий ефект від її проведення досягається у дітей з гіперчутливістю до пилкових алергенів і кліщів домашнього пороху .

Таким чином, специфічна імунотерапія залишається ефективним методом лікування алергічного риніту. Її слід поєднувати з елімінацією тригерів і фармакотерапією. Це дозволяє підвищити ефективність лікувальних заходів і забезпечити стійку ремісію захворювання. 
Фармакотерапія алергічного риніту включає :

· антигістамінні препарати (другого покоління – кларисин, еріус, телфаст);

· кромони (кромоглін, кромосол)

· кортикостероїди топічної дії (беконазе, флексоназе, назонекс).

У разі легкого варіанту перебігу алергічного риніту застосовують кромони або антигістамінні препарати; у разі середньо-важкого – кромони плюс антигістамінні препарати; у разі важкого перебігу – кортикостероїди топічної дії.

Тема 4. Бронхіальна астма у дітей. Визначення. Фактори ризику та патофізіологічні механізми розвитку бронхіальної астми. Класифікація, клініка, діагностика, лікування та профілактика бронхіальної астми у дітей, прогноз. Невідкладна допомога при астматичному статусі.

БРОНХІАЛЬНА АСТМА У ДІТЕЙ

Бронхіальна астма ‑ це самостійне хронічне захворювання, обов'язковим патогенетичним механізмом якого є хронічний запальний процес і пов'язана з ним гіперреактивність бронхів, зумовлені специфічними імунологічними чи неспецифічними механізмами, а основною клінічною ознакою є приступ ядухи внаслідок 

· бронхоспазму, 

· набряку слизової оболонки бронхів,

· гіперсекреції   ( Ласиця О.І.,1992 ).

Причини виникнення та розвитку бронхіальної астми
Пропонується окремо виділяти дві групи факторів:

перша ‑ фактори, які зумовлюють виникнення астми;

друга ‑ фактори ризику (тригери), які призводять до розвитку загострення захворювання.

Серед факторів, які зумовлюють виникнення астми виділяють:

4. Фактори схильності ‑ генетично детермінована здатність до алергічних захворювань.

5. Причинні фактори (алергени) ‑ сенсибілізують дихальні шляхи і викликають початок захворювання.

6. Сприятливі фактори ‑ підвищують ризик виникнення хвороби на фоні впливу причинних факторів:

· куріння, 

· забруднення навколишнього середовища,

· респіраторні вірусні інфекції,

· шкідливі антинатальні фактори і перинатальна патологія.

Факторами ризику (тригерами), які викликають повторні загострення хвороби, є:

· алергени,

· холодне повітря,

· фізичне навантаження,

· респіраторні вірусні інфекції,

· метеофактори,

· надмірні емоційні навантаження - стреси.

Патогенез 

Спостереження останніх років свідчать про те, що серед дітей, хворих на БА, переважає атопічна форма захворювань(70% ‑ 90% випадків), патогенез якої описаний вище ( див. патогенез алергічного ринту).

Клініка бронхіальної астми

Про бронхіальну астму слід подумати при наявності таких ознак:

· атопічний анамнез;

· періодичність виникнення симптомів (ядуха, свистяче дихання, приступоподібний кашель), які найчастіше підсилюються вночі і під ранок;

· сезонна варіабельність симптомів і виникнення загострень, спровокованих дією алергенів і фізичним навантаженням.

Найтиповішим проявом бронхіальної астми є приступ ядухи. 

Приступний період нерідко починається з передвісників. Дитина стає дратівливою, збудженою, порушується сон, іноді спостерігаються біль голови, втома. Характерними є зміни настрою, які найчастіше виявляються в депресії і тривожних передчуттях. У певної групи пацієнтів підсилюються невротичні симптоми: тики, логоневрози. Виникають різні за характером і інтенсивністю прояви риносинусопатії (чхання, “алергічний салют”, серозні виділення з носа). Іноді дитина скаржиться на свербіння і печію в горлі, покашлювання, яке часто переростає у приступоподібний кашель. Нерідко спостерігається свербіння очей і шкіри.

Період передвісників може тривати від декількох хвилин, годин до кількох днів, після чого розвивається типовий приступ ядухи з вираженою експіраторною задишкою. Видих супроводжується свистячими хрипами, які чути на відстані. Намагаючись полегшити дихання, дитина займає вимушене положення. Вона сидить, нахилившись уперед, і, опираючись на руки, намагається зафіксувати плечовий пояс і видихнути. Мова затруднена. Хворий вимовляє короткі окремі фрази. Дитина неспокійна, перелякана.

Лице бліде з ціанотичним віддінком. В акті дихання бере участь допоміжна мускулатура плечового поясу, спини, черевної стінки, роздуваються крила носа, втягуються на вдиху міжреберні проміжки і надключичні ямки. Спостерігається сухий кашель, під час якого майже не виділяється харкотиння. Дихання сповільнюється. При перкусії – над легенями визначається коробковий звук. Аускультація легень дозволяє виявити дихання з подовженим видихом, масу сухих свистячих хрипів. Пульс слабкого наповнення, прискорений. При рентгенологічному дослідженні реєструються підвищена прозорість легеневих полів, низьке стояння діафрагми. Ребра розміщенні горизонтально, міжреберні проміжки широкі. Легеневий рисунок підсилений, корені легень розширені.

На фоні бронхолітичної терапії (або і без неї – самовільно) поступово сухий кашель стає продуктивним, виділяється густе, в’зке харкотиння, в легенях починають вислуховуватися вологі хрипи. Відбувається зворотній розвиток (розрішення) приступу.

У більшості хворих приступи виникають вночі або під ранок.

Після кожного приступу обов’язково спостерігаються явища післяприступного бронхіту, які тривають від 1-3 днів до 1-3 тижнів і довше.

Астма в дітей не завжди перебігає типово. Іноді вона виявляється в періодичних приступах сухого кашлю або свистячого видиху (wheezing) без вираженої задишки. Такий варіант перебігу у вітчизняній педіатрії трактується як “астматичний бронхіт”. Він діагностується переважно в дітей молодшого віку. 

Іноді приступ бронхіальної астми затягується, бронхолітична терапія не дає бажаного ефекту і розвивається важкий стан, який характеризується формуванням стійкої обструкції дихальних шляхів, що зумовлює вентиляційно-перфузійні порушення. Останні призводять до розвитку гіпоксемії, гіперкапнії, зміни кислотно-основного стану крові. Такий стан може розвинутися у дітей дуже швидко. Важкий приступ бронхіальної астми, який триває більше шести годин на фоні резистентності до бронхолітичної терапії донедавна трактували як астматичний стан. Сьогодні не рекомендують користуватися цим терміном.

Для діагностики бронхіальної астми обов’язковим є дослідження функцій органів зовнішнього дихання у дітей, вік яких дозволяє провести це тестування (діти старше 5 років). Існує широкий діапазон різних методів для оцінки ступеня бронхіальної обструкції, але лише два методи здобули широке визнання. Це: 

1. вимірювання об’єму форсованого видиху за 1с (ОФВ1) і пов’язане з ним вимірювання життєвої емності легень (ЖЄЛ);  

2. визначення максимальної (пікової) швидкості видиху (ПШВ) .

Дані показники залежать від природи бронхіальної обструкції і прямо корелюють з величиною просвіту дихальних шляхів.

Вимірювання пікової швидкості видиху (ПШВ) проводиться за допомогою пікфлоуметрів – невеликих і легких приладів, які дозволяють проводити дослідження в будь-який час і в різних умовах: вдома, в школі, на прогулянці тощо. Щоденний домашній моніторинг ПШВ дозволяє виявити ранні ознаки загострення хвороби, оскільки цей показник починає зменшуватися задовго до відчуття дитиною перших симтомів погіршення свого стану .

Нормативні показники ПШВ залежать від статі, віку і зросту дитини. До кожного приладу додається детальна інструкція щодо використання і його нормативні показники пікфлоуметрії. ПШВ вважається задовільною якщо вона становить ( 80% від належних величин.

Щоденне проведення пікфлоуметрії дозволяє слідкувати за перебігом хвороби і контролювати лікування. Для оцінки важкості перебігу бронхіальної астми важливо визначити не лише показник ступеня бронхообструкції, але й його добові коливання. Тому пікфлоуметрію треба проводити двічі на день: зранку, перед сніданком, коли показники є найнижчими (найгіршими) і ввечері, перед сном, коли вони найвижчі (найкращі). Якщо хворий протягом доби приймав бронхолітичний препарат, слід провести пікфлоуметрію до і після вживання медикаменту.

Коливання значень ПШВ протягом дня реєструється на підставі визначення різниці між ранковими і вечірніми показниками у співвідношеннні з середнім денним значенням ПШВ і виражається у відсотках.

ПШВ ввечері  -  ПШВ зранку

Добові коливання =   -------------------------------------------------  * 100

   1/2(ПШВ ввечері + ПШВ зранку)

Добові коливання показників пікфлоуметрії вище 20% є діагностичними критеріями астми, оскільки величина відхилень прямопропорційна важкості захворювання.

Для діагностики бронхіальної астми також використовується бронхолітичний тест. Він проводиться всім дітям з показниками пікфлоуметрії нижче 80% від належних величин. Суть дослідження полягає у визначенні показників функцій зовнішнього дихання (ПШВ, ОФВ1) до і після вдихання бронхолітичного препарату. Якщо через 15 хв після інгаляції приріст ПШВ становить 15% і вище, то він свідчить про наявність у дитини прихованого бронхоспазму, який є діагностичним критерієм бронхіальной астми.

Атопічний анамнез, типова клініка захворювання, показники функцій органів зовнішнього дихання і результати бронхолітичного тесту дозволяють встановити діагноз бронхіальної астми.  Однак, на цьому діагностичний пошук не закінчується. Наступим етапом є визначення причин цього захворювання у кожної дитини. Це завдання вирішує специфічна алергодіагностика, яка включає такі обстеження: 

алергологічний анамнез;

шкірні тести;

провокаційні тести;

методи специфічної алергодіагностики in vitro.

Бувають випадки, коли прояви захворювання нетипові, а причини незавжди відомі. В такій ситуації для встановлення діагнозу потрібні додаткові дослідження: рентгенографія органів грудної клітки і приносових пазух, реакція Манту, бронхоскопія, імунологічне обстеження тощо.

Класифікація бронхіальної астми

Багаторічна історія вивчення бронхіальної астми постійно супроводжувалася спробами класифікувати дану патологію. Пропонувався поділ астми за етіологічним і патогенетичним принципами, клінічними ознаками. Однак, усі ці спроби не дозволили поки що сформувати єдину, загальновизнану класифікацію.

Найбільш практичною слід вважати класифікацію, яка бере за основу визначення ступеня важкості хвороби. 

Астму поділяють на два варіанти : інтермітуюча ( епізодична) і персистуюча ( хронічна).

Згідно цієї класифікації інтермітуюча- це легка астма (1 ст), важкість персистуючої бронхіальної астми ( 2-4 ст) визначається:

· частотою,

· вираженістю,

· тривалістю приступів астми,

· реакцією на терапію бронходилятаторами,

· станом хворого в міжприступному періоді.

Таким чином існує якби  4 ступені важкості БА. Не можна вважати такий розподіл бездоганним, проте заснована на визначені ступеня важкості захворювання класифікація дозволяє вибрати найоптимальнішу тактику лікування.

В 2006 році запропонований поділ астми на контрольовану, частково контрольовану і неконтрольовану.

Таким чином приклад діагнозу мав би виглядати таким чином: Бронхіальна астма, персистуюча II, частково контрольована, ДН0. 

Лікування бронхіальної астми

1. елімінація тригерних факторів;

2. специфічна гіпосенсибілізація;

3. фармакотерапія.

Суттєву ефективність при бронхіальній астмі мають три групи препаратів:

1. протизапальні препарати які припиняють хронічний запальний процес і пов’язану з ним гіперчутливість бронхів;

2. бронхолітики, які використовуються для зняття бронхіальної обструкції;

3. муколітичні і відхаркувальні засоби, які поліпшують дренажну функцію бронхів.

Основу лікувальної стратегії при бронхіальній астмі складають:

· базисна терапія ‑ скерована на ліквідацію хронічного запального процесу, відновлення прохідності бронхів, запобігання розвиткові повторних загострень хвороби і досягнення ремісії;

· терапевтичні заходи, скеровані на ліквідацію загострення хвороби.

Основу базисної терапії складають 

· протизапальні препарати: натрію кромоглікат (інтал), натрію недокроміл (тайлед), кортикостероїди

· пролонговані бронхолітики ( пролонговані (2-агоністи, теофіліни)

· антилейкотриєнові препарати

В Україні сьогодні представлені такі інгаляційні стероїди:

· бекламетазону дипропіонат (бекотид, беклазон)

· будезонід (пульмікорт),

· флутиказон (фліксотид),

· мометазону фуроат (асманекс) 

Основу бронхолітичної  терапії складають.

· симпатоміметики (найчастіше (2-агоністи короткої дії);

· холінолітики;

· препарати метилксантинового ряду;

· комбіновані препарати, до складу яких входять бронходилятатори різних груп.

МІНІСТЕРСТВО ОХОРОНИ ЗДОРОВ’Я УКРАЇНИ

НАЦІОНАЛЬНИЙ ФАРМАЦЕВТИЧНИЙ УНІВЕРСИТЕТ

Кафедра Клінічної лабораторної діагностики
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АКТУАЛЬНІСТЬ ТЕМИ

Захворювання серця та судин посідають одне з провідних місць у патології дорослого населення світу. А витоки багатьох з них починаються у дитинстві. Тому рівень знань лікарів загальної, педіатричної практики визначає ранню діагностику, достатній обсяг обстеження та правильну лікувальну тактику з метою первинної профілактики, зменшення ускладнень та інвалідизації.


За даними ВООЗ, серед всіх новонароджених біля 1 % дітей з вродженими вадами серця (ВВС). ВВС є однією з основних проблем педіатричної кардіології, характеризуються важким перебігом захворювання, раннім розвитком недостатності кровообігу й високою летальністю. Від вад серця помирає 5-6 дітей на 100 тис. населення. На протязі першого року життя помирає біля 54% цих дітей, до 5 років - 84%. Висока смертність, коротка тривалість життя, важкий прогноз підкреслюють актуальність сучасної діагностики, консервативного і хірургічного лікування дітей з ВВС. На протязі останніх десятиліть серцева недостатність (СН)  перетворилась в найбільш значиму та швидко прогресуючу медичну та соціальну проблему, що веде до ранньої інвалідизації хворих, зниженню якості і тривалості життя. В формуванні структури дитячої смертності тільки на долю патології серця приходиться до 26% загальної летальності, а в дитячих стаціонарах до76%. Патологія опорно-рухового апарату нараховує понад 100 найменувань. Найчастіші з них – це реактивні артрити при гострих та хронічних захворюваннях, специфічні артрити, системні захворювання сполучної тканини із суглобовими проявам, остеохондропатії. 50% всієї патології суглобів – це реактивні артрити. Ювенільний ревматоїдний артрит (ЮРА) – одне з найчастіших захворювань сполучної тканини, яке призводить до інвалідності серед дітей та підлітків. Центральне місце в проблемі ЮРА займають питання вчасної діагностики, адекватного лікування, адже від цього залежить прогноз. 
2. ЦІЛІ:

1. 
Визначати етіологічні фактори та гемодинаміку при найбільш поширених вроджених вадах серця (ВВС) у дітей (дефект міжшлуночкової перетинки (МШП), дефект міжпередсердної перетинки (МПП), тетрада Фалло, коарктація аорти, стеноз легеневої артерії, аортальний стеноз, транспозиція магістральних судин та відкрита артеріальна протока (ВАП)); визначати етіологію та патогенез  кардитів, інфекційного ендокардиту, кардіоміопатій,  гострої ревматичної лихоманки, ЮРА, реактивних артропатій, порушень ритму серця та провідності у дітей.

2. Класифікувати і аналізувати типову клінічну картину найбільш поширених ВВС у дітей, кардитів, інфекційного ендокардиту, кардіоміопатій, порушень ритму серця та провідності у дітей.

3. Складати план обстеження та аналізувати дані лабораторних та інструментальних обстежень при типовому перебігу найбільш поширених вроджених вад серця у дітей (дефект МШП, дефект МПП, тетрада Фалло, коарктація аорти, стеноз легеневої артерії, аортальний стеноз, транспозиція магістральних судин та ВАП), кардиті, інфекційному ендокардиті, кардіоміопатіях, порушеннях ритму серця та провідності у дітей. 
4. На підставі найбільш вірогідного або синдромного діагнозу, за стандартними схемами, використовуючи знання про анатомо-фізіологічні особливості дітей, підлітків та дорослих, їх органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення призначити лабораторне та/або інструментальне обстеження при найбільш поширених вроджених вад серця у дітей (дефект МШП, дефект МПП, тетрада Фалло, коарктація аорти, стеноз легеневої артерії, аортальний стеноз, транспозиція магістральних судин та ВАП), кардиту, інфекційного ендокардиту, кардіоміопатій, порушень ритму серця та провідності у дітей.

5. Використовуючи найбільш вірогідний або синдромний діагноз захворювання, данні лабораторного та інструментального обстеження хворого, знання про анатомо-фізіологічні особливості дітей, підлітків та дорослих, їх органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення, за певним алгоритмом, здійснити диференціальну діагностику захворювань.

	3. МІЖПРЕДМЕНТА ІНТЕГРАЦІЯ

	Дисципліни
	Знати
	Уміти

	Пропедевтична педіатрія
	Анатомо-фізіологічні особливості, методика дослідження функціонального стану імунної системи, системи кровообігу у дітей, функціонального стану суглобої системи.
	Провести повне клінічне обстеження дитини, визначити основні симптоми та синдроми, оцінити отримані результати обстежень.

	Нормальна та патологічна анатомія, фізіологія,   біохімія
	Особливості порушень імунологічного балансу, біохімічних показників при ревматичних захворюваннях та захворюваннях сполучної тканини, аутоімунних хворобах, інтерпретація результатів аналізів.
	Оцінити патологічний процес, порівняти його із нормою для дитини певного віку. Оцінити імунний статус дитини

	Фармакологія
	Характеристика антибіотиків, нестероїдних протизапальних препаратів, цитостатиків, глюкокортикоїдів, гіпосенсибілізуючих середників, серцеві глікозиди, метаболічні препарати.
	


Тема 5. ВРОДЖЕНІ ВАДИ СЕРЦЯ

Вроджені вади серця (ВВС)  – це аномалії розвитку серця та магістральних судин, що виникають за рахунок порушення ембріонального розвитку плода під впливом зовнішних чинників (віруси, токсини, радіація, електромагнітні поля та ін.), патологічних продуктів обміну вагітної, та спадкової схильності. ВВС формуються на 2-8 тижні вагітності, коли ембріон  найбільш чутливий до вказаних патологічних чинників, а  майбутнє серце інтенсивно трансформується саме в цей період. ВВС належать до найпоширеніших аномалій і трапляються приблизно в 0,8% живих новонароджених. У більшості пацієнтів важкі аномалії проявляють себе протягом першого року життя, але частіше відразу в перший місяць. В неонатальному періоді переважають важкі ціанотичні вади – транспозиція магістральних судин (ТМС) та синдром гіпоплазії лівих відділів серця. З віком зростає частота діагностованих неціанотичних вад. За винятком відкритої артеріальної протоки (ВАП) у передчасно народжених дітей, частота випадків ВВС не змінилася за останні п’ять десятиліть і є дуже подібною в різних країнах і в різних народів. Частота вроджених вад серця у п’ять разів вища у дітей, братів чи сестер тих осіб, які самі мають цю патологію. Така сімейна схильність до захворювань серця, ймовірно, буде зростати в міру того, як багато пацієнтів з ВВС доживатимуть до дітородного віку завдяки досягненням інвазивних методик та хірургії.
Враховуючі ранні сроки формування ВВС, застосування ехокардіографії плоду на 16 - 25 тижні є актуальним методом пренатальної діагностики аномалій серця та магістральних судин. 


Нині практично всі ВВС підлягають паліативному чи відновному втручанням із допустимими показниками летальності. Ось чому правильне і своєчасне скерування хворої дитини є життєво важливим за умови оптимальної тактики. 

Класифікація

У педіатричній практиці найбільш зручна класифікація Marder (1957), в основу якої покладено характеристику кровообігу у малому колі та наявність ціанозу. Цю класифікацію можна використовувати у первинній клінічній діагностиці ВВС на основі загального клінічного обстеження дитини (анамнез, фізикальне обстеження, ЕКГ, Ехо-КГ, рентгенографія).

За часом леrеневоrо кровотоку 

Вади із перевантаженням малого кола кровообігу (неціанотичні вади)

Дефект міжпередсердної перегородки (ДМПП)

Дефект міжшлуночкової перегородки (ДМШП)

 
Відкрита артеріальна протока (ВАП) 

Вади із збідненням малого кола кровообігу (ціанотичні вади)

Ізольований стеноз легеневої артерії (ІСЛА) 

Тетрада Фалло (ТФ) 

Транспозиція магістральних судин (ТМС)

Вади з нормальним легеневим кровотоком (обструктивні вади)

Стеноз аорти (СА) 
Коарктація аорти (КА) 

За ступенем порушенння rемодинаміки

 
Без порушення; 

З помірним порушенням; 

З вираженим порушенням гемодинаміки 

За клінічним перебігом 

Фаза первинної адаптації 
Фаза відносної компенсації 

Термінальної декомпенсації

 У діагнозі вказується ступінь порушення периферичного кровообігу (la, 1б, 11а, 11б, Ша, Шб), ускладнення. 

Неціанотичні ВВС

Вади з ліво-правим скидом є найчастішими зі всіх ВВС в ранньому дитячому віці. Найважливішим наслідком цих аномалій є перевантаження об’ємом дистальніше скиду і вторинна застійна серцева недостатність. Адаптація до вади може себе проявити недостатньою відживою, задишкою, легеневим застоєм та рецидивуючою пневмонією. Великий скид зумовлює динамічну легеневу гіпертензію, яка може стати незворотною і спричинити скид у протилежному напрямку з ціанозом. Локалізація місця скиду може бути різною:
· венозні комунікації (аневризма вени Ґалена); 
· сполучення в ділянці «серцевого хреста» чи дефекти

ендокардіальної закладки (повна чи неповна атріовентрикулярна комунікація);

·  Дефект міжпередсердної перегородки – ДМП

Зустрічається в 10-15% випадків всіх ВВС. Характеризується наявним отвором в міжпередсердній перетинці, що зумовлює скид артеріальної крові з лівого в праве передсердя. Виникає збільшення хвилинного об’єму в малому колі кровообігу, наслідком якого є діастолічне перевантаження та дилятація правого шлуночку. Вада діагностується при народженні, на першому році життя. Часто єдиним симптомом є непостійний слабо виражений ціаноз. При відсутності виражених клінічних змін та ехокардіографічного обстеження діагностика відкладається до 2-5 річного віку. В анамнезі цих хворих в перші роки життя відмічається схильність до повторних бронхітів та пневмоній. При огляді: блідість шкіри, малиновий колір губ, задишка при фізичному навантаженні, серцевий горб, який у деяких хворих з’являється на першому році життя. Аускультативно посилений 1 тон в ділянці трьохстулкового клапану, на легеневій артерії постійне посилення та розчеплення 2 тону. Вислуховується м’який систолічний шум в 2-3 міжребер’ї зліва біля грудини. Лікування консервативне направлене на усунення недостатності кровообігу. Оперативне лікування – оптимальні терміни – 5-6 років.
· Дефект міджлуночкової перегородки - ДМШП 
 Найпоширеніша вада серця ( 22-33% всіх ВВС) локалізується ближче до фіброзної частини перетинки, одразу під устям аорти, викликає під час систоли непродуктивне викидання з лівого шлуночка в правий частину крові, яка повертається через легеневе коло в ліве серце. Це пояснює довгий грубий систолічий шум над серцем, особливо на середині груднини, біля ІV реберного хряща зліва. Розширені і гіпертрофовані обидва шлуночки, вибухає легенева дуга, верхівковий поштовх посилений. Вада супроводжується природженою атріовентрикулярною блокадою, якщо втягнуто і пучок Гіса, що проходить за фіброзною частиною міжшлуночкової перетинки. Коли дефект перетинки супроводжується застоєм крові в легенях, а разом з тим тиск у правому шлуночку перевищує тиск у лівому серці, то кров (венозна) перекидається з правого шлуночка у лівий і виникає ціаноз. Діагностика вади часто починається з підозри на ВВС по характерному ізольованому систолічному шуму в 4 міжребер’ї, ступінь звучання якого залежить від розмірів дефекту та стану легеневих судин (чим менше дефект та нижче легеневий судинний опір, тим голосніше шум). Батьки скаржаться на часте дихання дитини, вяле смоктання, сповільнену прибавку ваги та затримку росту. В діагностиці вирішальне значення має ехокардіографія та подальша катетеризація камер серця. Ехокардіографія дозволяє поставити діагноз в неонатальному періоді. 

Лікування консервативне починають з насичення дігоксином в дозі 60 мкг/кг з наступним переходом на підтримуючу дозу — 15 мг/кг на добу в 2 прийоми. Фуросемід використовується 1—2 рази на добу в дозі 1—3 мг/кг на протязі перших 2—3 днів з контрольом рівня калію (лабораторно та по ЕКГ). Якщо необхідно довготривале лікування сечогінними, то використовують комбінацію фуросеміду (2 мг/кг/доба) з верошпіроном (2 мг/кг/доба.). При недостатній эфективності терапія підсилюється каптоприлом в дозі 1—3 мг/кг/доба з наступним збільшенням дози до 5 мг/кг/доба під обов’язковом контролем АТ. Критерієм адекватності консервативної терапії є ліквідація ознак СН, нормалізація масоворостових показників, відсутність повторних пневмоній, ознаків легеневої гіпертензії. В такому випадку оперативне лікування вікладають до 1—1,5 року, з надією на спонтане зменшення розмірів дефекту. В інших випадках операція проводиться незалежно від віку. Закриття дефекта за допомогою пластики.
· Відкрита артеріальна протока - ВАП.

Ця вада частіше зустрічається і особливо актуальна у недоношених дітей. Збереження прямого сполучення між аортою і легеневою артерією ускладнює кровообіг. Кров з аорти при скороченні лівого шлуночка (де тиск вищий, ніж у легеневій артерії) частково викидається через протоку в легеневу артерію. При цьому відбувається перевантаження малого кола кровообігу, що при наявності синдрому дихальних розладів у недоношених дітей погіршує прогноз щодо виживання та формування хронічних бронхолегеневих змін. Щоб забезпечити нормальне постачання периферії артеріальною кров’ю, лівий шлуночок повинен викидати більше крові - він розширюється і гіперторофується. Надмірне надходження крові до легеневої артерії призводить до розтягування її і перевантаження правого шлуночка, який також гіпертрофується. Частина крові непродуктивно циркулює з аорти в легеневу артерію і назад в лівий шлуночок. 

Діагностика здійснються за допомогою доплерографії, яка проводиться при наявності дихальних розладів, та фізикальних змін. Верхівковий поштовх посилений, межа серця зміщена вліво. При вислуховуванні найхарактернішим є голосний подвійний бєзперервний "машинний" шум у другому міжребір’ї зліва, який проводиться наскрізь до спини, другий тон над легеневим стовбуром посилений. У більшості дітей клінічні прояви з’являються після першого року життя, що може ускладнювати вчасну діагностику вади без застосування доплерографії, яка є прямим методом постановки діагнозу. 

Лікування консервативне здійснюють у недоношених дітей. Боталову протоку закривають консервативно індометацином, при неефективності -хірургічно. Для запобігання найнебезпечнішго ускладнення - підгострого бактеріального ендокардиту - рекомендують робити вже в дитячому віці операцію по перев’язуванню або розсіканню протоки. 

Обструктивні вади.
Це може бути ізольована вада лівої чи правої половини серця або ж великих судин. Типовими прикладами є стеноз легеневої артерії, аортальний стеноз, периферичні стенози легеневої артерії чи коарктація аорти. Обструктивні вади призводять до перевантаження тиском та гіпертрофії проксимальнішої камери серця. Врешті-решт, може розвинутися застій в легеневих венах, якщо аномалія локалізується у лівих відділах, або системний венозний застій, якщо у правих. У хворого можуть зменшитися толерантність до фізичного навантаження, з’явитися болі в грудній клітці чи виникати непритомність, і в кінці - застійна серцева недостатність, яка призводить до смерті, якщо її не лікувати. Обструкція може бути усунена методом балонної дилятації. Однак при окремих судинних стенозах можна застосовувати стенти. Якщо залишається часткова обструкція чи реґурґітація, то потрібна пожиттєва профілактика антибіотиками інфекційного ендокардиту. Потреба в хірургічному втручанні виникає тоді, коли обструкція є комплексною або поєднується з важкою недостатністю, або якщо балонна дилятація виявилася недостатньою.
· Ізольований стеноз аорти - СА
СА є звуження на шляху відтока крові з лівого шлуночка. По розташуванню відносно клапанного кільца аорти розрізняють клапанні, підклапанні та надклапанні СА. Клапанний СА — одна з найпоширеніших ВВС. У чоловічої статі зустрічається в 2 раза частіше, ніж у жіночої. Наявність клапанного СА пов‘язано з аномалією кількості стулок — частіше зустрічається двостулковий аномальний клапан. Клапанний СА прогресують з часом. Ступінь стенозу оцінюють за градієном тиску при проведенні доплерографії або  зондуванні камер серця. Клінічна картина характеризується систолічним шумом вигнання, що проводиться із плином крові на судини шиї. Інші симптоми рідко зустрічаються, развиток СН не характерний. ЕКГ та рентгенологічне обстеження малоінформативні.

У деяких хворих вже в періоді новонародженості виявляються ознаки НК, що можуть проявлятися гострими гіпоксемічними кризами. В таких випадках можна запідозрити критичний клапанний СА, дитина потребує негайного оперативного лікування баллонною дилатацією.

· Коарктація аорти - КА
КА утворюється за рахунок тяжів нижче місця відходження лівої підключичної артерії, внаслідок чого тиск в аорті, стегнових артеріях, печінкових і ін. нижче місця стенозу падає, а вище цього місця - наростає. Лівий шлуночок гіпертрофується. Верхівковий поштовх посилений. Часто вислуховується систолічний шум над аортою або між лопатками зліва. На рентгенограмі висхідна аорта розширена і видовжена, немає її "дзьоба", можливе похолодіння стоп, переміжна кульгавість. Артеріальний тиск на верхніх кінцівках підвищений, а на нижніх знижений. 

Діагноз ставиться за допомогою доплерографії. При диференційній діагностиці виключають звуження гирла аорти, артеріальні гіпертензії і аневризму аорти. Хворі з коарктацією аорти повинні уникати інтенсивних фізичних навантажень, при значній гіпертензії дотримуватися такого ж режиму, як і при гіпертонічній хворобі. 

Лікування проводять за допомогою заспокійливих засобів. Проте єдиним радикальним і ефективним видом лікуванню є хірургічне втручання.

· Ізольований стеноз легеневої артерії - ІСЛА
Відноситься також до вад із збідненям легеневого кровотоку. Спостерігається в 2-5% випадків серед всіх вроджених вад серця. При частковому зрощенні стулок легеневого клапану ознаки гіпоксії та СН компенсовані, відмічається розширення меж відносної серцевої тупості вправо, при аускультації в другому і третьому міжребір’ях зліва біля груднини вислуховується грубий систолічний щум, який проводиться в міжлопатковий простір зліва, ІІ тон над легеневим стовбуром послаблений. На ЕКГ - вертикальна позиція серця, ознаки гіпертрофії і перенавантаження правої половини серця. 

Діагноз ставиться на основі ехокардіографії. Новонароджені з атрезією клапану легеневої артерії знаходяться в критичному стані. Виражені ознаки гіпоксії та СН. 

Лікування їх включає назначення простагландину E та корекцію метаболічного ацидозу. Необхідна термінова допомога в кардіохірургічному стаціонарі для новонароджених. Диференційна діагностика проводитсья з дефектом міжпередсердної і міжшлуночкової перетинок. Лікування хірургічне: вальвулотомія, накладання анастомозу між легеневнм стовбуром і аортою.
Ціанотичні ВВС

Аномальна комунікація проксимальніше від правобічної обструкції. У результаті виникає право-лівий скид, коли тиски справа і зліва у проксимальних камерах вирівнюються. Типовими прикладами є тетрада Фалло чи атрезія трикуспідального клапана у поєднанні з дефектом міжпередсердної перегородки. Клінічні прояви і прогноз залежать від ступеня і вираженості прогресування право-лівого скиду, появи ціанозу, поліцитемії та їх ускладнень.

Аномальні сполучення різних сегментів. Найтиповішими прикладами з цієї групи є D-транспозиція маґістральних судин, спільний артеріальний стовбур чи аномальний дренаж легеневих вен. Ці вади зумовлюють ціаноз з/без наростання чи зменшення легеневого кровоплину. Згодом, внаслідок цього виникає поліцитемія та її наслідки.
· Транспозиція магістральних судин (ТМС) 

ТМС — вада серця, що зустрічається біля 5—7% від всіх ВВС. Це вада, що потребує частіше за всіх медикаментозного та/або хірургічного втручання в перші три місяці життя. При ТМС аорта відходить від правого а легенева артерія від лівого шлуночка. Це приводить до того, що мало оксигенована системна венозна кров викидується в велике коло кровообігу, а високооксигенована кров з легеневого звороту знову попадає в мале коло. Таким чином відсутня замкнута система кровоточу, що цілком задовольняє потреби плода і є несумісна з життям людини без наявного мінімального змішування між кругами циркуляції. Це дозволило би досягати частково оксигенованій крові життєво важних органів. Біля 70% дітей не має супутніх вад, які могли би з’єднувати частково ізольовані кола кровообігу, тому з народження находяться в глибокій гіпоксії. Мікроциркуляторне змішування може підтримуватись за рахунок артеріальної протоки, яка зазвичай закривається на протязі першого тижня. Що визначає найгірший прогноз у цих дітей. Найбільш постійною ознакою є гіпоксія на першому-другому тижні життя. СН більше виражена у дітей з супутнім ДМШП або ВАП та проявляеться задишкою, кардіомегалією, гепатомегалією, тахикардією, хрипами в легенях і рідко периферичнимими набряками. Типовим є симптом білої плями, що свідчить за гіпоксію та недостатність мікро циркуляції.  В перші дні та тижні життя патологічні зміни  на рентгенограмі, ЕКГ та аускультативні дані можуть бути відсутні. 

Методом діагностики являєтся ехокардіографія з доплерографією. Це обстеження показано в невідкладному порядку кожному новонарожденому з ціанозом, у якого є підозра на ВВС.
Лікування здійснюється реанімаційними заходами, які включають ШВЛ, довенну інфузію простагландину Е (простина) в дозі 0,1 мкг/кг/хв для підтримки прохідності ВАП, корекцію метаболічного ацидозу  бікарбонатом натрія. Звичайно такими заходами вдається підтримати артеріальний РО2 на рівні 35—40 мм рт.ст., що дозволяє відкласти на декілька днів питання про хірургічне лікування. Операцією вибору для хворо з ТМС та інтактною МШП, а також з наявним великим ДМШП або ВАП являється рання анатомічна корекція.

· Тетрада Фалло - ТФ
Це поєднання 4 вад: стенозу отвору легеневого стовбура, що підвищує тиск в правому шлуночку, декстрапозиції аорти, при якій венозна кров надходить до аорти прямо з правого штуночка, незарощення міжшлуночкової перетинки і гіпертрофії правого шлуночка. На динаміку кровообігу головним чином впливають стеноз легеневого стовбура і декстрапозиція аорти, які визначають клінічну картину вади. Ці дві аномалії діють однонаправлено на правий шлуночок і викликають його виражену гіпертрофію. Ціаноз з’являється в перші тижні життя. 

Сучасні ехокардіографічні, долеровські методики дозволяють поставити діагноз антенатально або в ранньому неонатальному періоді. 

Оперативне лікування здійснюється одномоментною корекцією в віці 4-6 місяців. Якщо оперативне лікування не відбулося, з клінічних проявів звертає на себе увагу затримка фізичного, розумового і статевого розвитку дитини, довгі і худі кінцівки, слабко розвинуті м’язи, деформація грудної клітки, хребта, плоскі стопи, потовщення пальців у вигляді "барабанних паличок". При аускультації в місцях пальпації "кошачого муркотіння" вислуховується грубий систолічний шум, який займає всю систолу і проводиться до ключиць. Другий тон над легеневим стовбуром послаблений. В крові підвищений вміст гемоглобіну, еритроцитоз, підвищений гематокрит, знижена резистентність еритроцитів. На ЕКГ - ознаки гіпертрофії правого шлуночка. 

Новонароджені і немовлята

У переважної більшості пацієнтів з важкими вадами симптоми з’являються вже протягом перших днів чи першого року життя. Ранні прояви ВВС у новонароджених і немовлят звичайно пов’язані з важкістю чи складністю вади.

Ціаноз. Причиною ціанозу є недостатнє насичення крові киснем у системному капілярному руслі із щонайменше 5г відновленого гемоглобіну в крові. Ціаноз може бути центральним чи периферичним залежно від того, чи десатурація стосується лише периферичних капілярів чи ще й артеріальної крові. Периферичний ціаноз звичайно виникає внаслідок сповільнення кровоплину в капілярах і посиленого поглинання кисню з капілярного ложа, що, своєю чергою, зумовлене низьким системним серцевим викидом, застійною серцевою недостатністю, периферичною вазоконстрикцією в холодну погоду, неспокоєм або периферичними судинними розладами. Причини центрального ціанозу можуть бути серцевими чи легеневими, рідше - це наслідок патології гемоґлобіну. До серцевих причин, як звичайно, належать право-лівий скид чи важка незворотня легенева гіпертензія. Диференційований ціаноз - це такий ціаноз, який різкіше виражений на нижніх кінцівках, ніж на верхніх, або навпаки. Звичайною патологічною причиною є зміна напрямку кровоплину через широку артеріальну протоку: тоді нижня половина тіла дістає ненасичену киснем кров з легеневої артерії. А при транспозиції маґістральних судин з легеневою гіпертензією і широкою артеріальною протокою у верхню частину тіла йде менш насичена киснем кров, ніж у нижню частину.

Пальці у вигляді барабанних паличок э наслідком  вираженого і тривалого ціанозу. Це відбувається у випадку всіх нелікованих ціанотичних ВВС.

Тахіпное та диспное. Тахіпное у новонароджених - це дихання з частотою понад 60 за хвилину. Важке диспное у немовлят часто поєднується з хрипінням і втягуванням міжреберних проміжків (респіраторний дистрес). Причиною хапання повітря і дихання з присвистом часто є набряк бронхів. Навантаження і стрес посилюють диспное. У немовлят це трапляється під час плачу, їди та дефекації. При ціанотичних станах ціаноз поглиблюється із збільшенням активності та фізичного навантаження. У випадках важких обструктивних вад і важкої легеневої гіпертензії навантаження спричиняє зниження серцевого викиду, блідість і навіть непритомність. У немовлят з великим ліво-правим скидом чи застійною серцевою недостатністю можуть бути задишка, респіраторний дистрес, пітливість під час годування та відставання у розвитку.

Старші діти

Крім симптомів застійної серцевої недостатності, діти з ВВС можуть мати згадані далі прояви, які були би приводом для скерування на подальше обстеження серця. 

Зниження толерантності до фізичного навантаження. Більшість дітей можуть не мати очевидних симптомів, незважаючи на структурно важливі вади серця. Вони часто можуть брати участь в усіх звичайних видах діяльності. Однак, симптоми можуть виникати при стресі і сильному напруженні. Це можна виявити при тесті з фізичним навантаженням чи Холтер-моніторинґу. 

Біль у грудній клітці. Це досить поширена скарга дітей, «здорових» на перший погляд. Ретельний анамнез та обстеження є  найкращими засобами оцінки стану дитини. Справжня причина болю в грудній клітці залишається нез’ясованою у 40-50% пацієнтів. Виражений біль може траплятися у таких випадках:

·
структурні аномалії, обструкція вихідного шляху лівого шлуночка, важка легенева гіпертензія, пролапс мітрального клапана або природжена аномалія коронарних артерій;

·
набуті міоперикардіальні хвороби, перикардит, захворювання коронарних судин чи хвороба Кавасакі;

·
аритмії.

Розлади ритму. Летальні первинні розлади ритму включають синдром подовженого інтервалу QT, катехоламіночутливу шлуночкову тахікардію, тріпотіння предсердь з  атріо-вентрикулярною блокадою, фібриляцію передсердь у поєднанні з WPW-синдромом і природжену повну атріо-вентрикулярну блокаду. Випадок запаморочення чи синкопе у спокої чи під час навантаження у пацієнтів з однією з вище згаданих аритмій є показом для скерування до спеціаліста.

Синкопе і раптова смерть. У дитини з ВВС може статися раптова смерть. Приблизно 10% пацієнтів, що померли раптово, активно займалися спортом, а непритомність траплялася у 16%. Найчастіше синкопальні стани дає важкий неоперований аортальний стеноз. Запаморочення чи непритомність під час фізичного навантаження треба розцінювати серйозно і проводити подальші обстеження.

Електрокардіограма

ЕКГ є ефективним засобом розпізнавання розладів ритму, виявленні дилятації камер та гіпертрофії стынок, а також ішемії міокарда.

Рентгенографія органів грудної клітки

Рентгенограма дає можливість оцінити легеневий судинний рисунок, розміри серця та його контури, а також супутні легеневі чи м’язово-кісткові аномалії.

Ехокардіографія

Ехокардіографія забезпечує детальною інформацією про анатомію серця та гемодинаміку дитини та плода починаючи з 16 – 25 тижнів вагітності. М-спосіб використовують для вимірювання камер та судин, а також для кількісної оцінки систолічної та діастолічної функцій. Двовимірна ехокардіографія в реальному часі дає можливість оцінити анатомічну будову, рух серця і точно встановити тип аномалії. Допплерівська  методика забезпечує інформацією про серцеву гемодинаміку як у нормі, так і при патології, включно з кількісними і якісними показниками скидів, серцевого викиду, клапанних ґрадієнтів і реґурґітації. 

Холтер-моніторинґ

Ця методика дає можливість з’ясувати, чи власне розлади ритму або ішемія зумовлюють такі симптоми, як біль у грудях, запаморочення, непритомність і диспное.

Тест з фізичним навантаженням

Тест з фізичним навантаженням виявляє приховані розлади ритму, ішемію, суттєву серцеву декомпенсацію, неадекватний серцевий викид чи резерв, виставляючи додаткові вимоги до серцево-судинної системи хворого шляхом дозованого навантаженя. При цьому реєструються частота серцевих скорочень, ритм, артеріальний тиск, відхилення сеґмента ST-T, тривалість толерантності до фізичного навантаження і симптоми, які з’являються при досягненні пацієнтом 80% від максимального рівня його/її частоти серцевих скорочень, виникненні скарг або змінах на ЕКГ.

Серцева недостатність у дітей

СН — це клінічний синдром, що розвинувся при порушенні систолічної та/або діастолічної функції серця, внаслідок пошкодження міокарду. Маємо розрізняти терміни «серцева недостатність» та «недостатність кровообігу». В останній вкладається більш широкий сенс. Недостатність кровообігу (НК) — сукупність гемодинамічних розладів, що ведуть до порушення кровопостачання всіх або окремих органів та тканин, а також до патологічного перерозподілу об’єму крові в різних ділянках судинного русла.

НК об’єднує: порушення скоротливої здатності міокарду, функціональну або органічну недостатність судин, неспроможність нейрогуморальних регулюючих механізмів. В кожному випадку розвиток НК може бути обумовлений як поєднанням всіх цих чинників, так і переважним впливом одного з них. Визначити терміни розвитку СН у дітей буває складно, тому в поняття «гостра» і «хронічна» СН слід вкладати чисто клінічний сенс.  У 1997 році була розроблена і в 2000 році на VI національному конгресі кардіологів України затверджена класифікація СН. Ця класифікація достатньою мірою відображає клінічні, ехокардіографічні критерії ступеня тяжкості СН з урахуванням дисфункції систоли або змішаної дисфункції міокарду.  Класифікація хронічної серцевої недостатності Українського наукового товариства кардіологів (1997).
Стадії IА (доклінічна) — задишка і серцебиття при фізичному навантаженні відсутны, проте при інструментальному дослідженні у хворого виявляється хоч би одна з наступних ознак дисфункції серцевого м'яза:

  •
фракція викиду ЛШ менше 50%;  

  •
збільшення розміру (індекс об'єму)

     IБ — задишка поєднується з наявністю інструментальних ознак дисфункції серця. 

     IIА — задишка, при фізичному навантаженні, епізоди ортопное поєднуються з клінічними і рентгенологічними ознаками застійних явищ в малому крузі кровообігу (при ізольованій патології правих відділів серця — застійні явища у великому крузі).   

     IIБ — задишка виникає при мінімальному фізичному навантаженні, ортопное поєднується з вираженими застійними явищами в малому і великому крузі кровообігу.   

     III — різко виражені порушення гемодинаміки поєднуються із стійкими незворотними структурно-функціональними змінами внутрішніх органів (кардіальный цироз печінки, асцит, порушення азотовидільної функції нирок) та загальним виснаженням.

Варіанти хронічної серцевої недостатності

 Систолічний варіант — порушення гемодинаміки обумовлене головним чином недостатністю функції систоли шлуночку(ів), характерний для запальних уражень міокарду, дилятаційної кардіоміопатії, інфарктного  посткардіосклерозу з дилятацією ЛШ, декомпенсованих клапаних регургітацій.  Основним критерієм є величина викиду ЛШ менше 50%.  

Додаткові критерії

       •
нормалізований показник Vcf менше 0,9 с-1;  

       •
зниження максимальної швидкості вигнання (СІ макс.) систоли менше 4 с-1. 

Діастолічний варіант — порушення гемодинаміки обумовлене головним чином порушенням наповнення діастоли шлуночку(ів), характерний для гіпертрофічної кардіоміопатії, рестриктивних уражень серця, констриктивного перикардиту, клінічно компенсованого аортального стенозу. 

Основні критерії: 

        •
набряк легень, серцева астма або наявність рентгенологічних ознак застою в малому колы кровообігу із фракцією викиду ЛШ більше 50%; 

        •
зменшення розміру (індексу об'єму) порожнини шлуночку(ів). 

Змішаний варіант — характеризується поєднанням критеріїв, властивих варіантам систоли і діастоли серцевої недостатності.

Етіологія.
У новонароджених і дітей раннього віку основними причинами СН є вроджені вади серця. У неонатальному періоді часті причини СН — порушення перебудови внутрішньоутробного кровообігу на зовнішній, гіпоксія. У більш старшому віці, крім вроджених вад серця, причинами СН є дилятаційна і гіпертрофічна кардіоміопатії, міокардит, інфекційний ендокардит, перикардити, легенева гіпертензія. Останнім часом зростає частота уражень міокарду при системних захворюваннях сполучної тканини, васкулітах, спадкових генетичних синдромах, нервово-м'язових захворюваннях, при мітохондріальній патології. У всіх вікових періодах СН може виникати при порушеннях ритму серця.

Таким чином, СН може розвиватися унаслідок пошкодження міокарду на клітинному рівні (кардіоміопатія, міокардит, інфаркт міокарду), унаслідок гемодінамічного перевантаження тиском (аортальний стеноз, стеноз легеневого клапана, артеріальна гіпертензія) або об'ємом (недостатність мітрального клапану, аортального, трікуспідального клапанів, вроджені вади серця з скиданням крові зліва направо; а також при порушенні наповнення серця: захворювання перикарду, гіпертрофія міокарду, рестриктивна кардіоміопатія, мітральний і трікуспідальний стеноз, пароксизмальна тахікардія).

Патогенез.

Незалежно від етіологічних чинників розвиток СН реалізується за спільними патофізіологічними механізмами.  На початковому етапі дисфункції міокарду включаються компенсаторні механізми (дилятація порожнини лівого шлуночку, підвищення частоти серцевих скорочень, підвищення загального периферичного опору, гіпертрофія міокарду). Адаптаційні механізми охоплюють всі функціональні системи — від клітинного рівня до організму в цілому. Проте у дітей, особливо раннього віку, адаптаційні механізми швидко виснажуються, перетворюючись на патогенетичні чинники розвитку і наростання СН. В основі патогенезу СН лежить порушення функції основного скоротливого елементу міокарду — міофібрілли. Дилятація порожнин серця викликає збільшення внутріміокардіального напруження як в систолу, так і в діастолу, що є пусковим механізмом активації ренін-ангиотензін-альдостеронової системи, стимулює виділення норадреналіна симпатичними терміналіями, секрецію передсердного натрійуретичного пептиду і інших вазоактивних речовин. Розвивається синдром недостатності кровообігу. НК супроводжується порушенням центральної (підвищення тиску наповнення лівого шлуночку, зниження фракції викиду) і периферичної гемодинаміки (вазоконстрикція, підвищення загального периферичного опору; збільшення об'єму циркулюючої крові), перебудовою нейроендокринной і імунної систем (посилений синтез інтерлейкінів, фактору некротичного пухлин, здатного прискорити апоптоз). 

Таким чином, поява і наростання клінічної симптоматики (задишка, тахікардія, набряки, гепатомегалія, кардіомегалія) неминуча. 

Клініко-інструментальна діагностика і клінічна оцінка вираженості СН. В діагностиці стадій і форм СН грають роль, перш за все, ретельно зібраний анамнез, об'єктивне і інструментальне дослідження. Так, діти рідко скаржаться на задишку, але при детальному розпитуванні батьків з'ясовується, що дітям важко брати участь в рухових іграх, підніматися по сходах, нерідко  зміни зі сторони легень і кашель неправильно трактують як «часті простуди». У дітей раннього віку проявом СН можуть бути анорексія, блювота, біль в животі. До характерних симптомів СН відносяться задишка, кардіомегалія (іноді випадково виявляється при рентгенологічному дослідженні), збільшення печінки, набряки, ціаноз, порушення периферичного кровообігу (комірчастий судинний малюнок, похолодання кінцівок, зниження перфузії нігтьових лож).  У остаточній діагностиці стадій і форм серцевої недостатності, необхідних для подальшої тактики ведення хворого і вибору лікування, надзвичайно важливу роль відіграють дані інструментальних і лабораторних досліджень.  Обстеження дітей з мінімальними ознаками НК повинно проводитися тільки в умовах спеціалізованого кардіологічного відділення. Важливими методами діагностики є: рентгенографія (виявлення венозної гіпертензії, набряку легенів, кардіомегалії), ЕКГ (гіпертрофія і перевантаження відділів серця, порушення ритму і провідності), ехо- і доплерехокардіографія (уточнення характеру природженої вади серця, варіанту кардіоміопатії, оцінка насосної і контрактильної функцій серця, клапанної регургітації, градієнта тиску при стенозах, аналіз трансмітрального і транстрікуспідального кровотоку для оцінки функції діастоли серця, проведення гемодінамічеського контролю за лікуванням СН); дослідження кислотно-лужного стану, ангіографія, радіоізотопна сцинтиграфія, комп'ютерна і магнітно-резонансна томографія (особливо важлива в діагностиці аритмогенной дисплазії правого шлуночку).  
Широке використання в світі здобула класифікація недостатності кровообігу, запропонована Нью-Йоркською кардіологічною асоціацією (NYНА) 1964 року В основу її створення покладено функціональний стан серцево-судинної системи та толерантність хворого до фізичного навантаження.
Функціональний клас змін

І Хворі з серцевою патологією, яка не обмежує їхню фізичну активність. Звичайне фізичне навантаження не викликає надмірної втоми, серцебиття, задишки або приступу стенокардії

ІІ Хворі з серцевою патологією, яка призводить до певного обмеження фізичної активності. У стані спокою самопочуття їх добре. Звичайне фізичне навантаження викликає надмірну втому, серцебиття, задишку або приступ стенокардії

ІІІ Хворі з серцевою патологією, яка суттєво обмежує їхню фізичну активність. У стані спокою самопочуття їх добре. Невелике фізичне навантаження викликає надмірну втому, серцебиття, задишку або приступ стенокардії

IV Хворі з серцевою патологією, які не в змозі витримати ніяке фізичне навантаження без погіршення самопочуття. Суб'єктивні прояви серцевої недостатності або стенокардія можуть виникати навіть у стані спокою. Будь-яке фізичне навантаження викликає погіршення самопочуття.

Лікування
 Перед початком терапії дітей з СН необхідне перш за все: 

1. уточнити діагноз і з'ясувати причину СН; 

2. оцінити варіант і ступінь тяжкості СН по клінічних і ЕхоКГ критеріях; 

3. виявити супутні захворювання;

4. обмежити використання потенційно небезпечних в прогресі СН засобів (антагоністи кальцію, нестероїдні протизапальні засоби, кортикостероїди, антигістамінні, антиаритмічні препарати IА, IС класів, деякі антибіотики). 

Тактика медикаментозного лікування СН передбачає: 

• підвищення скоротливої здатності міокарду (серцеві глікозиди, неглікозидні кардіотонічні засоби); 

• об'ємну (діуретики), нейрогуморальную (інгібітори АПФ), міокардіальную (β-блокаторы) розвантаження серця; 

•  запобігання або уповільнення ремоделювання серця (інгібітори АПФ).

 При систолічній СН використовують: 

• серцеві глікозиди (строфантин, дігоксин в дозі насичення з переходом на підтримуючу дозу);  

• неглікозидні кардіотоніки при брадикардії,

• діуретики ;  

• інгібітори АПФ. Застосовують інгібітори АПФ β-адреноблокатори. При всіх варіантах, ступенях тяжкості СН призначається кардіометаболічна терапія. 

Тема 5. НЕРЕВМАТИЧНІ КАРДИТИ

1. Міокардити, в основі яких лежить запальний процес в міокарді;

2. Міокардіодистрофії – захворювання, які виникають  у дітей вторинно при гострих та хронічних інфекційно-запальних захворюваннях, при  дефіцитних станах (гіпотрофії, паратрофії, анемії, гіпер- та гіповітамінози, рахіт, тощо);

3.  Кардіоміопатії – захворювання, пов‘язані з різними етіологічними чинниками: вірусно-імунологічними, генетичними, матаболічними, електролітними, токсичними. Якщо причина невідома, то це ідіопатична кардіоміопатія .


Якщо у запалення крім міокарда втягується ендокард чи перикард, то можна використати  на початкових етапах термін «кардит» з подальшою диференціацією ушкодження.

Міокардити

Етіологія: інфекційна (частіше віруси – Коксакі А,В, ЕСНО-віруси, аденовіруси, віруси грипу, герпесу, краснухи, поліомієліту, гепатиту та інші).

Вірус Коксакі  викликає міокардит частіше літом та осінню, віруси грипу – взимку. Якщо захворює вагітна жінка, то можливий розвиток міокардиту у плода.

У дітей 85-90% міокардитів обумовлені вірусами. Доказ цьому:

-  висока захворюваність на міокардит в період вірусних епідемій;

- знаходження вірусів у носоглотці та випорожненнях пацієнтів впродовж першого тижня захворювання на міокардит;

- поява та зростання в крові  титру противірусних антитіл, починаючи з 2-3-го тижня після розвитку гострого  міокардиту;

- виділення з міокарда вірусів та вірусних агентів;

В етіології міокардитів важлива роль належить і бактерійним інфекціям: дифтерія, скарлатина, менінгіт, пневмонії, остеоміеліти, тощо. 

Стафілококові міокардити розвиваються у дітей із  стафілококовим сепсисом, ендокардитом, остеомієлітом.


Міокардити можуть бути викликані рикетсіями (при висипному тифі, Q-лихоманці), грибами, глистами (трихенильоз, ехінококоз), протозойними інфекціями.


Можливий розвиток міокардиту алергічного ґенезу у дітей, схильних до гіперергічних реакцій ( при призначенні медикаментів, після вакцинації та введення сивороток, при харчовій алергії та алергозах респіраторного тракту).


Якщо етіологію встановити неможливо – то міокардит називають ідіопатичним.


Важче протікає міокардит у дітей раннього віку.

Патогенез:

1. Збудник попадає з місця проникнення в кров, звідти у серце. Дифтерійний міокардит виникає під дією токсинів. Може бути ураження і перикарда (міоперикардит), і ендокарда ( міоендокардит).

2. Через 24-48 годин розвивається віремі, бактеріемія, чи токсемія.
3. Проникаючи в міокард (чи перикард, чи ендокард), вірус  ушкоджує судини, сполучну тканину і міофібрили. При ураженні дрібних судин розвивається васкуліт, який супроводжується підвищеною судинною проникністю, сповільненням кровоплину, підвищенням агрегації тромбоцитів, розвитком гіпоксії та ішемії серцевого м‘яза. У важких випадках можуть бути некрози. В інтерстиційній  тканині з‘являються набряк та інфільтрати. В міофібрилах – набряк та дегенеративні і деструктивні зміни.  Ушкоджений кардіоміоцит стає автоантигеном.

4. У відповідь на проникнення збудника серцевий м‘яз активує захисні механізми:

· збільшується продукція інтерферону, який певною мірою стимулює пенетрацію вірусів до інших, неушкоджених, кардіоміоцитів та активує Т-лімфоцити та макрофаги;

· підвищується кількість віруснейтралізуючих антитіл, які належать до ІgМ;

· у морфобіоптатах у цій стадії можна знайти накопичення полінуклеарних лейкоцитів і макрофагів, а з 5-6-го дня – лімфоцитів, плазмоцидів та моногістіоцитарних клітин. Синтез колагену починається із 5-6 доби, після 14-ї сполучнотканинні процеси сягають максимуму у вигляді фіброзних вогнищ. Після 14-ї доби вірусів в міокарді не виявляють, а запалення поступово вщухає.


У деяких випадках віруси чи мікроорганізми здатні до тривалої латентної персистенції в кардіоміоцитах та виходять з-під контрою імунної системи. Якщо захисту не вистачає, то активується  клітинна лімфоцитарна імунна відповідь.  У міокарді накопичуються різні субпопуляції Т-лімфоцитів – CD-4, CD-8, CD-95. Вони виконують функції регуляції клітинного імунітету. Найважливішим є CD-95 (цитолітичні Т-лімфоцити), які безпосередньо здатні знищувати збудника.


У крові з‘являються вироблені В-лімфоцитами антикардіальні антитіла IgG, які запускають аутоімунну реакцію. Перехід гострого міокардиту у аутоімунне запалення характеризується збільшенням продукції антикардіальних антитіл, посиленням  клітинної імунної реакції, тривалою циркуляцією імунних комплексів в крові та їхнім осіданням в міокарді. Фіксуючись на кардіоміоцитам ЦІК посилюють ураження серцевого м‘яза, стимулюють звільненням чисельних біологічно активних речовин (компонентів калікреін-кінінової системи, серотоніну, гістаміну, лізосомальних ферментів, тощо).

Єдиної класифікації міокардиьів не має. Оптимальною  з точки зору клініки є класифікація, яку запропонували Н.А.Бєлоконь, М.Б.Кубергер у 1987 році (табл. 1).

Таблиця 1

Класифікація неревматичних кардитів 

 (Н.А.Бєлоконь, М.Б.Кубергер, 1987 )

	Період 

виникнення
	Природжений (ранній, пізній)

Набутий

	Етіологічний чинник
	Вірусний, вірусно-бактеріальний, бактеріальний, паразитарний, грибковий,  алергічний  (медикаментозний, сироватковий, після щеплень), 

ідіопатичний

	Форма за локалізацією процесу
	Кардит (міо-, ендо-, перикардит, чи їх поєднання)

Кардит з ушкодженням провідної системи серця

	Перебіг
	Гострий-  до 3 міс.

Підгострий до 18 міс.

Хронічний більше 18міс. (рецидивуючий, первинно-хронічний): застійний,  гіпертрофічний, рестриктивний варіанти

	Важкість перебігу
	Легкий,  середньоважкий, важкиий

	Форма та ступінь серцевої недостатності
	Лівошлуночкова І, ІІА,ІІБ, ІІІст.

Правошлуночкова, ІІА,ІІБ, ІІІст.

Тотальна 

	Наслідки та ускладнення
	Кардіосклероз, гіпертрофія міокарда, порушення ритму та провідності,  легенева гіпертензія, ушкодження клапанного аппарату, конструктивний міоперикардит,  тромбоемболічний синдром


Приклад діагнозу: Міокардит набутий, вірусного ґенезу, гострий перебіг, середньої важкості, НК ІІАст.


Міокардит природжений пізній, ідіопатичний, підгострий перебіг, важка форма, НК ІІАст. Ускладнення: хронічна автоматична тахікардія


Міокардит природжений ранній (фіброеластоз ендокарда лівого шлуночка), хронічно важкий перебіг. НК ІІБ ст.

Природжені ранні міокардити – ураження серця плода на 4-7 міс. вагітності. Ендоміокардіальна біопсія при ранніх міокардитах не виявляє ознак запалення, є гіпертрофія міокарда, еластофіброз ендокарда. Якщо є дані анамнезу ( вірусні захворювання мами на 4-7 міс.вагітності) та поява захворювання серця у новонародженого – це ранній кардит. На даний час вважають ранній природжений міокардит та фіброеластоз міокарда поняттями ідентичними.

Клініка: перші дні чи місяць після народження – млявість, блідість, тахікардія, задишка, приступи ціанозу, погана надбавка на  масі. Будь-яке ГРВЗ може викликати недостатність кровообігу, яка стійка до терапії.


Об‘єктивно: розширення меж відносної серцевої тупості вліво (підтвердження рентгенологічне). Аускультативно тони приглушені, може бути систолічний шум на верхівці та в т.Боткіна за рахунок розширення лівого шлуночка.


На ЕКГ ознаки гіпертрофії лівого шлуночка, іноді лівого передсердя. Можливі порушення ритму та провідності. Порушення процесів реполяризації в лівому шлуночку


Ехо- КГ: збільшення порожнини лівого шлуночка, зменшення ФВ. Можлива гіпокінезія міжшлуночкової перетинки.


Прогноз  несприятливий (від  1-2 місяців до 1-4 років).


Природжені пізні міокардити – останній триместр вагітності (32-34 тиж.). Серце плода відповідає на проникнення збудника запальною реакцією, без розвитку фіброеластозу.


Ознаки запалення проявляються відразу після народження: мляве смоктання, блідість, ціаноз ( думають про природжену ваду серця). Серце збільшених розмірів, серцеві тони глухі, тахікардія, задишка. Часто наявні важкі аритмії: миготлива аритмія, синдром слабкості синусового вузла (брадиаритмія), ектопічні ритми, повна AV-блокада. На ЕКГ відсутня гіпертрофія ЛШ. Ретнгенографічно збільшене серце, посилений легеневий малюнок. Ехо-КГ – дилятація  стінок шлуночків. Прогноз невизначений.


Набуті міокардити:

У дітей раннього  віку протікання важче: блідість, набряки, адинамія, наростання СН. Межі серця розширені, більше вліво (підтвердження рентгенологічне). Тони серця ослаблені, або глухі, ритм галопу, патологічний ІІІ тон, систолічний шум, мягкого тембру непостійний. Якщо уражається перикард – то розвиток тотальної СН швидкий.


У дошкільному та ранньому шкільному віці перебіг міокардитів доброякісний. Початок повільний, стан дитини середньої важкості: міалгії, млявість, перебої в роботі серця.

Діагностика:

 Великі критерії: 
1. Застійна серцева недостатністьт або кардіальний шок

2. Кардіомегалія (клінічно та ренгенологічно)

3. Патологічні зміни на ЕКГ:


А) порушення функції автоматизму;


Б) порушення функції проведення


В) порушення функції збудження

Г) порушення  процесів реполяризації шлуночків

4. Підвищена активність саркоплазматичних ензимів та проензимів в сироватці крові:

      а) ЛДГ 1/ЛДГ 2 > 1

      б) КФК(кретатинінфосфокіназа) підвищена

Малі критерії

1.Клінічні

а) тахікардія

б)послаблення І тону на верхівці

в) ритм галопу (трьохчленний ритм)

г) систолічний шум функціонального характеру (якщо до цього його не було)

д) послаблений верхівковий поштовх

е) АТ систолічний знижений

2. Лабораторно-біохімічні показники активності запального процесу в організмі:

а) лейкоцитоз-нормоцитоз (фазові зсуви)

б) нейрофільоз-нейтропенія, лімфоцитоз (фазові зсуви)

в) підвищена ШОЕ

3. Інструментальні дані - на ЕКГ:

а) синусова тахікардія, брадикардія

б) екстрасистолія, інші порушення ритму чи провідності

в) зміни кінцевої частини шлуночкового комплексу зубця Т, інтервалу S-T;

г) на ФКГ – шум функціонального характеру

д) на Ехо-КГ – помірна дилятація лівого шлуночка та передсердя, гіпокінезія стінки ЛШ та МШП, зниження ФВ

Підтверджуючі фактори

1. Наявність інфекції (переважно віусної)

а) в анамнезі

б) за клінічними даними

в) за серологічними показниками – підвищ. титру антивірусних АТ

2. Підвищення рівня ІgЕ в сиворотці

Диференційний діагноз

В період новонародженості та ранньому віці диференціюють із: природженими вадами серця, постгіпоксичною транзиторною дисфункцією міокарда, аритмогенною дилатацією чи гіпертрофією міокарда, кардіоміопатіями.


У дітей старшого віку – з гострою ревматичною лихоманкою, кардіоміотапіями, вегетативними дисфункціями, первинною легеневою гіпертензією, туберкульозним перикардитом, пухлинами серця, лімфосаркомою, лімфангіомою, гемобластомою та ін.

Прогноз

У більшості випадків доброякісний. При важких міокардитах вірусної етіології є загроза розвитку міокардіофіброзу, наслідком якого у 10-33% дітей є дилятаційна кардіоміопатія.

Природжені міокардити можуть завершитися формуванням фіброеластозу, який є причиною смерті. Підставою для підтвердження фіброзних змін є ендоміокардіальна біопсія.

Лікування

1 етап – госпітальний

- Режим суворий ліжковий до ліквідації явищ серцевої недостатності, ліжковий – до нормалізації ЕКГ.

- Дієта – обмеженя кухонної солі, підвищення вмісту вітамінів, солей калію. Обмеження рідини.

· Етіотропна терапія. 

1) Противірусна (в/в людський імуноглобулін, інтерферои, лаферон, тощо) тільки в гострій фазі вірусного запалення.

2) Антибіотикотерапія ( при бактерійній етіології) впродовж 2-3 тижнів.

3) Протигрибкова терапія ( при грибковій етіології).

- Патогенетична терапія:

1) Нестероїдні протизапальні препарати (обережно при можливій вірусній природі міокардиту, оскільки НПЗП здатні посилити реплікацію віруса Коксакв В та підвищити летальність)

2) Глюкокортикоїди показані при важкому міокардиті, серцевій недостатності, ураженні провідної системи серця, алергозах. Преднізолон всередину 1-1,5мг/кг/добу 4 тижні з поступовою відміною 1,25 мг кожних 3-4дні у дітей до 3 років та 2,5 мг у дітей старшого віку.

3) Ангіопротектори та антикінінові препарати: пармідин або ксантинолу нікотинат впродовж 3-4 тижнів.

4) Антиагреганти при серцевій недостатності IIcт. 

5) Антикоагулянти при високій клініко-лабораторній активності. Заборонено використання антикоагулянтів при наявності перикардиту.

6) Антиоксиданти впродовж 4 тижнів.

7) Метаболічні препарати повторними курсами тривалістю по 2-3 тижні.

- Симптоматична терапія.

Профілактика

- Антенатальна профілактика

- Пренатальна діагностика

- Постнатальна профілактика

Тема 5. ПОРУШЕННЯ РИТМУ ТА ПРОВІДНОСТІ У ДІТЕЙ

Визначення. Порушення ритму серця та провідності – це будь-який серцевий ритм, який відрізняється від нормального синусового за частотою, регулярністю, джерелом збудження серця, а також порушення зв‘язку чи послідовності між активацією передсердь та шлуночків (Кушаковський,1999).

Ритм – це три та більше скорочень серця, котрі ідуть підряд. При порушенні утворення імпульсу в синусовому вузлі – номотопні аримтії. При утворенні імпульсу не в синусовому вузлі – гетеротопні або ектопічні. При цьому ектопічний центр збудження бере на себе роль водія ритму.


Аритмії виникають у дітей будь-якого віку та пов‘язані з різноманітними причинами:

· органічні захворювання серця ( природжені та набуті вади, міокардити,  кардіоміопатії);

· спадкові захворювання сполучної тканини;

· нейром‘язеві дистрофії, тощо;

· екстракардіальні (захворювання нирок, легень, ендокринна патологія, інфекційні захворювання);

· порушення зі сторони ЦНС та вегетативної регуляції серцевого ритму;

· рефлекторно ( при кашлі, зміні положення тіла).

До 47% аритмій носять функціональний характер.


Робоча класифікація порушень серцевого ритму та провідності ( Ісаков І.І. з співав., 1984)

I. Порушення утворення імпульсу

А. Номотопні порушення ритму:

1) синусова тахікардія;

2) синусова брадикардія;

3) синусова аритмія;

4) міграція водія ритму;

5) синдром слабкості синусового вузла

Б. Гетеротопні (ектопічні) порушення ритму:

1.Екстрасистолія:

а) передсердна, атриовентрикулярна, шлуночкова;

б)поодинока, групова, аллоритмічна, інтерполірована, парасистолічна;

в) рання, пізня.

2.Пароксизмальна тахікардія:

а) суправентрикулярна (передсердна, атріовентрикулярна);

б) шлуночкова.

3. Непароксизмальна тахікардія:

а) передсердна з атриовентрикулярною блокадою та без неї;

б) атріовентрикулярна

в) шлуночкова.

4.Тріпотіння та миготіння передсердь.

5.Тріпотіння та миготіння шлуночків.

II. Порушення провідності.


А. Синоаурикулярна блокада


Б. Внутрішньопередсердна блокада


В. Атріовентрикулярна блокада I, II, III ступенів.


Г. Внутрішньошлуночкова блокада:

1) Однобічна, двобічна

2) Неповна, повна

3) Постійна, транзиторна.

III. Комбіновані аритмії

А. Парасистолії

Б. Атриовентрикулярна дисоціація

В. Синдром передчасного збудження шлуночків.

Діагностичні критерії:
а) клінічні: перебої, відчуття „завмирання" серця, серцебиття, головокружіння, зомління,тощо.
б) ідентифікація варіанту порушення серцевого ритму здійснюється за допомогою інструментального обстеження, насамперед – ЕКГ.
Інструментальні та лабораторні дані включають: ЕКГ у спокої, ЕКГ з дозованим фізичним навантаженням. ЕКГ з медикаментозними пробами, кардіоінтервалографія, кліноортостатична проба, вивчення рівня електролітів крові, за показами - добовий холтеровський моніторинг, електрофізіологічні дослідження, ехо- та доплерехіокардіографі, тощо.

Синусова тахікардія 
пришвидшений синусовий ритм в стані спокою ( при регулярному ритмі). Виділяють фізіологічну, патологічну та медикаментозну.

Фізіологічна – це фізіологічна відповідь автоматичних клітин на екзогенні та ендогенні впливи: фізичне навантаження, больові подразники, гарячку, вегетодистонії підліткового періоду, тощо. Патологічна - на фоні органічного ушкодження серця, екстракардіальній патології (туберкульозна інтоксикація, гіпертиреоз, гіпоксія).

Медикаментозна – при тривалому прийомі симпатикоміметиків, препаратів атропіну, глюкокортикоїдів.


Клініка: скарги частіше відсутні, рідко – неприємні відчуття в ділянці серця. Аускультативно – правильний пришвидшений ритм, посилений I тон на верхівці.


На ЕКГ – синусового походження зубець Р позитивний у I, II стандартних та aVL, V3-V6 відведеннях, від‘ємний  - у aVR відведенні. Інтервали R-R регулярні.


Лікування : 

- терапія основного захворювання;

- лише при стійкій СТ нейровегетативного генезу, неефективності седативної терапії призначають β-адреноблокатори: оксипренолол (тразікор),  пропранолол 
Синусова брадикардія
Сповільнений серцевий ритм: до року – 80-90 уд./хв; 1-3 роки - 80-700 уд./хв; 4-6 роки – 70-60 уд./хв; 7-11 років –60-50 уд./хв; 11-14 років –50-40 уд./хв. 

Причини:підвищений тонус блукаючого нерва або знижений тонус симпатичного нерва; безпосередній вплив на клітини синусового вузла гіпоксії, ацидозу, інтоксикації.
Розрізняють такі типи:

Фізіологічна СБ – посилений тонус n.vagus, заняття спортом, під час сну чи відпочинку. Можливий вроджений варіант.

Патологічна:

А. Неврогенна СБ – обумовлена захворюваннями ЦНС : пухлини, менінгіти, черепно-мозкові травми.

Б. Кардіогенна СБ – при ушкодженні міокарда ( міокардити, міокардіосклероз).

В. Медикаментозна СБ - при прийомі (-адреноблокаторів, серцевих глікозидів, резерпіну, калію.

С. При захворюванням травного каналу, печінки, гіпотиреозі.


Клініка.

Головні болі, головокружіння, болі в ділянці серця, нестача повітря, відчуття страху.


На ЕКГ – правильний синусовий повільний ритм, здовженя інтервалу R-R та Т-Р. За рахунок підвищення тонусу блукаючого нерва може бути знижений вольтаж зубця Р, підвищений – зубця Т.


Лікування.
При наявності суб‘єктивного дискомфорту та клінічних симптомів (головокружіння, артеріальна гіпотензія) призначають препарати, які знижують активність блукаючого нерву, та психостимулятори.

Синусова аритмія

Це нерегулярний синусовий ритм з варіабельністю інтервалів R-R більше, як на 10%. Є два типи СА: дихальна та нереспіраторна.

Дихальна пов‘язана з актом дихання (на вдозі ЧСС збільшується, на видосі – зменшується). Це обумовлено рефлекторним впливом на синусовий вузол блукаючого та симпатичного нервів у різні фази дихання. Вона зникає після подразнення симпатичного нерву (затримка дихання).

Нереспіраторна – при міокардитах, кардіоміопатіях, лікуванні серцевими глікозидами, підвищення внутрічерепного тиску.


 На ЕКГ – різні за тривалістю інтервали R-R. Всі інші комплекси не змінені.


Лікування - дихальна не потребує. Нереспіраторна – вимагає лікування основного захворювання та призначення препаратів, які покращують мозковий кровообіг та трофічні процеси в ЦНС (пірацетам, пангамат).

Екстрасистолія.

Передчасне, позачергове сокрочення серця чи його окремих камер, викликане імпульсом з ектопічного вогнища збудження. За локалізацією цього вогнища збудження ЕС поділяють на суправентрикулярні (верхньо-, середньо- та нижньопередсердні, з АВ-з‘єднання) та шлуночкові (право-, лівошлуночкові).


Якщо ЕС походять з одного гетеротопного вогнища, то їх називають монотопними (монофокусними); якщо з різних – політопними. Якщо комплекс QRS деформований – ЕС називають аберантною;  одинакова форма комплексу – мономорфна; різна форма комплексу – поліморфна. За часом позачергового скорочення ЕС ділять на надранні («R на T»), ранні (нашарування  на верхівку чи висхідну частину попереднього зубця Т), пізні (попадають на середину інтервалу Т-Р). Пізні можуть бути інтерполіровані або вставні, тобто не порушують нормальний ритм і не мають компенсаторної паузи. 

За частотою ЕС ділять на рідкі (1-3 ЕС на хвилину), середні (8-10 ЕС на хвилину) та часті (більше 10 на хвилину).

При згрупованості та послідовності виникнення ЕС ділять на поодинокі, групові та аллоритмічні. Декілька послідовних ЕС називають груповими, більше 3-6 послідовних ЕС – коротним приступом пароксизмальної тахіардії, аллоритмія – це послідовна, регулярна поява ЕС(після кожного нормального скорочення – бігемінія; кожного другого нормального – тригемінія; кожного третього нормального – квадригемінія). 

Лікування залежить від її генезу і повинно бути комплексним.

· нормалізація режиму нічного та деного відпочинку;

· ЛФК, водні процедури (тонізуючого чи седативного типу);

· з раціону харчування виключають каву, чай, гострі страви, куріння (для підлітків та юнаків);

· відмінити лікарські препарати, які стимулюють симпатичну нервову. Не потребують антиаритмічного лікування поодинокі лабільні передсерді та шлуночкові ЕС у практично здорових дітей, спортсменів, які зникають після ортостатичної проби, фізичного навантаження, атропінового тесту (вагозалежні) чи симпатикозалежні (ті, які з‘являються в стоячому положенні  чи при фізичному навантаженні і зникають в спокої і після проби з обзиданом).

При суправентрикулярній ЕС, стійкій, частій чи груповій, політопній, на фоні симпатикотонії з суб‘єктивними відчуттями призначають верапаміл, пропранолол чи окспренолол курсом 10-12 днів з переходом  на аміодарон протягом 7-10 днів з наступним призначенням підтримуючої дози ( 1/3 від терапевтичної).


При суправентрикулярній ЕС на фоні ваготонії краще призначити етмозин, прокаінамід.


При шлуночкових ЕС найефективнішим є пропафенон (ритмонорм), етмозин, етазицин.
Синдром слабкості синусового вузла
Це клініко-електрокардіографічний синдром, при якому структурні ушкодження синусового вузла не дають йому можливості виконання функції водія ритму і забезпення проведення імпульсу до передсердь. 

Природжені форми – частіше у хлопчиків. У „здорових дітей” відмічають у 0,1%. Набуті – при міокардитах ( особливо  дифтерійному), кардіоміопатіях, пухлинах серця, СЗСТ, після оперативних втручань на серці, тощо.


В цей синдром включають:

· різко виражену синусову брадикардію до 45-50 уд./хв в спокої;

· повторні синоатріальні блокади;
· чередування синусової брадикардії с пароксизмами фібриляцій ( тріпотіння) передсердь або з частим ектопічним ритмом (синдром брадикардії-тахікардії);
·  зупинку синусового вузла з паузами 1,5-2 с.
Етіологія.

· органічні ушкодження серця;

· вроджені аномалії провідної системи; 

· після хірургічної корекції вад серця;

· у дітей із  пролапсом мітрального клапана, синдромі Елерса-Данлоса ( тотальний спадковий дефект колагенової тканини);

· при патології травної системи;

· при психоемоційних навантаженнях;

· при  вегетативних дисфункціях; 

· токсичному ушкодженні синоаурикулярного вузла (антиаритмічні препарати, дігоксин, тощо);

Клініка маніфестується найчастіше асистолією, рідше брадикардією, переважно вночі. У дітей старшого віку при ЧСС менше 40 уд./хв.  раптово виникає слабкість, головокружіння, порушення орієнтації, провали пам‘яті, втрати свідомості. При рецидивуючому СССВ у дітей бувають пульсуючі головні болі, головокружіння, часті зомління ( особливо після фізичних навантажень), зниження пам‘яті, погана успішність у школі, яка пов‘язана із рецидивуючою гіпоксією мозку.


У дітей молодшого віку при ЧСС нижче 60 уд./хв. виникає різка млявість, блідість, м‘язева гіпотонія, втрата свідомості, судоми. Можливі транзиторні парези. Синкопальні стани та судоми часто розцінюють як епіприступи, особливо, коли не проведено ЕКГ-дослідження, або проводився короткий запис ЕКГ. Під час приступу СССВ можливий розвиток раптової серцевої смерті. Особливо несприятливий прогноз при поєднанні СССВ із ушкодженням провідної системи на нижчих рівнях.

Об‘єм обстежень при СССВ включає генеалогічний анамнез, нейрофізіологічнй обстеження (рео-ЕГ, ехо-ЕГ, доплерографію судин головного мозку), холтерівське моніторування.


Діагностика тільки ЕКГ із провокаційними пробами, кардіоінтервалографією чи холтерівським моніторуванням. 

Лікування:

· активна терапія основного захворювання;

· заборонити одягання шаликів, стискуючих комірців на шиї;

· дозволяється міцний чай,  каву, тонізуючі безалкогольні напої (з врахуванням віку дитини та в розумних межах);

· ЛФК, прогулянки на повітрі;

· призначення ваголітиків та симпатоміметиків (настоянки елеутерококу, лимонника, пантокрин, белласпон);

· периферійні вазодилятатори ( фенігідин, гідралазин)), які знижують загальний периферійний опір та мають рефлекторну хронотропну дію. Призначають курсами по 2-3 препарати впродовж 1 місяця.

Пароксизмальна тахікардія

Це гетерогенна група тахіаритмій, яка характеризується раптовістю появи, високою частотою серцевих скорочень з нормальною їх послідовністю, нетривалим перебігом ( від кількох секунд до кількох годин) з раптовою нормалізацією ритму.

Невідкладна допомога.

При приступні  суправентрикеулярної (надшлуночкової) пароксизмальної тахікардії:

1. Розпочати з рефлекторного впливу на блукаючий невр:

 - масаж каротидних синусів почергово 10-15 сек, починаючи з лівого  (каротидні синуси розміщені під кутом нижньої щелепи на рівні верхнього краю щитоподібного хряща);

 ​проба Вальсальви – напруження на максимальному вдосі при затримці дихання протягом 30-40 сек;

- механічне подразнення горла : провокація блювотного рефлексу.

- проба Ашнера ( натиск на очні яблука ) не рекомендують застосвувати, оскільки є ризик відшарування сітківки. 

2. Медикаментозна терапія:

· всередину седативні препарати – седуксен ¼ - 1 таб. або настоянка валеріани;

· панангін ½-1 таблетка, залежно від віку.

3. При відсутності ефекту зняти приступ необхідно призначенням антиаритмічних середників. Вибір препарату та послідовність  вказані у таблиці. Інтервал між введенням препаратів складає  10-20 хвилин. 

4. У разі розвитку серцевої недостатності у лікування включаємо дігоксин ( за винятком синдрому WPW). 
5. Якщо приступ не знімається впродовж 24 годин, а також при наростання серцевої недостатності протягом  короткого часу проводиться електроімпульсна терапія.



При шлуночковій пароксизмальній тахікардії:

1. Забезпечити доступ до вени та ввести в/в повільно:

· 10% р-н новокаінаміду в дозі 0,2 мл/кг  разом із 1% р-ном мезатону в дозі 0,1 мл/рік життя або

· 1% р-н лідокаіну в дозі ,5-1,0 мг/кг на 20 мл 5% р-ну глюкози.

2. При відсутності ефекту показана електроімпульсна терапія.

Атріовентрикулярні блокади - порушення проведення імпульсу збудження через АВ-з‘єднаня до шлуночків.

Атріовентрикулярна блокада Іст.- це тільки ЕКГ знахідка без жодних клінічних проявів. Зустрічається у 5% дітей з порушенями ритму та у 0,6-0,8% практично здорових дітей.

На ЕКГ:

1. здовжений інтервал PQ ( понад 0,17с у дітей молодшого віку, понад 0,2с у дітей старшого віку);

2. збережний комплекс QRS за кожнми зубцем Р;

Як правило, фармакотерапії не потребує, лікування основного захворювання.
Атріовентрикулярна блокада 2 ст. (неповна) буває двох типів- Мобітц I  та Мобітц II.

ЕКГ при Мобітц I:

1. здовження інтервалу PQ поступово аж до випадіння шлуночкового комплексу;

2. незмінений комплекс QRS;
3. інтервал RR після випадіння довший, ніж перед випадінням коплексу QRS;
4. інтервал після випадіння комплексу QRS наступний інтервал PQ віедновлюється.

ЕКГ при Мобітц II:

1. періодична блокада проведення імпульсу с передсердь до шлуночків і випадіння комплексу QRS;

2.  незмінені комплекси QRS;

3. фіксовані та стійкі інтервали PQ перед та після випадіння комплексу QRS.


Клінічно проявляється брадиаритмією. Лікування основного захворювання. 

Атріовентрикулярна  блокада 3 ст.(повна)
ЕКГ:

1. повна дисоціація роботи передсердь та шлуночків;

2. зубець Р синусовий або з гетерогенного вогнища передсердь;

3. частота передсердних скорочень відповідає віку;

4.частота шлуночкових скорочент в 1,5-2 рази нижче передсердних;

5. інтервали РР із комплексом QRS коротші від інтервалів РР без комплексу QRS.
Лікування  основного  захворювання   (так,   наприклад, при гострих блокадах на тлі кардиту - глюкокортикостероїдна терапія).
Питання  для самоконтролю

1. Етіологія, класифікація ВВС у дітей, гемодинаміка при найбільш поширених ВВС (дефекті МШП, дефекті МПП, тетраді Фалло, коарктації аорти, стенозі легеневої артерії, аортальному стенозі, транспозиції артеріальних судин та ВАП).

2. Діагностика найбільш поширених ВВС у дітей. Тактика лікаря та прогноз при найбільш поширених ВВС у дітей. 

3. Консервативне лікування. Показання до кардіохірургічного лікування при ВВС у дітей.

4. Етіологія, класифікація СН у дітей. 

5. Діагностика та лікування СН у дітей з ВВС.

6. Етіологія ГРЛ у дітей

7. Механізм розвитку патологічного процесу при ГРЛ у дітей.

8. Критерії діагностики та класифікація і номенклатура ГРЛ.

9. Діагностика набутих вад серця

10. Етіологічні чинники неревматичних кардитів у дітей

11.Основні ланки патогенезу неревматичних кардитів

12. Клінічні симптоми неревматичних кардитів залежно від етіології та віку дитини.

13. Основні діагностичні критерії неревматичних кардитів

14. Принципи лікування неревматичних кардитів

15. Профілактика неревматичних кардитів у дітей.

Рекомендована література:

      Основна:

1. Педіатрія. Під редакцією проф. О.В. Тяжкої, Вінниця, НОВА КНИГА, 2008, с. 439-455, 466-478, 488 – 517, 546-555.

2. Вибрані питання дитячої кардіоревматології. Під редакцією проф. Волосовця О.П. Київ, Харків, 2006 р., с. 7-35, 76-84, 108-121, 131-142, 157-185, 175-184.

3. Педіатрія: Учебник для студентов высших мед. учебных заведений / В.Г. Майданник – Харьков, Фолио, 2002 с.162-186, 236-255, 334-345.

4. Конспект лекції з даної теми
Додаткова:

1. Детская ревматология: Руководство для врачей / Под ред. А.А. Баранова, Л.К. Баженовой. - М.:Медицина, 2002 –С.31-64.

2. Педиатрия (Руководство). Заболевания органов дыхания й сердечно-сосудистой системы (Под ред. Р.Е. Бермана, В.К. Вогана) - М., М. 1988, - 528 с.

3. Мутафьян О.А. Аритмии сердца у детей и подростков (клиника, диагностика и лечения). – СПб.: Невский Диалект, 2003.- 224 с.
4. Орлова Н.В., Парийская Т.В. Кардиология: Новейший справочник педиатра. – М.: Изд-во Єксмо; Сова, 2003. – 624 с.
5. Шабалов Н. П. Детские болезни. - 4-е изд., перераб. и доп. - С-Пб, 1999.-С.421-435.
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ТЕМА 6. ДИФЕРЕНЦІЙНА ДІАГНОСТИКА СУГЛОБОВОГО СИНДРОМУ У ДІТЕЙ. ЮВЕНІЛЬНИЙ РЕВМАТОЇДНИЙ АРТРИТ, РЕАКТИВНІ АРТРИТИ. СИНДРОМ ГІПЕРМОБІЛЬНОСТІ СУГЛОБІВ.
1. 1.
Актуальність теми. 
Артрити у дітей, до яких відносять ювенільний ревматоїдний артрит, реактивні артрити у дітей і підлітків - це серйозна медико-соціальна проблема, пов’язана з високою  розповсюдженостю серед ревматичних захворювань у даному віковому періоді, прогресуючим характером перебігу, раннім розвитком порушень функціональної спроможності опорно-рухового апарату і значною інвалідизацією. Останніми роками різко збільшилося число хворих з суглобовиим синдромом. Актуальність проблеми диференційної діагностики суглобового синдрому обумовлена також і тим, що клінічно схожі ураження суглобів в деяких випадках є дебютом інших, більш небезпечних, системних захворювань сполучної тканини аборевматичних захворювань.

Тому детальне ознайомлення з даною проблемою є актуальним в практиці  лікаря-педіатра.

2. Цілі вивчення теми: на підставі вивчення етіології, епідеміології, патогенезу, клініки навчитися діагностувати  суглобовий синдром у дітей та засвоїти принципи терапії, профілактики й диспансерного спостереження за хворими дітьми. Ознайомитись із сучасними протоколами лікування. 

3. Забезпечення вихідного рівня знань-умінь.
	МЕТА (загальна): навчитися діагностувати суглобовий синдром у дітей, освоїти основні принципи терапії і профілактики.

	Конкретні цілі:

	1. Зібрати анамнез захворювання, сімейний анамнез, анамнез життя.

2. Оглянути хворого з метою збору діагностичної інформації (по схемі що рекомендується) і записати зібрані дані у зошит (щоденник студента).

3. Проаналізувати результатів додаткових досліджень і зробити висновок по ним.

	Вихідний рівень знань-умінь. Уміти:

	1. За стандартними методиками, використовуючи попередні дані анамнезу хворого, дані огляду хворого, знання про людину, її органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення виділити та зафіксувати провідний клінічний симптом (або синдром).

(Шифр уміння - 1.ПФ.Д.01.ПР.Р.01.01-51)

	2. Шляхом співставлення зі стандартами, використовуючи попередні дані анамнезу та огляду хворого, на основі провідного клінічного симптому або синдрому, використовуючи знання про людину, її органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення поставити найбільш вірогідний або синдромний діагноз захворювання.

(Шифр уміння – 1.ПФ.Д.01.ПР.Р.02.01-275)

	3. На підставі найбільш вірогідного або синдромного діагнозу, за стандартними схемами, використовуючи знання про анатомо-фізіологічні особливості дітей, підлітків та дорослих, їх органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення призначити лабораторне та/або інструментальне обстеження хворого. 

(Шифр уміння – 1.ПФ.Д.01.ПР.Р.03.01-275)

	4. Використовуючи найбільш вірогідний або синдромний діагноз захворювання, данні лабораторного та інструментального обстеження хворого, знання про анатомо-фізіологічні особливості дітей, підлітків та дорослих, їх органи та системи, дотримуючись відповідних етичних та юридичних норм, шляхом прийняття обґрунтованого рішення, за певним алгоритмом, здійснити диференціальну діагностику захворювань.

(Шифр уміння – 1.ПФ.Д.01.ПР.Р.04.01-275)


4.1. Графологічна структури теми 

ДИФЕРЕНЦІЙНИЙ ДІАГНОЗ ПРОЯВІВ АРТРИТІВ У ДІТЕЙ



4.2 .Перелік теоретичних питань вихідного рівня знань:

1. Сучасні погляди на етіологію і патогенез артритів у дітей (ЮРА, реактивних артритів).

2. Класифікація хронічних артритів (ювенільного ревматоїдного артриту, реактивних артритів) у дітей.

3. Основні клінічні синдроми хронічних артритів (ювенільного ревматоїдного артриту, реактивних артритів) у дітей.

4. Диференційна діагностика хронічних артритів 

5. Лабораторно-інструментальна діагностика хронічних артритів 

6. Сучасні підходи до лікування хронічних артритів 

4.3. Основна література
1. Волосовець О.П., Савво В.М., Кривопустов С.П. Вибрані питання дитячої кардіоревматології - X.: «ТНЦ», 2006 - 256 с.

2. Кардіологія дитячого та підліткового віку / Науково-практичний посібник за ред. П.С.Мощича, Ю.В.Марушка  - Київ: Вища школа, 2006. – 422 с.

3. Протокол діагностики та лікування серцевої недостатності у дітей // Наказ МОЗ України від 19.07.2005 № 362.  – 52 с. 

4. Ревматологія дитячого віку / За загальною редакцією С.В.Прохорова, О.П.Волосовця. - Донецьк. - 2006. - 160 с.

5. Тяжка О.В. Педіатрія // Підручник для студентів вищих медичних навчальних закладів IV рівня акредитації. Видання третє. Вид-во: Нова Книга. 2009. – 1135 с.

6. Майданник В.Г., Бутиліна О.В. Клінічна діагностика в педіатрії. К.: «Дорадо- друк», 2012.- 286 с.

7. Волосовець О.П., Нагорна Н.В., Кривопустов С.П., Острополець С.С., Бордюгова О.В. Діагностика та лікування невідкладних станів у дітей. Навчальний посібник для студентів ВМНЗ IV рівня акредитації, лікарів- інтернів, лікарів-курсантів післядипломної освіти. - Донецьк: Донецький державний медичний університет ім. М.Горького., 2007. -112 с.

Додаткові:

1. Наказ Міністерства охорони здоров'я україни 19.07.2005 N 362  Про затвердження Протоколів діагностики та лікування кардіоревматологічних хвороб у дітей

2. Наказ МОЗ України 19.07.2005 N 362 протокол  діагностики та лікування кардіоміопатій у дітей

3. Педіатричні аспекти ведення дітей з природженими вадами серця. За редакцією О.П.Волосовця, Г.С.Сенаторової, М.О.Гончарь. – Тернопіль ТДМУ. – «Укрмедкнига», 2008. – 175 с.
4. Белозеров Ю.М. Детская кардиология. - М.:Медпресс-информ. - 2004. - 600с.

5. Белоконь Н.А., Кубергер М.Б. Болезни сердца и сосудов у детей. В 2-х том.- М..Медицина, 1987.-928 с.

6. Волосовець О.П., Леженко Г.О., Кривопустов С.П., Прохоров Є.В., Пашкова О.Є., Подліанова О.І. Синдром недиференційованої дисплазії сполучної тканини у дітей та підлітків (поширеність, особливості діагностики та лікування). Монографія, Запоріжжя, ЗДМУ, 2007.-135 с.

7. Детская ревматология: Руководство для врачей / Под ред. А.А.Баранова - М: Медицина, 2002. - 336 с.

8. Насонова В.А., Остапенко М.Г. Клиническая ревматология. М:"Медицина", 1990.-592 с.

9. Первинна артеріальна гіпертензія у дітей та підлітків / За ред. В.Г. Майданника, В.Ф.Москаленка. - К.-2007.-389 с.

10. Суставной синдром в практике педиатра / Е.В.Прохоров, В.В.Бережной, Ю.В.Марушко, Т.В.Марушко, Л.Л.Челпан. - Донецк, 2006. - 146 с.

5. Орієнтовна основа дії.

	№
	Об’єкт дослідження
	Послідовність дій при роботі з об’єктом дослідження

	1.
	Хвора дитина
	1. Зібрати діагностичну інформацію:

а) скарги на момент госпіталізації до шпиталю та на момент курації;

б) анамнез захворювання;

в) сімейний анамнез;
г) анамнез життя.

2. Оглянути дитину: оцінити загальний стан дитини, положення в постілі, Оцінити функціональний стан серцево-судинної системи, оцінити фізичний розвиток дитини, ,  звернути увагу на стан суглобів: загальний колір, наявність набряків, розмір, об`єм рухів, оцінити функції всіх органів і систем організму 

3. Обгрунтувати та сформулювати попередній діагноз.

4. Намітити план обстеження та лікування хворого.

	2.
	Історія хвороби
	Ознайомитися:

а) з титульним листом (вік, район мешкання, соціальний статус батьків, діагноз при направленні, госпіталізації та клінічний діагноз);

б) зі скаргами на момент госпіталізації до клініки та на момент курації;

в) з анамнезом захворювання;

г) з епідеміологічним анамнезом;
д) з сімейним анамнезом;

е) з анамнезом життя;

ж) з даними об’єктивного статусу дитини при госпіталізації.

	3.
	Дані лабораторного дослідження
	1. Ознайомитися з результатами лабораторних та інструментальних досліджень дати оцінку результатам.
2. Виявити в них патологічні зміни та зробити висновки.


Тема 6 ГОСТРА РЕВМАТИЧНА ЛИХОМАНКА (ГРЛ), або ревматична лихоманка (РЛ) - системне запальне захворювання сполучної тканини з переважною локалізацією процесу в серцево-судинній системі, що розвивається у зв'язку з гострою інфекцією ß-гемолітичним стрептококом групи А  в схильних до нього осіб, головним чином дітей та підлітків у віці 7-15 років. У міжнародній класифікації хвороб (МКХ-10) ГРЛ представлена у IX класі (хвороби системи кровообігу) під шифрами: 

I00 - Ревматична лихоманка без згадування про залучення серця;

I01 - Ревматична лихоманка із залученням серця;

I02 - Ревматична хорея.


Епідеміологія. ГРЛ реєструється у всіх кліматогеографічних зонах. Поширеність ГРЛ на Україні складає 0,5 на 1000 дитячого населення, хронічної ревматичної хвороби серця 0,9 на 1000. Захворюваність у дитячому віці в 2 рази, у підлітковому – у 4 рази вища, ніж у дорослих. Повторні спалахи можна пояснити постулатом Rott’a: ревматична лихоманка не зникне, поки циркулює стрептокок групи А.


Роль спадковості:  асоціація із HLA-антигенами А11, В35,DR2, DR4, DR5, DR7, наявність алоантигену В-лімфоцитів, з яким пов‘язують гіперімунну відповідь організму.


Етіологічним фактором є (-гемолітичний стрептокок групи А (Streptococcus pyogenes), про що свідчать:

· хронологічний зв‘язок розвитку захворювання та його повторних атак з гострими А-стрептококовими інфекціями носоглотки;

· стійке підвищення титрів антитіл до токсинів стрептокока у сиворотці крові пацієнтів;

· висока превентивна ефективність етіотропної антибактерійної терапії А-стрептококових тонзилітів, фарингітів.


У патогенезі ГРЛ визначна роль належить  ревматогенним штамам А-стрептокока, а саме структурному антигену М-протеїну:

до 1980р – серотипи М – 2, 4, 12, 22, 49

після 1980р – серотипи М – 1, 3, 5, 6, 18, 24, 28.


Особливості ревматогенних штамів стрептокока:

· наявність суперантигенів (екзотоксин F, стрептококовий суперантиген SSA, Spe X, Spe G, Spe H, Spe I, Spe Z, Sme Z-2), які обумовлюють викид цитокінів (ФНП, ІФ-( та ін);

· наявність кардіотропних ферментів (антигени-АГ): стрептолізини О, S, стрептокіназа, гіалуронідаза, протеїназа. дезоксирибонуклеаза В та ін.;

· імунна відповідь на антигени стрептокока з утворенням антитіл, які перехресно реагують з антигенами тканин, що пошкоджуються (феномен молекулярної «антигенної» мімікрії);

· наявність на молекулі стрептококового М-протеїну епітопів класу 1, які перехресно реагують із міозином, синовієм, мозковою тканиною; М-протеїн стрептокока індукує ефект аутоімунітету (епітоп класу 2 має неревматогенний штам стрептококу).

Основні ланки патогенезу ГРЛ

І. Алергічна реакція негайного типу супроводжується  утворенням антистрептококових антитіл у відповідь на стрептококову інфекцію з наступним утворенням ЦІК, які фіксуються на стунках судин та викликають  ураження сполучної тканини серця, нирок суглобів, шкіри.ІІ. Імунокомплексна та аутоалергічна реакції проходять під впливом М протеїну (його спорідненість з тканинами серця обумовлює ушкодження серцевих оболонок та викликає хронічне запалення серцевих оболонок).

ІІІ. Алергічна реакція сповільненого типу  призводить до утворення клану сенсибілізованих лімфоцитів, відбувається фіксація антитіл до ендоміокарду та ушкоджуються оболонки серця.

Патоморфологія ГРЛ

При ГРЛ провідне місце належить ураженню мікроциркулярного русла (васкуліт) і дезорганізації сполучної тканини переважно серця, суглобів, шкіри, тканин мозку.


Розрізняють:

· Специфічне запалення (дезорганізація сполучної тканини – утворення гранульоми)

· Неспецифічне ексудативно-проліферативне запалення

Клініка ревматичної лихоманки

- Початок гострий, звичайно через 2 тижні після перенесеної ангіни, фарингіту,.

- Підвищення t до 380С і вище (лихоманка).

- Загальна інтоксикація

Кардит – ураження серця по типу вальвуліта (переважно мітрального, рідше – аортального клапанів), яке проявляється органічним серцевим шумом; можливе поєднання з міоперикардитом.


Симптоми ревматичного вальвуліта:

· Дуючий, пов‘язаний з І тоном систолічний шум на верхівці (мітральна регургітація).

· Низькочастотний мезодіастолічний шум у мітральній ділянці.

· Високочастотний, поступово зникаючий протодіастолічний шум по лівому краю грудини (аортальна регургітація).

На ЕКГ при ревмокардиті реєструють розширений, зазубрений зубець Р та комплекс QRS, синусову аритмію, міграцію водія ритму, інтерференцію з дисоціацією, здовження атріовентрикулярної провідності I-го і , значно рідше, II-го  ступеню, екстрасистолію. 


У дітей з вираженим вальвулітом мітрального клапану на ЕКГ є ознаки гострого перевантаження лівого передсердя з мітралізацією зубців Р. При вальвуліті аортального клапану на ЕКГ реєструються ознаки діастолічного перенавантаження лівого шлуночка.

Однією з  неспецифічних ознак  ревмокардиту є подовження інтервалу PR на ЕКГ. 

ДЕхоКГ ознаки ушкодження мітрального клапану:

· крайове булавоподібне потовщення передньої мітральної стулки;

· гіпокінезія задньої мітральної стулки;

· мітральна регургітація;

· транзиторний куполоподібний згин передньої мітральної стулки.

ДЕхоКГ ознаки ушкодження аортального клапана:

· обмежене крайове потовщення аортальних клапанів;

· транзиторний пролапс стулок;

· аортальна регургітація.

Рентгенологічні зміни при мітральному вальвуліті: “мітральна” конфігурація серця за рахунок заповнення “талії” серця вушком лівого передсердя, збільшення розмірів обох лівих камер серця. 

При вальвуліті аортального клапана: горизонтальне положення та аортальна конфігурація серця, переважне збільшення розмірів лівого шлуночка, відносне посилення пульсації його та аорти.

За ступенем важкості розрізняють: важкий, середньоважкий та легкий варіанти первинного та повторного ревмокардиту.

Важкий кардит супроводжується ураженням кількох оболонок серця – панкардитом, ендоміокардитом, часто із залученням в процес 2-х клапанів, розвитком кардіомегалії та серцевої недостатності IIА- IIБ ст..

Середньо важкий кардит проявляється міокардитом, ендоміокардитом з ураженням одного клапана, помірним розширенням меж серця вліво. Серцева недостатність не розвивається, або обмежується I ст..

Легкий  кардит зустрічається при різниж ступенях активності ревматичного процесу, характеризується проявами міокардиту чи слабо вираженого ендокардиту. Швидка позитивна динаміка на фоні лікування та обов‘язкове поєднання із позасерцевими ураженнями.

Позасерцеві прояви ГРЛ

Ревматичний поліартрит:

· Мігруючий з переважним ураженням великих і середніх суглобів.

· Частіше олігоартрит, рідко – моноартрит.

· Доброякісний зі швидкою та повною редукцією запальних змін під впливом НПЗП.

Ревматична хорея – ураження нервової системи, яке характеризується пентадою синдромів:

· хореїчні гіперкінези

· м‘язева гіпотонія

· розлади статики і координації

· судинна дистонія

· психо-емоційні порушення

Існує можливість ізольованої хореї (при відсутності інших діагностичних критеріїв ГРЛ) – PANDAS або АНПАС (аутоімунні нейро-психічні порушення, асоційовані зі стрептококом):

· наявність стрептококової інфекції

· препубертатний період

· нав‘язливі думки з нав‘язливими рухами (обсесивно-компульсивні розлади)

· гіперкінези

· повне одужання в ході лікування антибіотиками

Анулярна еритема: блідо-рожеві висипання діаметром від кількох мм до 5-10 см з переважною локалізацією на шкірі тулуба, проксимальних відділів кінцівок (але не на обличчі!). Вони мають транзиторний характер, мігрують, не підвищуються над рівнем шкіри, не супроводжуються свербіжем або індурацією, бліднуть при натисканні, швидко регресують без залишкових явищ.

Підшкірні ревматичні вузлики – округлі міцні, малорухомі, неболючі утворення різних розмірів на розгинальній поверхні суглобів, у ділянці ахілових сухожилків, остистих відростків хребців, потиличній ділянці galla aponeurotica з циклом зворотнього розвитку від 2 до 4 тижнів.

Таблиця 2

Лабораторні показники

	Антитіла
	Титри

	
	Нормальні
	Граничні
	Високі

	АСЛ-О
	<250
	313-500
	625

	АСГ
	<250
	330-500
	625

	АСК
	<200
	300-500
	600

	АДНК-В
	<800
	80-1200
	>1200


Таблиця 3

Діагностичні критерії ГРЛ
	Великі
	Малі
	Дані, які підтверджують стрептококову інфекцію

	Кардит

Поліартрит

Хорея

Анулярна еритема

Ревматичні вузлики
	Клінічні: артралгія, лихоманка (>380С)

Лабораторні: підвищення гострофазових реактантів: ШОЕ>20мм/год

С-реактивний протеїн>2норм

Інструментальні: подовження інтервалу PR на ЕКГ (>0,2с)
	Позитивна А-стрептококова культура, яка виділена із зіву або позитивний тест швидкого визначення А-стрептококового антигену

Підвищені або зростаючі титри АСЛ-О



Наявність 2-х великих критеріїв, або одного великого і 2-х малих в поєднанні з даними, які підтверджують попередню інфекцію, викликану стрептококом групи А. 


Нова номенклатура хвороби (ГРЛ) і нове її розуміння стали основою створення нової класифікації (таблиця 4).






Таблиця 4.

Класифікація ревматичної лихоманки, 2003 р.

	Клінічні варіанти
	Клінічні прояви
	Закінчення
	Стадії НК

	
	основні
	додаткові
	
	КСВ*
	ФВ*

	Гостра ревматична лихоманка

Повторна ревматична лихоманка
	Кардит

Артрит

Хорея

Анулярна еритема

Ревматичні вузлики
	Лихоманка 

Артралгії

Абдомінальний синдром

Серозити
	Одужання

Хронічна ревматична хвороба: без вади серця; постзапальний крайовий фіброз клапанних стулок; вада серця
	О

І

ІІ А

ІІ Б

ІІІ
	О

І

ІІ

ІІІ

ІУ


*КСВ –класифікація Стражеско-Василенко

**ФК– функціональний клас (Нью-Йоркська асоціація кардіологів)

Функціональні класи стану кровообігу ; (Нью-Йоркська асоціація кардіологів).
СНО — немає недостатності кровообігу;

СНІ — недостатність І стадії;

СН2 — недостатність II стадії;

СНЗ — недостатність III стадії.

СН4 — недостатність ІУ стадії
Згідно існуючоїої в нашій країні класифікації недостатності кровообігу Стражеска та Василенка прийнята дещо інша градація: СН О, СН 1, СН II А, СН IIБ, СНІII.

Класифікація хронічної СН за стадіями: 
I стадія - початкових проявів. СН виникає тільки при навантаженні. На відміну від здорових людей період післядії більш тривалий. 
II-А. Задишка, серцебиття, набряки при невеликому фізичному навантаженні, також під кінець дня. Зміни більше стійкі, однак після тривалого відпочинку зворотні.
II-Б. Всі симптоми виражені, виникають й у стані спокою, можуть зникати тільки при лікуванні. 
III стадія незворотніх змін. Всі симптоми різко виражені в стані спокою. Цю стадію називають також циротичною стадією, тому що часто приєднуються цироз печінки: іноді називають кахексичною стадією. 

Початок хвороби може бути гострим чи поступовим.

Визначення ступеня активності процесу (I, II, III) проводиться з урахуванням вираженості клініко-лабораторних проявів. 


Гострий перебіг характеризується  швидким розвитком ревматизму, полісиндромністю, яскравими клініко-лабораторними проявами, лихоманкою 38-39С. Ефект від призначеного етіотропного та протизапального лікування швидкий. Тривалість – 1,5-3 міс.  


Підострий перебіг може (за початком) нагадувати гострий або характеризується більш повільним розвитком захворювання, менш вираженими клініко-лабораторними проявами (тривалість - 3-4міс). 


Затяжний перебіг відрізняється помірними ознаками активності, торпідністю до проведеної терапії (тривалість - більше 5-6міс). Протиревматична терапія дає нестійкий ефект.


Латентний перебіг  - це прихований, хронічний варіант захворювання з мінімальними або відсутніми ознаками неспецифічного запалення та переважанням гранулематозних реакцій. Діагноз встановлюється ретроспективно при виявленні сформованої вади серця, або вади, яка формується. За новію номенклатурою – це хронічна ревматична хвороба серця.


Безперервно-рецидивуючий перебіг  на сьогодні переглянуто. За рекомендацією ВООЗ кожен рецидив  - це новий епізод гострої ревматичної лихоманки.

Повторна ревматична лихоманка – новий епізод (але не рецидив першого), який проявляється переважно кардитом, рідше кардитом з поліартритом, дуже рідко – хореєю.


Недоцільною є градація на ступені активності, бо немає чітких, однозначних критеріїв, притаманних кожному ступеню активності. Це торкається і клінічних, і гострофазових показників.

Приклади клінічних діагнозів.

1. Гостра ревматична лихоманка: кардит (мітральний вальвуліт), мігруючий поліартрит, НКІ (ФК І) – І 01.1

2. Гостра ревматична лихоманка: хорея, НКО (ФКО) – І 02.9

3. Повторна ревматична лихоманка: кардит, поєднана мітральна вада серця, НКІІА (ФК ІІ) – І 01.1; І 05.2.

Диференціальний діагноз

Функціональна кардіопатія – наявність вегетативних розладів, нормальні лабораторні показники, пристуність хронічних вогнищ інфекцій.

Неревматичні кардити – зв‘язок із вірусними захворюваннями, стійкість кардіальних скарг, типові зміни на  ЕКГ (порушення ритму, провідності.

Ідіопатичний пролапс мітрального клапана – ознаки дисплазії сполучної тканини, пролабує переважно задня стулка МК, стійкі серцеві зміни.

Інфекційний ендокардит -  тривала інтермітуюча гарячка, септичний стан, «вегетації» на клапанах.

Природжена аномалія аортального клапана - підтвердження Ехо-КГ.

Суглобовий синдром: з реактивними артритами, ювенільними хронічними артритами, хворобою Лайма, лейкозом, непластичними процесами.

Мала хорея: з функціональними тіками, гіперкінезами при гіпертиреозі, пухлинами мозку, синдромом Туретта, хореєю Гентінгтона.

Принципи лікування ГРЛ

1-й етап - стаціонар

1. Госпіталізація, ліжковий режим 3-4 тижні.

2. Раціональний харчовий режим: дієта №10: збалансованість, кількість білку не <1 г/кг, обмеження солі ( при серцевій недостатності).

3. Медикаментозна терапія

· Антибіотики з  метою ерадикації збудника: бензилпеніцилін в/м 10 днів з переходом на дюрантні форми препарату (бензатин-бензилпеніцилін, екстенцилін, або ретарпен) – кожні 3-4 тижні: 

· При непереносимості пеніцилінів – макроліди
· Або цефалоспорини.
·  Глюкокортикоїди (преднізолон, метіпред) – (при кардиті, серозитах): 0,5-1,0 мг/кг/добу протягом 4-6 тижнів з поступовим зменшенням дози по 5 мг кожні 10 днів
· Нестероїдні протизапальні препарати:

· При лікуванні хореї в основний лікувальний комплекс включати заспокійливі та снодійні препарати (новопасит, фенобарбітал, седуксен), вітаміни В1, В6.

· При хронічній серцевій недостатності:

діуретики (фурасемід, верошпірон)

інгібітори АПФ (еналаприл, каптоприл)

(-адреноблокатори (карведилол, метопролол)

блокатори кальцієвих каналів (амлодипин)

серцеві глікозиди (дигоксин)

· Симптоматична терапія

· Санація хронічних вогнищ інфекції (зубного карієсу, гаймориту, тонзиліту та ін.)

2-й етап – місцевий санаторій

3-й етап – диспансерне спостереження
Критерії ефективності лікування

· Відсутність кардіального та  суглобового симптомів

· Нормальні показники активності запального процесу

· Нормальні титри антистрептококових антитіл

· Стабілізація морфофункціональних показників Ехо-КГ клапанів та порожнин серця.

Профілактика ГРЛ


Первинна

· Загартовування

· Раціональне харчування

· Спостереження стоматолога, ЛОР-спеціаліста

· При ангінах, фарингіті: бензилпеніцилін на 5-7 днів, потім 1 ін‘єкція бензатин-бензилпеніциліну (у вікових дозах).

Вторинна (протирецидивне лікування для усіх, хто переніс ГРЛ)

· Безперервна біцилінопрофілактика протягом 5 років (якщо не сформувалася вада серця), або пожиттєво (при наявності вади серця. Якщо на фоні профілактики ГРЛ розвивається ангіна, фарингіт, ГРІ призначається бензилпеніцилін або еритроміцин на 10 днів (у вікових дозах).

Одужання – зворотній розвиток усієї клінічної симптоматики, нормалізація лабораторних показників, відсутність залишкових змін (інструментальні дані).

Хронічна ревматична хвороба серця: хвороба, яка характеризується ураженням серцевих клапанів у вигляді постзапального крайового фіброзу клапанних стулок або вади серця (недостатність і/або стеноз), що сформувалася після перенесеної ГРЛ або ПРЛ.

Тема 6. ЮВЕНІЛЬНИЙ РЕВМАТОЇДНИЙ АРТРИТ ТА РЕАКТИВНИЙ АРТРИТ. 
Системні захворювання сполучної тканини (СЗСТ)– це аутоімунна патологія, що характ
еризується циркуляцією в крові імунних комплексів, котрі осідають на ендотелій  судин і викликають активацію системи комплементу та розвиток васкулітів.

Етіологія цієї групи захворювань остаточно не визначена, але у їх виникненні мають значення бактеріальна та вірусна інфекції, лікарські препарати, фізичні та хімічні фактори, які виявляють генетично детерміновану неповноцінність імунної відповіді - зниження цензорної функції Т-лімфоцитів з розвитком аутоімунної реакції.


Нозологічна форма залежить не від особливостей патогенезу, а від органа "мішені", на який скерований аутоімунний процес.


Найчастіше з цих захворювань зустрічається ювенільний ревматоїдний артрит (ЮРА).
ЮРА – це хронічне запалення суглобів неясної етіології з  складними, переважно аутоімуним патогенезом, котре призводить до поступової деструкції суглобів і поєднується у частини пацієнтів із позасуглобовими проявами.

Епідеміологія. Поширеність ЮРА по Україні складає 0,4, а первинна захворюваність – 0,07 на 1000 дитячого населення. 

Етіологія та патогенез. ЮРА належить до мультифакторного, полігенно успадкованого захворювання, у розвитку якого мають значення фактори середовища, інфекційні агенти, спадкові чинники, в тому числі  імуногенетичні. Виявлено асоціацію ЮРА із наявними антигенами гістіосумісності сиcтеми HLA – A1, A10, A28, B27, DR5. Велика кількість імуногенетичних асоціацій свідчить про тісний зв’язок із вірусною та бактерійно-вірусною інфекціями.


Патогенетичною основою є імунопатологічні реакції (аутоімунні, імунокомплексні), викликані дисбалансом клітинної та гуморальної ланок імунітету, гіперпродукцією антитіл, аутоантитіл, зокрема до Fc фрагменту агресивного Ig G (ревматоїдний фактор), колагену  1 та 2 типів. Плацдармом для цих імунопатологічних реакцій стає синовіальна оболонка суглобів, суглобовий хрящ та стінки судин (переважно дрібних).

Згідно з класифікацією з точки зору системності уражень виділяють переважно суглобову, суглобово-вісцеральну та комбіновану (поєднану з іншими захворюваннями) форми ЮРА.

60-75% - суглобова форма

20-25% – суглобово-вісцеральна.

Поєднаний перебіг з іншими системними захворюваннями буває дуже рідко.

За вмістом у сиворотці крові і/або синовіальній рідині ревматоїдного фактору (РФ) ЮРА поділяють на серопозитивний та серонегативний.

Основні діагностичні критерії ЮРА.

А. Клінічні ознаки

1. Артрит тривалістю 3 місяці та довше

2. Артрит другого суглоба, який з‘являється через 3 місяці чи пізніше після   ураження першого суглоба

3. Симетричне ушкодження дрібних суглобів

4. Випіт у порожнину суглоба

5. Контрактура суглоба

6. Тендосиновіїт або бурсит

7. М‘язева атрофія (частіше регіональна)

8. Ранкова скутість

9. Ревматоїдне ушкодження очей (увеїт, ірит, іридоцикліт)

10. Ревматоїдні вузлики

Б. Рентгенологічні ознаки

11. Остеопороз, дрібнозерниста перебудова кісткової структури епіфізів

12. Звуження суглобових щілин, кісткові ерозії, анкілоз суглобів

13. Порушення росту кісток

14. Ураження шийного відділу хребта

В. Лабораторні ознаки

15. Позитивний ревматоїдний фактор

16. Позитивні дані біопсії  синовіальної оболонки

Діагноз  „класичний”  - 8 ознак

„визначений” - 4 ознаки

„вірогідний”  -  3 ознаки
Синдром Стілла – це системний варіант ЮРА. Зустрічається переважно у дітей дошкільного віку. Характеризується гострим, маніфестним початком із ураженням  майже всіх суглобів, високою гарячкою 39-40 С, тривалістю кілька тижнів. Висип (дрібноточковий, нагадує скарлатину) супроводжує гарячку та зникає разом із нормалізацією температури. Різко збільшуються лімфатичні вузли, печінка, селезінка. Ушкодження серця  - міокардит, перикардит, можливо аортит. Лабораторно:  висока ШОЕ ( понад 60 мм/год),  наростає гіпохромна анемія, частіше лейкопенія, підвищення всіх класів імуноглобулінів ( більше IgG).

Алергосептичний синдром ( синдром Віслера-Фанконі) – подібний за клінікою із синдромом Стілла, рідше дає гепатоспленомегалію та супроводжується високим лейкоцитозом. Клінічна подібність до сепсису стала причиною такої назви синдрому.

Лікування.  Нестероїдні протизапальні препарати (НПЗП)та базисна терапія ( препарати тривалої дії). НПЗП – ацетилсаліцилова кислота (аспірин), індометацин, диклофенак натрію, ібупрофен, Золотим стандартом в ревматології вважають диклофенак натрію.

Базисна терапія:

· амінохінолінові препарати (делагіл, плаквеніл) рекомендовано при неважких формах ЮРА;

· цитостатики (метотрексат, циклофосфан) - при важких формах ЮРА як найкращі імуносупресанти;

· глюкокортикоїди ( преднізолон, метіпред, солюмедрол) – протизапальна та імуносупресивна дія – призначають при системних формах ЮРА;

· внутрівенний людський імуноглобулін ( сандоглобулін) – при системних формах ЮРА з гострим початком;

· антицитокінова терапія (новий напрям лікування): антитіла до протизапальних цитокінів ІЛ-1, ІЛ-6, ІЛ-8 та антитіла до фактору некрозу пухлин –альфа (ФНП-α) – препарат ремікейд.

· місцева терапія – внутрісуглобово глюкокортикоїди, ультразвук на суглоби.

· Призначення антибіотиків тетрациклінового ряду обгрунтоване їх здатністю інгібувати колагеназу,  впливати на хемотаксис та фагоцитоз.

Реактивний артрит

Це запальне ураження суглобів, хронологічно пов’язане із інфекцією, при якій у суглобовій рідині не виявляють мікроорганізмів чи їх антитіл.  Термін запропонований у 1069 році Р.Ahvonen, K.Sievers на позначення асептичного запалення у суглобах. У 1991 році Європейською групою запропоновані великі та малі критерії цього захворювання.

Великі критерії:

1. Біль у хребті

2. Синовіїт

Малі критерії:

1. Сімейний анамнез

2. Псоріаз

3. Запальні захворювання кишок ( в анамнезі чи зараз)

4. Переміжний біль у сідницях

5. Ентезопатія

6. Гостра діарея

7. Уретрит

8. Сакроіеліт

Наявність одного великого і малого критеріїв дозволяє поставити діагноз реактивного артриту (РА).

Часто у генотипі пацієнтів є ген гістосумісності HLA - В27.

Етіологія.  Найчастішим збудником урогенних РА є хламідія – Chlamydia trachomatis. Інші збудники – мікоплазма, іерсінії.

Лаброраторна діагностика. 

2. Виявлення специфічних мікробних агентів ( метод прямої імунофлюорисценції (ІФ), імуноферментний аналіз (ІФА) з використанням моноклональних антитіл до поверхневих антигенів.

3. Виявлення антитіл до хламідій або мікоплазми ( за допомогою ІФА,  полімеразної ланцюгової реакції).

Клініка.  Переважно запалюються суглоби нижніх кінцівок, несиметрично. Крім артиру, є ентезопатія ( ураження сухожилля в місцях кріплення кісток). Іноді є позасуглобові прояви:

· ураження шкіри (псоріатоподібний висип)

· ураження слизових рота ( ерозії)

· ураження зовнішніх статевих органів (баланопостит, вагініт)

· ураження очей ( кон’юнктивіт)

· ураження серця ( міокардит, перикардит)

· ураження периферійної нервової системи (неврит).

При поєднанні уретриту, кон’юнктивіту та артриту діагностують синдром Рейтера.

Варіанти перебігу: гострий регресує безслідно через 3-6 місяців, рецидивуючий – повторне запалення (реінфекування), хронічний триває понад 6 місяців за типом атипового серонегативного олігоартриту.

Лікування.  
1.Санація вогнищ інфекції, які індукують РА:

- антибіотикотерапія (півсинтетичні пеніциліни, цефалоспорини, аміноглікозиди , тетрацикліни, фторхінолони, макроліди)

- при гельмінтозах - антигельмінтні препарати

- при урогенітальній інфекції -  антибіотики + уросептики

- препарати інтерферону при хламідіозі .

2. Нормалізація власної мікрофлори – пробіотики

3. Протизапальна терапія – НПЗП

4.Базисне лікування – амінохінолінові препарати.

ІНФЕКЦІЙНИЙ ЕНДОКАРДИТ У ДІТЕЙ
Визначення. Інфекційний ендокардит (ІЕ) - це запально-інфекційне ураження нативного ендокарду, що характеризується локалізацією збудника на клапанах серця, рідше на пристінковому ендокарді і супроводжується, як правило, бактеріемією та ураженням різних органів та систем. ІЕ може супроводжувати не тільки хвороби серця та судин (ревматизм, природжені та набуті вади серця, аномалії розвитку хордально-клапаного апарату) але й різноманітні інфекційні захворювання, аутоімунні хвороби, неопластичні процеси, тощо. Ендокардит може залучати штучні клапани серця, аорто-легеневі шунти, хірургічні заплати та катетери, які тривало знаходяться у кров‘яному руслі.
Традиційно ендокардит розглядають як прояв або ускладнення основного захворювання, що призводить до прогресування застійної серцевої недостатності переважно за лівошлуночковим типом.

Мікробіологія.

Ендокардит виникає у місці пошкодження ендотелію, де скупчуються тромбоцити ті виникає тромбоз. Будь-якийпроцес, при якому виникає бактеріемія, може „засіяти” цей тромбоцитарний тромб, збільшучи ймовірність виникнення інфекційного ендокардиту. 


Біля 80% випадків ІЕ спричинені грампозитиними бактеріями, переважно альфа-гемолітичним стрептококом та золотистим стафілококом. При тривалій катетеризації судин зростає роль грибків.
Діагностичні критерії:
А. Клінічні: ознаки основного захворювання, швидка втомлюваність, інтоксикація III ступеню, лихоманка з пропасницею, слабкість, неінтенсивні кардіалгії, лихоманка, тахікардія, органічні діастолічний та систолічний шум в залежності від ураженого клапану, важливим є поява нового шуму ( якщо у дитини виявляли раніше шум) в серці;

ознаки тромбоемболії (гематурія, гостра абдомінальна, серцева біль, петехії, парези), розширення меж тупості серця, анемізація, ознаки сепсису, крововиливи, кардіо-, спленомегалія, ознаки серцевої та можливо ниркової недостатності. 

Класичні клінічні симптоми ІЕ за Джонсоном: лихоманка, поява нового шуму в серці, спленомегалія, застійна серцева недостатність.

Пізні симптоми: плями Рота (червоні плями на долонях та стопах), симптом Джейнуея та вузлики Ослера. У дітей ці симптоми виявляють рідко.
Б. Інструментальні та лабораторні дані:
мікробіологічні дослідження крові - посів крові на гемокультуру (позитивний у > 90%). Перші 3 гемокультури повинні бути отримані протягом перших 24 годин госпіталізації при підгострому перебігу та 3 гемокультури протягом першої години до початку емпіричної терапії з різних вен при гострому ендокардиті. Якщо при негативних бактеріальних дослідженнях є клінічна картина інфекційного ендокардиту, лікування також проводять.
Загальний аналіз крові - підвищення ШОЕ, можливими є лейкоцитоз, зміщення нейтрофільної формули вліво, анемія, тромбоцитопенія; загальний аналіз сечі - мікрогематурія. Протеїнограма - збільшення  альфа2 - глобулінів.
Електрокардіографія (гіпертрофія та перевантаження відділів серця, порушення процесів реполярізації, порушення ритму та провідності,тощо) . 

Фонокардіографія (оцінка серцевих тонів та додаткових феноменів).
Рентгенографія (діагностика венозної гіпертензії, кардіомегалії, набряку легень).
Ехокардіографія та допплерехокардіографія. Характерні вегетації на клапанах. Проте нормальна ЕхоКГ- картина не виключає наявність бактеріального ендокардиту (оскільки  ультразвукові сканери у 50-60% випадків не виявляють вегетації на стулках клапанів), в свою чергу при міксоматозної дегенерації стулок, передсердних міксомах, розриві хорд можливі й несправжньо-позитивні дані). Вегетації на клапанах за даними ЕхоКГ можуть зберігатися на протязі 3 років після клінічного видужування. Дилятація порожнин серця, зниження індексів скоротливості та розслаблення міокарда. 

Більш інформативна черезезофагеальна ЕхоКГ, яка дає змогу краще візуалізувати структури лівого передсердя. ДопплерЕхоКГ оцінює інтракардіальну гемодинаміку (ступінь регургітації, тощо). Катетеризація серця. Комп'ютерна та магнітно-резонансна томографія.
Диференційний діагноз.  Проводиться із:

· гострими інфекційними захворюваннями (на початкових стадіях  процесу)

· системними захворюваннями сполучної тканини
· ревматизмом
· міксомою серця
· серповидно-клітинною анемією
· тромбоцитопенічною пурпурою
· сепсисом
Алгоритми лікування.
· Гостіпалізація обов‘язкова у всіх випадках

· Антибіотикотерапія: при стрептококовій етіологіії не менше 4 тижнів, при стафілококовій – не менше 6 тижнів, при грамнегативних збудниках – не менше 8 тижнів. Емпірична терапія призначається з поєднання пеніцилінів або цефалоспоринів  з гентаміцином, з наступною корекцією.
· При грибковій інфекції -  амфотерицин В, флюконазол, тощо
· Глюкокортикоїдна терапія призначається лише при медикаментозній алергії або інфекційно-токсичному шоці.
· Протизапальна терапія – в іиунозапальній фазі
· Імунотерапія – в якості пасивної імунізації (гіперімунні специфічні антимікробні плазми)
· Корекція порушень системи гомеостазу – при тромбогеморагічних ускладненнях (антикоагулянти)
· Кардіохірургічне лікування – при стійкій недостатності кровообігу, вираженому тромбоемболічному синдромі, прогресуючій деструкції клапанів, вродженій ваді серця, неефективному консервативному лікуванні.
· Терапія серцевої недостатності (діуретики, кардіометаболіти, інгібітори ангіотензинперетворюючого ферменту, серцеві глікозиди, тощо),
· Терапія пневмоній (оксигенотерапія, антибіотики, за показаннями муколітики та інші патогенетичні та симптоматичні засоби)
· Терапія анемій (дієтотерапія, препарати заліза, вітаміні препарати,, з; показаннями - переливання еритроцитарної маси тощо).
Профілактика
Схема раціональної вторинної профілактики інфекційного (бакте​ріального) ендокардиту розроблена American Неагt Аssосіаtіоn у 1990 році та сприяє суттєвому зниженню частоти його розповсюдження у осіб так званих високих груп ризику. 


Покази до її проведення:

· хворі з синіми природженими вадами серця, які мають каріозні зуби, тонзиліти, запальні ураження сечової системи;

· діти з аускультативною формою пролапсу мітрального клапана з регургітацією;
· хворі з невеликим дефектом міжшлуночкової перетинки, відкритою артеріальною протокою, коарктацією аорти;
· діти, прооперовані з причини вади серця;
· діти з гіпертрофіною обструктивною кардіоміопатією;
· діти, які лікувалися з причини ІЕ
За годину до будь-яких  хірургічних втручань призначають внутрішньо повну вікову дозу амоксициліну, потім через 6 годин після першої дози призначають даний препарат у половинній дозі. Для пацієнтів з алергією до амоксициліну та інших антибіотиків пеніцилінового ряду: за 2 години до процедури повну дозу еритроміцину та пів дози через 6 годин після першого введення. При неможливості застосування оральних препаратів альтернативною схемою профілактики є наступна: за 30 хвилин до процедури - повна доза ампіциліну в/м або в/в та половинна доза через 6 годин після першого прийому. При цьому повною дозою ампіциліну для дітей є 50 мг/кг, чи 2,0 г для дорослих.
При низькому ризику ІЕ можлива пероральна профілактика ендо​кардиту. За 1 годину  до втручання призначають амоксіцилін внутрішньо та через 6 годин після початкового введення   його повторюють у половинній дозі.
Питання для самоконтролю

1. Клінічні пряви ревмокардиту, ревматичного артриту і хореї та їх диференційно-діагностичні ознаки.

2. Визначення ювенільного ревматоїдного артриту (ЮРА)

3. Основні патогенетичні ланки ЮРА
4. Клініка ЮРА

5. Дагностика та дифдіагностика ЮРА

6. ЛікуванняЮРА

7. Реабілітація, прогноз

8. Реактивні артропатії у дітей – визначення
9. Класифікація (РА)
10. Етіологія РА
11. Патогенез РА
12. Клініка РА
13. Діагностика та дифдіагноз РА
14. Лікування РА, прогноз

Рекомендована література:

      Основна:

6. Педіатрія. Під редакцією проф. О.В. Тяжкої, Вінниця, НОВА КНИГА, 2008, с. 439-455, 466-478, 488 – 517, 546-555.

7. Вибрані питання дитячої кардіоревматології. Під редакцією проф. Волосовця О.П. Київ, Харків, 2006 р., с. 7-35, 76-84, 108-121, 131-142, 157-185, 175-184.

8. Педіатрія: Учебник для студентов высших мед. учебных заведений / В.Г. Майданник – Харьков, Фолио, 2002 с.162-186, 236-255, 334-345.

9. Конспект лекції з даної теми
Додаткова:

1. Детская ревматология: Руководство для врачей/Под ред. А.А.Баранова, Л.К.Баженовой.-М.:Медицина, 2002 –С.31-64.

2. Педиатрия (Руководство). Заболевания органов дыхания й сердечно-сосудистой системы (Под ред.Р.Е.Бермана, В.К.Вогана) - М., М. 1988, - 528 с.

3. Мутафьян О.А. Аритмии сердца у детей и подростков (клиника, диагностика и лечения). – СПб.: Невский Диалект, 2003.- 224 с.
4. Орлова Н.В., Парийская Т.В. Кардиология:Новейший справочник педиатра. – М.: Изд-во Єксмо; Сова, 2003. – 624 с.
10. Шабалов Н.П. Детские болезни. - 4-е изд., перераб. и доп. - С-Пб, 1999.-С.421-435.

















































Диагностичні критерії серонегативних спондилоартропатій: 





Боль у хребті запального характеру


Артрит: асиметричний, переважно нижніх кінцівок





Додаткові критерії:





Сімейний анамнез (анкілозируючий спондиліт, псоріаз, РеА, хвороба Крона, НВК)


Псоріаз при огляді або в анамнезі


Запальне захворювання кишечнику


Уретрит, цервіцит, гостра діарея, що з`явилася за 1 міс. до початку артриту


Біль поперемінно в правій або лівій сідничній ділянці


Біль у п`ятах


Сакроілеїт





(Класифікаційні критерії Європейсьскої группи з вивчення спондилоартропатій)








Діагностичні критерії с-му Рейтера:





початок через 2-4 тиж. після кишкової інфекции або заражения хламідіозом, ієрсиніозом, уреаплазмозом, мікоплазмозом


Коньюктивіт, уретрит


Артрит: 


-	асиметричний, оліго- и поліартрит;


- 	переважне залучення суглобів ніг (колінні, гомілково-стопний, плюсне-фалангові, міжфалангові сустави пальців стоп; типове ураження І пальця стопи);


- 	тривала відсутність деструкції, не дивлячись на рецидивуючий синовії


-	збільшення кількості уражених суглобів, симетричный артрит з залученням суглобів верхніх кінцівок та хребта через 6-12 міс.


Теносиновіїт, бурсит, ахіллобурсит


Боли у п`ятах


Боли, скутість, обмеження рухливості у шейному та поперековому відділу хребта та ілеосакральному сполученнях


Кератодермія долоней та стоп


Ураження серця: міокардит, ураження аортального клапану


Rö: п`яточны шпори, асиметричні. сакроілеїт


А/т до хламідій або ін. мікроорганізмів





Диагностичні критерії ЮРА:





Артрит, що продовжується понад 3 міс.


Артрит 2-го суглобу через 3 міс. та пізніше


Симетричність ураження дрібних суглобів


Контрактура


Теносиновіїт або бурсит


М`язова атрофія


Ранкова скутість


Ревматоїдне ураження очей


Ревматоідні вузлики


Випот в порожнину суглоба


Rö: остеопороз


Rö: звуження суглобових щілин, кісткові ерозії, анкілоз суглобу


Rö: порушення росту кісток


Rö: ураження шийного відділу хребта


Позитивний РФ


Позитивні дані біопсії синовіальної оболонки





ЮРА імовірний (3 ознаки)


ЮРА визначений (4 ознаки)


ЮРА классический (8 признаков)








