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Цель занятия:

1. разобрать этиопатогенетические особенности пороков сердца;
2. изучить классификацию пороков сердца;
3. детализировать клинические проявления и стадийность пороков сердца;

4. освоить диагностику пороков сердца;

5. оценить возможности методов инструментальных и лабораторных исследований пороков сердца;

6. изучить дифференциальную диагностику в верификации пороков сердца;

7. проанализировать показания к оперативному лечению при пороках сердца и варианты хирургических вмешательств;

8. изучить методику ведения ближайшего, раннего и отдаленного послеоперационного периодов у больных оперированных по поводу пороков сердца.
9. Научить врачебной тактике при пороках сердца.
10. Определить критерии диспансерных групп, сроки контрольных осмотров, показания для госпитализации.
Информация прорабатывается студентами самостоятельно к данному занятию (использование методической разработки для студентов).

Основные понятия, положения темы.

I. Приобретенные пороки сердца (ППС)
Анатомические ориентиры 
(
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Этиология приобретенных пороков сердца

 Ревматизм – основная причина ППС;

 Атеросклеротическое поражение клапанного аппарата сердца:

·  дегенерация створок клапанов;

·  постинфарктная митральная недостаточность;

·  Синдром дисплазии соединительной ткани сердца:

·  двустворчатый аортальный клапан;

·  пролапс створок клапанов;

·  синдром Марфана, Элерса-Данло;

·  Инфекционный эндокардит:

·  первичный ИЭ;

·  вторичный ИЭ;

·  Прочие:

·  аневризма аорты;

·  кардиомиопатии;

·  коллагенозы;

·  механическая травма;

·  опухоли сердца.
Критерии диагностики ППС

1. Этиология;

2. Жалобы;

3. Локальный синдром – аускультативная картина порока сердца;

4. Синдром компенсации – изменение миокарда и размеров отделов сердца, испытывающих повышенную нагрузку (ЭКГ, Rg, ЭхоКГ);

5. Изменения соответствующего сосудистого русла – МКК, венозное русло БКК, коронарные сосуды;

6. Степень выраженности  порока сердца;

7. Хроническая сердечная недостаточность (по Василенко-Стражеско, ФК по NYHA);

8. Осложнения, связанные с наличием порока сердца – внутрисердечные тромбозы, системные тромбоэмболии, аритмии, вторичный ИЭ.

Гемодинамические нарушения на уровне клапанов

1. «Шлюз» - стеноз отверстия клапана;

2. «Сброс» - недостаточность замыкательной функции створок клапана;

3. «Шлюз+сброс» - сочетанное поражение, обычно с преобладанием одного из гемодинамических вариантов.
Классификация митрального стеноза 
по Бакулеву-Дамир (1955 г.):
Ст. I – аускультативная картина порока. Отсутствуют жалобы, признаки компенсаторных изменений;

Ст. II – незначительные жалобы при нагрузке, начальные признаки компенсаторных изменений;

Ст. III – развёрнутая клиническая картина порока, выраженные признаки компенсаторных изменений;

Ст. IY – признаки недостаточности кровообращения по обоим кругам, суправентрикулярные аритмии;

Ст. Y – терминальная, полиорганная недостаточность.
Классификация степени выраженности пороков сердца по АНА:
· Незначительная;

·  Умеренная;

·  Выраженная
Стадии ХСН по Василенко-Стражеско (1935 г.)
Ст. I – начальная, только при физической нагрузке. Гемодинамика не нарушена;

Ст. II – выраженная, длительная. Нарушения гемодинамики (застой в МКК и БКК) выражены в покое: 

А – умеренно, лишь в одном из кругов кровообращения;

Б – вовлечены оба круга кровообращения;

Ст. III – конечная, дистрофическая. Тяжёлые нарушения гемодинамики. Необратимые изменения в структуре органов и тканей.

Митральный стеноз

1) Гемодинамический синдром: «шлюз» на уровне митрального клапана;

2) Аускультативные данные: 

хлопающий I тон на верхушке 

раздвоение II тона на легочной артерии (ритм перепела) 

акцент II тона на легочной артерии щелчок открытия митрального клапана 

диастолический шум с пресистолическим усилением с эпицентром на верхушке 

3) ЭКГ признаки: 

признаки гипертрофии левого предсердия 

признаки гипертрофии правого желудочка 

4) Rg-признаки: 

митральная конфигурация сердца 

увеличение левого предсердия 

увеличение правого желудочка 

легочная гипертензия (венозная и артериальная) 

левый желудочек нормальных размеров или уменьшен 
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ЭхоКГ признаки: 

· утолщение створок митрального клапана, их кальциноз, укорочение хорд, 

· снижение скорости раннего диастолического прикрытия ПСМК (N - 60 мм/сек) 

· однонаправленное движение створок в диастолу, 

· снижение амплитуды диастолического открытия ПСМК (N - 18,4 мм), 

· уменьшение величины расхождения створок МК в диастолу (N - 26,9 мм), 

· увеличение полости левого предсердия (N – 4,0х4,5 см), 

· гипертрофия правого желудочка, 

· смещение митрального клапана к межжелудочковой перегородке, 

· уменьшение площади (N – 4,0-6,0 см2) и диаметра фиброзного кольца (N > 3,5 см) митрального клапана, 

· увеличение скорости диастолического потока (N - 60-130 см/сек) и градиента давления на митральном клапане (N не более 5 мм рт. ст. ) при доплеровском исследовании. 
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Степени выраженности митрального стеноза:

Незначительный МС – Sмо до 2,5 см2

Умеренный МС – Sмо 1,5-2,0 см2

Выраженный МС - Sмо менее 1,0 см2

Осложнения митрального стеноза:

1) Отёк лёгкого;

2) Фибрилляция предсердий;

3) Тромбоз ЛП, системные тромбоэмболии
Виды оперативных вмешательств по поводу митрального стеноза
· Транслюминальная баллонная вальвулопластика;

·  Клапаносохраняющие операции:

- открытая митральная комиссуротомия;

- хордо-, папиллотомия;
·  Протезирование митрального клапана;

·  Тромбэктомия, атриопластика (ЛП), процедура CoxMAZE III (операция «Лабиринт»)
Показания к операции при митральном стенозе 

· Sмо < 1,5 см2;

·  III-IY ФК (по NYHA);

·  II ФК при наличии выраженного стеноза МК, легочной гипертензии, тромбоза левого предсердия.

Показания для клапаносохраняющей коррекции:

·  умеренная деформация створок и подклапанных структур (без выраженного кальциноза);

Показания для клапанозамещающей коррекции:

·  выраженная деформация створок и подклапанных структур (кальциноз III-IY ст.), невозможность выпол-нения пластической коррекции;
Митральная недостаточность

1) Гемодинамический синдром: «сброс» на уровне митрального клапана;

2) Аускультативные признаки: 

систолический шум на верхушке, убывающий или нарастающий ко II тону, 

ослабление I тона на верхушке, 

трехчленная мелодия работы сердца на верхушке (III тон) 

3) ЭКГ признаки: 

гипертрофия левого желудочка 

гипертрофия левого предсердия, часто – фибрилляция предсердий 

4) Rg-признаки: 

митральная конфигурация сердца 

увеличение левого предсердия 

увеличение левого желудочка 
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ЭхоКГ признаки:
· нарушение структуры клапана (утолщение створок, отрыв хорд, кальциноз, вегетации, пролапс митрального клапана), 

· систолическая сепарация створок; 

· избыточная амплитуда диастолического движения створок, 

· дилатация левых отделов сердца (N кдоЛЖ 58-154 мл, кдрЛЖ 3,7-5,6 см);

· избыточная экскурсия межжелудочковой перегородки; 

· струя регургитации в полости левого предсердия при доплеровском исследовании (степень+объём);

Степени выраженности митральной недостаточности
· Незначительная МН – степень I-II, объём менее 15% (от площади ЛП);

· Умеренная МН – степень II-III, объём менее 30% (от площади ЛП);

· Выраженная МН - степень III-IY, объём более 40% (от площади ЛП);

Виды оперативных вмешательств по поводу митральной недостаточности
· Клапаносохраняющие операции:

- пластические вмешательства на створках, хордально- папиллярном аппарате;

- имплантация опорного полужёсткого кольца;
·  Протезирование митрального клапана;

·  Атриопластика (ЛП), процедура CoxMAZE III (операция «Лабиринт»)
Показания к оперативной коррекции митральной недостаточности
· пациенты с II-IV ФК по NYHA  и нормальной систолической функцией ЛЖ (фракция выброса ЛЖ > 60% и КСР ЛЖ < 4,5см)

· симптомные или асимптомные пациенты с дисфункцией левого желудочка (снижение ФВлж; увеличение КСРлж);

· асимптомные пациенты с сохраненной функцией ЛЖ и мерцательной аритмией
Аортальный стеноз

1) Гемодинамический синдром: «шлюз» на уровне аортального клапана;

2) Аускультативные признаки: 

грубый систолический шум над аортой с иррадиацией на сонные артерии, в межлопаточную область и яремную ямку 

ослабление или исчезновение II тона над аортой 

3) ЭКГ-признаки: признаки гипертрофии с систолической перегрузкой левого желудочка 

4) Rg-признаки: 

аортальная конфигурация сердца 

увеличение левого желудочка 

увеличение дуги аорты 
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ЭхоКГ признаки:

· изменение клапана (утолщение створок, фиброз, кальциноз), 

· ограничение раскрытия створок в систолу (N - 1,5-2,6 см). 

· увеличение времени систолического открытия створок,

· уменьшение площади отверстия (N - 2,5-3,5 см ), 

· гипертрофия стенок левого желудочка (N – 0,6-1,1 см), 

· увеличение скорости систолического потока (N - 100-170 см/сек) и градиента давления на аортальном клапане 
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Степени выраженности аортального стеноза
Незначительный АоС – Sао более 1,5 см2;

Умеренный АоС – Sао от 1,0 до 1,5 см2

Выраженный АоС – Sао менее 1,0 см2

«Пограничный» хирургический градиент на АоК – 40,0 мм рт.ст. 
Осложнения:

Коронарная недостаточность;

Желудочковые нарушения ритма сердца;

Нарушение АВ-проводимости (при кальцинозе III ст.)

Виды оперативных вмешательств по поводу аортального стеноза
· Клапаносохраняющие операции:

- открытая аортальная комиссуротомия.

·  Протезирование аортального клапана;

·  Аортоаннулопластика;

·  Протезирование восходящего отдела аорты
Показания к оперативной коррекции аортального стеноза
· симптомные пациенты с выраженным аортальным стенозом;

·  пациенты с выраженным аортальным стенозом, ранее перенесшие коронарное шунтирование;

·  асимптомные пациенты с выраженным аортальным стенозом и систолической дисфункцией левого желудочка;

·  асимптомные пациенты с выраженным аортальным стенозом и аномальной реакцией на нагрузку (гипотензия).

Аортальная недостаточность

1) Гемодинамический синдром: 

 «сброс» на уровне аортального клапана;

2) Аускультативные признаки: 

диастолический шум во II межреберье справа от грудины и в точке Боткина 

ослабление II тона над аортой 

3) Сосудистые признаки: 


пульсация артерий (сонных, подключичных и т.д.), капиллярный пульс; выслушивание на периферических артериях двойного тона Траубе, двойного шума Виноградова-Дюрозье. 

4) ЭКГ-признаки: 

гипертрофия левого желудочка 

гипертрофия левого предсердия 

5) Rg-признаки: 

аортальная конфигурация сердца 

увеличение левого желудочка 

расширение восходящей дуги аорты 
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ЭхоКГ-признаки: 

· изменения аортального клапана (пролапс створок, утолщение створок, кальциноз), 

· несмыкание створок клапана в диастоле, 

· мелкоамплитудное трепетание передней створки митрального клапана в диастоле, 

· инцизура в движении межжелудочковой перегородки, 

· увеличение полости левого предсердия и желудочка, 

· расширение корня аорты (восх. отд. Ао – N – 3,0-3,5 см), 
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струя регургитации на аортальном клапане при доплеровском исследовании 

Степени выраженности аортальной недостаточности

· Незначительная АоН – степень I-II, объём менее 15% (от объёма ЛЖ);

· Умеренная АоН – степень II-III, объём менее 30% (от объёма ЛЖ);
· Выраженная АоН – степень III-IY, объём более 40% (от объёма ЛЖ).
Виды оперативных вмешательств по поводу аортальной недостаточности
· Клапаносохраняющие операции:


- пластика створок, комиссур АоК.

·  Протезирование аортального клапана;

·  Протезирование восходящего отдела аорты
Показания к оперативной коррекции аортальной недостаточности
· пациенты с  III-IV ФК и сохраненной систолической функцией ЛЖ (фракция выброса ЛЖ > 50% в покое), но с прогрессирующей дилатацией ЛЖ, или со снижающейся толерантностью к нагрузке;

·  асимптомные или симптомные пациенты с малой или умеренной дисфункцией ЛЖ в покое (фракция выброса ЛЖ – 25-49%)

·  пациенты перенесшие КШ или операцию на аорте или других клапанах сердца

·  асимптомные пациенты с нормальной систолической функцией ЛЖ (ФВ ЛЖ>50%), но с выраженной дилатацией левого желудочка - КДР ЛЖ > 7,5см и КСР ЛЖ > 5,5см
Трикуспидальные пороки
Трикуспидальная недостаточность

1) Гемодинамический синдром: «сброс» на уровне трикуспидального клапана;

2) Аускультативные признаки: убывающий систолический шум с эпицентром у основания мечевидного отростка (иногда смещается влево к верхушке сердца), усиливающийся в конце вдоха 

3) ЭКГ признаки: 
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гипертрофия правого предсердия 

гипертрофия правого желудочка 

4) Rg-признаки: 

расширение верхней полой вены 

увеличение правого предсердия 

увеличение правого желудочка 

Трикуспидальный стеноз
1) Гемодинамический синдром: «шлюз» на уровне трикуспидального клапана;

2) Аускультативные признаки: диастолический шум с эпицентром у основания мечевидного отростка, усиливающийся в конце вдоха 
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3) ЭКГ признаки: 

гипертрофия правого предсердия 

4) Rg-признаки: 

расширение верхней полой вены , увеличение правого предсердия 
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Трикуспидальная недостаточность (ЭхоКГ критерии)
· утолщение створок, их укорочение и несмыкание; 

· увеличение амплитуды движения передней створки, 

· увеличение правого желудочка и правого предсердия, 

· расширение нижней полой вены, 

· струя регургитации на трикуспидальном клапане при доплеровском исследовании. 

Трикуспидальный стеноз (ЭхоКГ критерии)

· снижение скорости диастолического прикрытия передней створки трикуспидального клапана. 

·  утолщение створок и их неполное раскрытие (может встречаться куполообразное диастолическое выбухание ПСТрК в полость ПЖ),  

·  увеличение размеров ПП. 

·  увеличение диастолического градиента давления между ПП и ПЖ и замедление снижения этого градиента в период наполнения ПЖ.  

Степени выраженности трикуспидальной недостаточности
· Умеренная ТрН – степень II-III, объём менее 30% (от Незначительная ТрН – степень I-II, объём менее 15% (от площади ПП);

· площади ПП);
· Выраженная ТрН – степень III-IY, объём более 40% (от площади ПП).

Виды оперативных вмешательств по поводу трикуспидальных пороков
· Клапаносохраняющие операции:


- комиссуротомия;


- пластическая коррекция (комиссуропластика, аннулопластика).

·  Протезирование трикуспидального клапана.
Показания к оперативной коррекции трикуспидальных пороков
· выраженная трикуспидальная недостаточность и легочная гипертензия у пациентов с патологией митрального клапана, требующей оперативного вмешательства;

·  выраженная трикуспидальная недостаточность, возникшая вторично, или сочетанный трикуспидальный порок (стеноз и недостаточность), не поддающиеся пластической коррекции.

Виды операций:

· аннулопластика (шовная или на опорном кольце);

·  протезирование клапана (чаще используются биопротезы)
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II. Врожденные пороки (ВПС)
ОАП - фетальная коммуникация,  соединяющая исток левой легочной артерии и нисходящий отдел аорты.

Факторы риска : гипоксия, РДС, краснуха в первом триместре беременности, другой сопутствующий ВПС, наследственные факторы, проживание в высокогорных районах, малый гестационный возраст (30 нед. ~ 30%, 28-30 нед. ~ 80%);
Анатомия: проток обычно располагается слева в зоне перехода перешейка аорты в проксимальную часть нисходящей аорты и впадает в левую легочную артерию в области бифуркации. Однако локализация протока непостоянна, и он может располагаться по-другому, включая отхождение его от задней поверхности при праворасположенной дуге аорты и идти к правой легочной артерии, возникать из дивертикула Коммерелля и впадать в левую легочную артерию или отходить от левой безымянной артерии и соединяться с левой легочной артерией. Как и местоположение протока, размер и форма также могут быть весьма переменчивыми. Проток может быть очень широким и коротким и в этом случае лигирование его будет опасным. Он может также быть длинным и извилистым. Такая форма чаще отмечается при отхождении от левой безымянной или левой подключичной артерии. Обычно аортальный конец протока шире по диаметру, чем легочный. Воронкообразная «ампула» протока удобна для интервенционного врача - кардиолога который, который может попытаться обтурировать проток рентгенхирургическим способом посредством спирали, заведенной с помощью специального катетера. Хирургу очень важно помнить, что целостность ткани протока очень сильно изменяется от периода новорожденности до старшего возраста. Проток новорожденного - чрезвычайно нежная структура. 
Патофизиология и клинические особенности: открытый артериальный проток является следствием ненормального перехода от эмбрионального к послеродовому кровообращению. Обычно  закрытие начинается первоначальным сокращением гладких мышц в стенке протока. Результатом этого является тесное контактирование противоположных валиков, ведущих к тромбозу. Последующий фиброз в течение нескольких недель или месяцев превратит проток в артериальную связку.

Во время внутриутробного развития открытое состояние протока поддерживается и местным и циркулирующим в крови простагландином. После рождения увеличенный легочный кровоток метаболизирует простагландин, в сочетании  с отсутствием плаценты с которым удаляется важный источник простагландина. Впоследствии отмечается уменьшение  уровня циркулирующего простагландина. Предполагают, что в крови имеется повышенный уровень сосудосуживающих субстанций. Другим стимулом для сужения протока, в дополнение к снижению уровня простагландина является увеличение парциального давления кислорода в крови, проходящей через проток. У младенцев закрытие протока происходит в течение первых 24 часов после рождения. У недоношенных детей несовершенная дуктальная ткань является менее восприимчивой к кислороду, и поэтому более высока вероятность, что  проток останется открытым.
Открытый артериальный проток приводит к лево-правому шунту между аортой и легочными артериями. Эта дополнительная перегрузка объемом возлагается исключительно на левый желудочек. При протоке больших размеров давление в легочной артерии повышается, что приводит к перегрузке давлением правого желудочка. Увеличенный легочный возврат в левое предсердие, заканчивается дилатацией, как левого предсердия, так и левого желудочка. 

При сочетании ОАП с дефектом межжелудочковой перегородки, степень увеличения лево-правого шунта будет увеличиваться в первые недели и месяцы жизни, по мере того, как будет снижаться степень легочного сопротивления, от его изначально повышенного уровня у новорожденного. Большой проток вызывает увеличение степени сброса и повышения давления в системе легочной артерии, который в конечном итоге приведет к легочной гипертензии.

Большой открытый артериальный проток сопровождается снижением диастолического давления, что может уменьшить коронарную перфузию, и как следствие снижение способности левого желудочка перекачивать увеличенный объем. У новорожденных или недоношенных детей открытый проток может стать причиной ретроградного потока от внутренних брюшных органов во время диастолы, и это может закончиться олигурией или даже острой почечной недостаточностью. Также это может стать причиной некротического энтероколита. У недоношенных детей имеется риск возникновения еще одной специфической проблемы, если большой проток не закрывается в ранние сроки. Открытое состояние протока у недоношенных детей приводит к потребности в более агрессивной вентиляции. В более отдаленные сроки это может стать причиной хронических легочных заболеваний в форме бронхопульмональной дисплазии.

Хороший клинический осмотр позволяет без использования дополнительных инструментальных методов поставить диагноз ОАП. Дрожание над областью сердца не исключает ОАП. Основное на что нужно обратить внимание: сердечный толчок, систолическое дрожание по верхнему краю грудины слева, высокий и частый пульс.

Инструментальная диагностика

	Rg:
	· кардиомегалия и обогащение легочного сосудистого рисунка;

· при развитии ЛГ нормальные размеры сердца с выбуханием легочной дуги;

	ЭКГ:  
	· у старших пациентов может встречаться гипертрофия левых отделов;

· при большом ОАП возможна сочетанная гипертрофия обоих отделов сердца;

· при развитии ЛГ признаки гипертрофии правых отделов сердца;

	ЭХОКГ:  
	· визуализация ОАП и сочетанных аномалий; 

· цветной Допплер позволяет определить диаметр и направление шунта;

· увеличение левых отделов сердца и относительная митральная недостаточность («митрализация» порока) – косвенные признаки ОАП;

	Сердечная катетеризация:
	· у младенцев выполняют крайне редко;

· у старших пациентов используют как одномоментную диагностическую и лечебную процедуру;


Показания и противопоказания к оперативному лечению
· Показания: 

· Диагноз ОАП – является показанием к хирургическому лечению 

· Противопоказания: 

· Неоперабельная легочная гипертензия 
Дефект межпредсердной перегородки (ДМПП)

Дефектом межпредсердной перегородки называется сообщение между левым и правым предсердиями, допускающее патологическое шунтирование крови между этими двумя камерами. Из четырех анатомических типов коммуникаций, только один представляет собой истинный дефект межпредсердной перегородки: ostium secundum предсердного септального дефекта. Дефект sinus venosus и септальный дефект коронарного синуса отражают патологию остатков правого и левого рогов эмбриологического венозного синуса, а первичное отверстие означает нарушение в перегородке атриовентрикулярного канала. Несмотря на различные источники происхождения, все четыре порока считаются предсердными септальными дефектами, поскольку патофизиологические изменения вызываемые ими обычно похожи. 

Эмбриональное развитие

Предсердная перегородка образуется из сложных эмбриональных структур. Толстая мышечная верхняя сторона (septum secundum) формируется из инвагинированного свода эмбрионального предсердия. Ее нижняя граница проходит по лимбу, представляющему собой овальной формы свободный край вторичной перегородки (septum secundum). 

Нижняя граница предсердной перегородки образуется тонкой подвижной перегородкой из первичной ткани, которая во время своего эмбрионального развития произрастает из ткани эндокардиальной подушечки. 

Свободный край первичной перегородки (septum primum) простирается вверх и кзади, перекрывая свободный край лимба на стороне левого предсердия, образуя границы овального окна. В течение всей фетальной жизни правопредсердное давление немного выше левопредсердного, поэтому первичная перегородка выпячивается в левое предсердие, образуя путь для прохождения довольно большого объема крови (большая часть которого является высоко оксигенированной пупочной кровью) из нижней полой вены в левое предсердие. Это сообщение закрывается после рождения, когда левопредсердное давление становится выше правопредсердного, давая возможность подвижной первичной перегородке упираться в лимб.

Морфологические особенности

Анатомические маркеры правого предсердия имеют важное значение, поскольку доступ к предсердным септальным дефектам почти всегда осуществляется через правопредсердный разрез. 

Дефект ostium secundum располагается в приделах овальной ямки. Если лимб нормальный и первичная перегородка не кажется дефективной, то такой порок называется открытым овальным окном. Отсутствие septum primum является наиболее частой причиной истинного предсердного септального дефекта - ostium secundum. В этих случаях неопытный наблюдатель может ошибочно принимать евстахиев клапан нижней полой вены за нижний край дефекта. Хирургическое вмешательство при таком неправильном восприятии будет приводить к дренированию нижней полой вены в левое предсердие. Дефект ostium secundum может также возникать при наличии нормальной первичной перегородки и недостатке ткани лимба; в таком случае дефект в перегородке будет располагаться довольно высоко. 

Из них Дефект ostium secundum составляет 7 -10% всех сердечных аномалий, и более 80% всех предсердных дефектов. 

Классификация 

Общее предсердие

Дефект коронарного синуса

Открытое овальное окно (у 20% клинически здоровых людей)

Межпредсердный дефект первичного типа

Межпредсердный дефект вторичного типа
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Дефект венозного синуса
Патофизиология и естественное течение

Очень маленькие предсердные дефекты могут в достаточной мере ограничивать поток; но, практически все клинически значимые предсердные септальные дефекты ведут себя как нерестриктивные дефекты, и величина шунта определяется относительной податливостью левого и правого желудочков во время диастолы. У новорожденных и раннем младенческом периоде левый и правый желудочки имеют похожую толщину, и, вследствие этого, близкие характеристики комплайнса, вызывающие очень маленькое лево-правое шунтирование. Поэтому, изолированные предсердные септальные дефекты редко вызывают симптомы в раннем младенчестве. 

Клиническая картина
Порок может протекать бессимптомно. У некоторых пациентов может возникать повышенная утомляемость. Особое  внимание следует уделять симптомам сердечной недостаточности.
Диагностика
Систолический шум вдоль левого края грудины обусловленный относительным легочным стенозом. Средне-диастолический шум в области верхушки сердца обусловленный увеличенным потоком через трикуспидальный клапан. Удвоение второго тона

Так же используют ЭКГ, рентгенографию, ЭХО-кардиоскопию.  

Диагноз и показания для операции

Поскольку большинство межпредсердных дефектов в начале жизни не вызывают никаких симптомов, предположительный диагноз часто устанавливается после выслушивания шума во время рутинного обследования. Симптомы, присутствующие в начале жизни, обычно связаны с размерами лево-правого шунта; однако, также могут встречаться перемежающийся цианоз и парадоксальные эмболии. При наличии большого шунта данные рентгенографии грудной клетки и электрокардиографии подтверждают диагноз. Рутинно выполняются эхокардиографические исследования. Двухмерная эхокардиография и цветной Доплер показывают размеры и расположение дефекта и документируют лево-правое шунтирование. Кроме того, этими исследованиями подтверждается объемная перегрузка правого желудочка, указывающая на физиологически значимый порок. При дефекте sinus venosus эхокардиографическая оценка легочно-венозного соединения часто затруднительна.

Если эхокардиографическое и физикальное обследование у старших детей четко указывает на межпредсердный дефект с признаками объемной перегрузки правых отделов сердца, плановое вмешательство для закрытия дефекта проводится без катетеризации. Однако у младенцев, для уточнения гемодинамики и исключения сопутствующих пороков, диагноз обычно подтверждается сердечной катетеризацией.

Главным показанием для хирургического закрытия предсердного септального дефекта у младенца является присутствие симптоматики. Несколько относительным показанием является наличие асимптоматичного межпредсердного дефекта с эхокардиографическими признаками объемной перегрузки правого желудочка и катетеризационными данными QP/QS > 1,5.

Время закрытия дефекта у асимптоматичных младенцев заслуживает дальнейших комментариев. Для типичных асимптоматичных или минимально симптоматичных пациентов, повсеместно рекомендуется плановая коррекция в возрасте 4-5 лет. Если присутствует симптоматика, или имеются важные психосоциальные или другие причины, хирургическое вмешательство, без колебаний, следует выполнять в любом возрасте.

В настоящее время закрытие вторичных (ostium secundum) межпредсердных дефектов с определенными анатомическими характеристиками может выполняться лаборатории сердечной катетеризации с помощью окклюдеров, введенных чрескожным транслюминальным доступом. У пациентов с вторичными дефектами маленьких и умеренных размеров этот метод предоставляет возможность для выбора. Большие и более сложные дефекты в настоящее время этим методом закрываться не могут.
Хирургическое лечение

Благодаря своей анатомической простоте, предсердные септальные дефекты стали объектом самых ранних попыток хирургических коррекций внутрисердечных пороков. В конце 40-х и начале 50-х годов для устранения межпредсердных дефектов применялось несколько зарытых оригинальных методик, таких как атриосептопексия по Bailey  и техника закрытого ушивания по Sondergaard. Открытая коррекция с использования предсердной техники была выполнена в 1952 году Gross и сотрудниками в Бостонском детском госпитале, а коррекция в условиях прямой видимости с использованием умеренной гипотермии и приточной окклюзии выполнена в 1953 году Lewis и Taufic. В 1954 Gibbons для закрытия предсердного септального дефекта применил искусственное кровообращение. Практически, в ту эпоху, искусственное кровообращение использовалось только для хирургического закрытия межпредсердных дефектов. Оперативная коррекция у младенцев был впервые выполнена Hastreiter и другими в 1962 году. Впоследствии было опубликовано множество сообщений о подобных операциях у пациентов той же возрастной группы.

Дефект межжелудочковой перегородки (ДМПП)

Дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) представляет собою отверстие (или множественные отверстия) между левым и правым желудочками.

Классификация по Андерсону

Перимембранозный

Приточный
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Трабекулярный

Мышечный 

Приточный

Отточный
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Коммитированный, околоартериальный
Мышечные дефекты межжелудочковой перегородки

Мышечными называются такие дефекты, отверстия которых полностью ограничены мышцами. Они могут встречаться в любой трабекулярной части перегородки. Среднежелудочковые дефекты часто пролегают за или позади соединения мышечной перегородки и септального тяжа. Со стороны правого желудочка часто кажется, что эти дефекты множественные, поскольку они пересекаются грубыми трабекулами. Со стороны левого желудочка они лежат в приделах нетрабекулярной и гладкой части желудочковой перегородки и редко имеют более двух или трех отверстий. Мышечные ДМЖП могут наблюдаться и в приделах верхушечной части перегородки, при этом они, лежат спереди, частично закрываясь септальным тяжем, или располагаются сзади и ниже трикуспидального клапана.

Дефект межжелудочковой перегородки по типу атриовентрикулярного канала

При этой разновидности (так называемый впускной септальный дефект), часть или вся перегородка AV-канала отсутствует. ДМЖП располагается ниже трикуспидального клапана и ограничен вышерасположенным трикуспидальным клапанным кольцом, без участия мышцы. 

Коновентрикулярные септальные дефекты

Коновентрикулярные септальные дефекты располагаются между конусной перегородкой и желудочковой перегородкой в центре мембранозной перегородки. Коновентрикулярные дефекты могут быть только мембранозными, в этих случаях конусная и желудочковая перегородка анатомически нормальные. Однако эти дефекты часто распространяются за приделы мембранозной перегородки вперед, вниз и вверх; и в таких случаях становятся парамембранозными. Конусный дефект может быть смешен кпереди (что обычно наблюдается при тетраде Фалло) или кзади (что обычно наблюдается при прерывистой дуге аорты).

Чаще всего коновентрикулярные дефекты граничат с трикуспидальным клапанным кольцом в области, где соединяются септальная и передняя трикуспидальная створка (переднесептальная комиссура), тот час ниже инфундибулярной перегородки, включая область межжелудочковой мембранозной перегородки. Обычно желудочковая часть мембранозной перегородки полностью отсутствует, когда ДМЖП распространяется до основания некоронарной створки аортального клапана. В таких случаях задненижний край образуется слиянием септальной и передней створок трикуспидального клапана, аортального клапана и центрального фиброзного остова. Иногда эти дефекты могут распространяться кпереди на область мышечной перегородки, книзу до области атриовентрикулярного канала, или как при тетраде Фалло - вверх, вследствие гипоплазии инфундибулярной перегородки. Медиальная папиллярная мышца (мышца Lancisi) обычно располагается ниже дефекта, а хорды и от передней, и от септальной створки трикуспидального клапана входят в него. В большинстве случае рентгенологическая картинка создается спинакероподобной передней створкой (или добавочной створкой) трикуспидального клапана, фиксированного анкерной хордой с двумя или более квадрантами ДМЖП. В редких случаях передняя и септальная створки прикрепляются к краям коновентрикулярного дефекта, образуя канал между левым желудочком и правым предсердием. Так называемые левожелудочково-правопредсердные дефекты встречаются реже, чем в 1% коновентрикулярных септальных дефектов.

Конусные септальные дефекты

Конусные септальные дефекты (называемые также субпульмональными, надгребневыми или выпускными ДМЖП) возникают вследствие дефекта конусной перегородки (септального тяжа или инфундибулярной перегородки). Характерно, что эти дефекты ограничиваются вышерасположенным легочным клапаном и другими окружающими мышцами конусной перегородки.

Эта классификация ДМЖП была предложена Van Praagh и другими, полезна для ясного взаимопонимания между хирургами, эхокардиографистами, ангиографистами и рентгенологами. 

Патофизиология

Размеры ДМЖП определяют первичную патофизиологию заболевания. «Большие» ДМЖП, такие же или больше по размеру, чем отверстие аортального клапана. Они оказывают небольшое сопротивление потоку, или не оказывают его вообще, и, таким образом, часто называются нерестриктивными. Следовательно, правожелудочковое систолическое давление равняется левожелудочковому давлению, а соотношение легочного и системного потоков (QP/QS) обратно пропорционально соотношению легочного и системного сосудистого сопротивления.

Маленькие» ДМЖП оказывают сопротивление прохождению потока через дефект, и, поэтому, правожелудочковое давление или нормальное, или только минимально повышено, QS/QP редко превышает 1,5. Такое ДМЖП может быть названо рестриктивным.

«Умеренные» ДМЖП находятся между этими двумя группами; правожелудочковое систолическое давление обычно повышено, но не более, чем на половину от левожелудочкового давления, а QP/QS находится в приделах между 2,5 и 3.

Когда имеются множественные ДМЖП, величину шунта и разницу давлений на перегородке определяет сумма площадей поперечных сечений всех дефектов.

В течение первых нескольких недель жизни редко возникает необходимость закрытия изолированного ДМЖП. Однако, как только легочно-сосудистое сопротивление снижается, лево-правый шунт увеличивается, и может привести к застойной сердечной недостаточности, требующей лечения. В некоторых случаях это включает закрытие ДМЖП.

Предоперационная оценка и ведение

Прежде предоперационная сердечная катетеризация была необходима для (1) установления величины лево-правого шунта, (2) измерения легочно-артериального давления и (3) расчета легочно-сосудистого сопротивления. Левожелудочковая киноангиограмма может быть необходима для точного определения локализации и числа ДМЖП. Двухмерная эхокардиография и исследование цветным доплеровским потоком значительно дополняют анатомический и функциональный диагнозы ДМЖП. Достоверная эхокардиография существенно потеснила предоперационную сердечную катетеризацию у младенцев с одним или множественными ДМЖП, если остается неуверенность в рестриктивности ДМЖП, легочно-артериальном давлении и легочно-сосудистом сопротивлении.

Симптомы

Приблизительно 30% младенцев с тяжелыми симптомами ДМЖП, вследствие упорной застойной сердечной недостаточности или, что чаще, отставания в развитие, требуют выполнения операции в течение первого года жизни. Поскольку большая часть мембранозных и мышечных ДМЖП имеет тенденцию к спонтанному закрытию, хирургическое закрытие в начале жизни показано, только если младенцам недостаточно лечения дигиталисом и диуретиками. Спонтанное закрытие не встречается у младенцев с большим ДМЖП по типу AV канала или со смещенным коновентрикулярным дефектом, поэтому, закрытие дефекта рекомендуется вскоре после его обнаружения, независимо от возраста и веса (2).

Старшие младенцы (< 1года) с ДМЖП и расчетным соотношением легочного и системного сосудистого сопротивлений более 0,7, также считаются кандидатами для операции вследствие вероятности того, что высокое легочно-сосудистое сопротивление крайне плохо отражает необратимые легочно-сосудистые изменения в течение первого года жизни. Однако после окончания периода младенчества, соотношение легочного и системного сосудистого сопротивлений более 0,7 требует обнаружения ряда других критериев подтверждающих необходимость закрытия ДМЖП.

Асимптоматичных младенцев со стойким ДМЖП следует подвергать сердечной катетеризации к концу первого года жизни. Если легочно-артериальное давление превышает половину системного давления, то для предупреждения необратимой легочно-сосудистой патологии, ДМЖП следует закрывать в туже госпитализацию. Ранее закрытие ДМЖП по существу устраняет трагическое развитие необратимой легочно-сосудистой обструктивной патологии.
Хирургическое лечение дефекта межжелудочковой перегородки

В 1952 году Muller и Dammann  описали паллиативную операцию наложения бандажа для лечения ДМЖП. Эта процедура предназначалась для предупреждения развития легочно-сосудистой обструктивной патологии, а также для снижения лево-правого шунтирования и последствий левосторонней объемной перегрузки. В связи с низкой частотой заболеваемости и смертности, наложение легочно-артериального бандажа, в 50-60 годах, производилось значительно чаще первичного закрытия ДМЖП. В настоящее время, благодаря улучшению технологии искусственного кровообращения (в том числе и методики глубокой гипотермии с циркуляторной остановкой или без нее) и прогрессу в области интенсивной терапии новорожденных и младенцев, первичному закрытию ДМЖП в большинстве специализированных центров стало отдаваться предпочтение. Впервые закрытие ДМЖП было выполнено в Миннесотском университете в 1954 году Lillehei и сотрудниками с помощью управляемого перекрестного кровообращения между ребенком и родителем. О чреспредсердном закрытии этого порока впервые было извещено Stirling и сотрудниками в 1958 году. 

План занятия.
1. Вступительное слово преподавателя (формулировка темы, определение задач, распределение пациентов для курации).



            3 минуты
2. Краткий опрос для выявления степени подготовленности студентов к занятию.
12 минут
3. Курация пациентов с постхолецистэктомическим синдромом в хирургическом отделении.








65 минут
4. Изучение данных истории болезни тематических больных.

 10 минут
5. Перерыв на обед.







 30 минут
6. Разбор курируемых больных.





 35 минут
7. Опрос студентов с целью определения качества освоения темы занятия (решение тактических задач по частным и специальным методам обследования и лечения). 
30 минут
8. Подведение итогов и домашнее задание к очередному занятию. 
 5 минут
Задание для самоподготовки

1. Из курсов нормальной и топографической анатомии вы должны знать особенности строения сердца и магистральных сосудов.

2. Из курса гистологии вы должны знать эмбриогенез сердца.

3. Из курса пропедевтики внутренних болезней вы должны уметь пальпировать, аускультироваь сердце и читать ЭКГ.

4. Из курсов факультетской и госпитальной терапии вы должны знать методы диагностики и клиническую картину различных видов пороков сердца.

5. Из курса лучевой диагностики вы должны знать и уметь читать рентгенограммы с пороками сердца.

Список литературы.
1. Бураковский В.И., Л.А. Бокерия, Руководство по сердечно-сосудистой хирургии. - М.: Медицина, 1989
2. Хапаев С.А., А.М. Караськов и др. Тактика хирургического лечения осложнений инфаркта миокарда (пособие для врачей). – Новосибирск: "Офест", 1999
3. Гасилин B.C. и Сидоренко Б.А. Стенокардия М., 1987.

4. Ишемическая болезнь сердца, под ред. И.Е. Ганелиной, Л., 1977.

5. Мазур Н.А. Внезапная смерть больных ишемической болезнью сердца, М., 1985.

6. Петровский Б.В., Князев М.Д. и Шабалкин Б.В. Хирургия хронической ишемической болезни сердца, М., 1978. 
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