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АНАТОМО-ФИЗИОЛОГИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ У ПЛОДА И НОВОРОЖДЕННОГО
Формирование сердца плода происходит со II по VIII неделю внутриутробного развития. Работа сердца во внутриутробном периоде направлена на обеспечение обменных процессов между кровью плода и матери, которые происходят в плаценте. Собственное кровообращение функционирует у плода с конца второго месяца. Оксигенированная кровь из плаценты распределяется через пупочную вену на два потока: один поток поступает в воротную вену, другой, продолжая пупочную вену в виде аранциева протока, впадает в нижнюю полую вену, где плацентарная кровь смешивается с венозной кровью, оттекающей от органов таза, печени, кишечника и нижних конечностей. Основная масса крови, притекающей в правое предсердие из нижней полой вены, благодаря наличию клапанообразной складки в правом предсердии (евстахиевой заслонки), поступает через овальное окно в левое предсердие, левый желудочек и аорту. Оставшаяся часть крови из нижней полой вены и кровь из верхней полой вены поступает из правого предсердия в правый желудочек и в легочную артерию. Из легочной артерии через открытый артериальный проток эта кровь поступает в нисходящую часть аорты ниже места отхождения сосудов, доставляющих кровь к мозгу.
Таким образом, фетальное кровообращение характеризуется следующими особенностями:
1) плацента является активным метаболическим органом;

2) попадание крови в правый желудочек происходит через верхнюю полую вену и коронарный синус;

3) легочной кровоток практически отсутствует за счет высокой резистентности легочных сосудов;

4) ток крови через артериальный проток осуществляется справа налево и составляет примерно 60% от общего сердечного выброса;

5) давление в правом предсердии несколько выше давления в левом предсердии;

6) правый желудочек нагнетает примерно 2/3 крови от общего сердечного выброса.

После рождения ребенка и переходе на легочной тип дыхания происходит:
1) снижение резистентности легочных сосудов (за счет увеличения уровня PaO2), увеличение кровоток через них;

2) перестает функционировать овальное окно. Полная его облитерация наступает к 5-6 дню. У 50% детей овальное окно может оставаться открытым, но без гемодинамического функционирования;

3) закрывается артериальный проток (полная его облитерация происходит на 2-3 месяце жизни), мощным стимулятором закрытия протока является повышение парциального напряжения кислорода в крови (в связи с переходом на легочной тип дыхания);

4) запустевают плацентарные коммуникации;

5) каждый желудочек выбрасывает 50% от общего сердечного выброса;

6) вся кровь, выброшенная правым желудочком, проходит через легкие. 
Первичная функциональная перестройка приводит к увеличению левожелудочкового выброса примерно на 25%. Системное артериальное давление и периферическая резистентность сосудов большого круга становятся выше, чем давление в легочной артерии и резистентность легочных сосудов.
Сердце новорожденного характеризуется овальной формой с преобладанием поперечных размеров. Сердечно-сосудистая система новорожденного ребенка имеет целый ряд особенностей:
1) Сердечная мышца представлена симпластом, состоящим из тонких, плохо разделенных миофибрилл. Отсутствует поперечная исчерченность, в клетках много ядер, мало митохондрий, снижена активность ферментов митохондрий, участвующих в метаболизме жирных кислот, что приводит к недостаточности L-карнитина. В миофибриллах преобладает β-изомер миозина с низкой АТФ-азной активностью, недостаточной функцией кальциевых каналов. Соединительная ткань имеет мало эластических волокон.

2) Особенностью биохимических процессов в кардиомиоцитах является преобладание углеводного компонента и использование лактата для энергетических нужд.

3) Коронарное кровообращение характеризуется рассыпным типом сосудов и большим количеством анастомозов.

4) Особенностью нервной регуляции деятельности сердца является преобладание симпатических влияний.

5) Гемодинамика новорожденного ребенка характеризуется нестабильностью: любое отклонение в гомеостазе (изменение концентрации кислорода, электролитов, рН крови) может сопровождаться возвратом к фетальному типу кровообращения.

ПАТОЛОГИЯ СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ У НОВОРОЖДЕННЫХ ДЕТЕЙ

Патология сердечно-сосудистой системы у новорожденных представлена:

1) структурными аномалиями в виде врожденных пороков (ВПС) и малых аномалий развития сердца (MAPС);

2) болезнями миокарда;

3) болезнями перикарда;

4) нарушениями сердечного ритма и проводимости.

В генезе формирования патологии сердца ведущую роль играют генетические факторы и вирусные инфекции. Доказана трансплацентарная передача абсолютного большинства вирусов, обнаруживаемых у новорожденных с патологией сердца. Установлена прямая зависимость тяжести поражения сердца от активности вирусной инфекции. Имеются данные о длительном персистировании кардиотропных вирусов, выявляемых у новорожденного ребенка - Коксаки В1-5, Коксаки А13.
Стандартный комплекс обследования новорожденного ребенка с поражением сердечно-сосудистой системы должен включать:
· клинический осмотр

· анализы крови общий и биохимический

· электрокардиограмму в покое (12 отведений)

· суточный холтеровский мониторинг ЭКГ

· R-грамму грудной клетки

· Допплер-эхокардиографию

При клиническом осмотре факторами диагностического внимания являются:
1) внутриутробная гипотрофия и отклонение динамики веса;

2) стигмы дизэмбриогенеза соединительной ткани, деформация грудной клетки и другие фенотипические особенности. Наличие их у ребенка с поражением сердца, внутриутробной гипотрофией является основанием для генетического консультирования и проведения цитогенетического обследования;
3) вялость, адинамия или резкое беспокойство;

4) бледность кожных покровов или цианоз, отеки;

5) расширение границ относительной сердечной тупости;

6) изменение звучности тонов, аритмии;

7)
наличие систолического или систолодиастолического шума. Систолический шум у новорожденного может быть связан с пороками сердца, возникает при относительной недостаточности митрального и 3-х створчатого клапанов, у части детей шум может быть обусловлен хордальными, вальвулярными, папиллярными особенностями строения сердца (так называемые малые аномалии развития сердца), способными вызывать турбулентные и комбинационные шумы;
8) изменения пульса (отсутствие его на бедренной артерии, разная величина на лучевых артериях);

9) изменение АД - большая разница на верхних и нижних конечностях;

10) затруднения при кормлении, отказ от еды, быстрая утомляемость;

11) одышка, хрипы в легких;

12) увеличение печени. 

При оценке общего анализа крови фактором диагностического внимания является высокое содержание Нb и эритроцитов.
При биохимическом исследовании особое внимание уделяется увеличению содержания кардиоспецифических ферментов: MB-креатинфосфокиназы и 1-лактатдегидрогеназы (табл. 1).
Таблица 1
Нормальные показатели содержания MB-креатинфосфокиназы и 

1-лактатдегидрогеназы (1-ЛД) у здоровых новорожденных 

(Котлукова Н. П. с соавт. 2002 г. )

	Возраст
	MB-креатинфосфокиназа

(моль/час)
	1-ЛД

(моль/час)

	4-7 дней
	1,14±0,19
	10,09+0,81

	8-14 дней
	0,67±0,05
	7,05±0,66

	> 20 дней
	0,16±0,05
	3,93±0,31


При ЭКГ исследовании обращают внимание на тип ЭКГ, изменения величины и формы зубцов, продолжительности интервалов, уточняется характер нарушений ритма.
Особенности ЭКГ у здоровых новорожденных
Основной особенностью кровообращения перинатального периода является преобладание активности правого сердца, поэтому у плода в гестационном возрасте более 28 недель и у новорожденных регистрируется резко выраженный правый тип ЭКГ (угол α =+80+120°). Вольтаж ЭКГ снижен, особенно характерна низковольтная ЭКГ для недоношенных. ЧСС первые 2 дня от 120 до 160 уд/мин, к 10 дню ЧСС <146 уд/мин, на 16-30 день <140 уд/мин.
Зубец Р в стандартных отведениях высокий, у недоношенных заострен, зазубрен. РV1-V2 может быть отрицательным только у недоношенных. РV2 в течение первой недели может быть заостренным, PV5-V6 - сглажен. Зубец Q3 может быть > 1/3 R3. Зубец R может быть зазубрен. В правых позициях зубец R высокий; в левых позициях регистрируется глубокий S. Зубец S отсутствует в III отведении, имеется в aVR и aVL. Зубец Т в стандартных отведениях снижен, сглажен и даже отрицателен (до 7 дня). TV1- V2 может быть положительным в течение первых 4 дней, затем становится отрицательным. Т V3- V5 отрицателен. С 7-го дня TV5- V6 положителен.
Интервал PQ 0,1-0,12 сек, комплекс QRS 0,04-0,05 сек, продолжительность интервала QT 0,22-0,32 сек, QTc от 0,42 до 0,45 мс. QTc - корригированный интервал QT, рассчитывается как отношение продолжительности QT мсек к корню квадратному из предшествующего интервала RR. У недоношенных более продолжительная электрическая систола, нежели у доношенных.
Для диагностики патологии сердечно-сосудистой системы у новорожденных большое значение имеют электрокардиографические признаки гипертрофии и перегрузки различных отделов миокарда.
Электрокардиографические признаки гипертрофии правого предсердия:

· зубец Р2, 3 > 3 мм;

· зубец PaVF высокий, заостренный;

· зубец PaVL отрицательный;

· зубец PV1-2 высокий.

Истинная гипертрофия правого предсердия в неонатальном периоде бывает редко, чаще встречается временная его перегрузка в связи с острыми гемодинамическими ситуациями. Для перегрузки характерны те же изменения зубца Р, что и при гипертрофии, но при перегрузке они быстро исчезают.
Электрокардиографические признаки гипертрофии левого предсердия:
· зубец P1, 2 уширен > 0, 08 ", расщеплен или двугорбый;

· зубец PaVL, aVR уширен и двугорбый;

· зубец PV3-V6 уширен и двугорбый;

· зубец PV1-2 двухфазный с преобладанием отрицательной фазы.

Электрокардиографические признаки гипертрофии правого желудочка:
· правый тип ЭКГ (угол α > +180°);

· высокоамплитудный RV1-2;

· желудочковый комплекс в отведении Vl имеет форму qR;

· зубец SII > RII;

· увеличение времени активации правого желудочка в отведениях Vl-2 > 0,03";

· положительный зубец TV1 после 7-го дня.

Электрокардиографические признаки перегрузки правого желудочка: 

А. Систолическая перегрузка:
· правый тип ЭКГ;

· зубец RV1> SV1;

· в отведении Vl желудочковый комплекс имеет форму R, qR;

· сегмент ST смещен вниз от изолинии во II, III, aVF, Vl-2 отведениях в сочетании с дискордантным смещением зубца Т в этих отведениях.

Б. Диастолическая перегрузка:
· правый тип ЭКГ;

· в отведениях V1-V2 признаки блокады правой ножки – форма комплекса rSr', rsR';

· изменения сегмента ST мало выражены.

Электрокардиографические признаки гипертрофии левого желудочка:
· тип ЭКГ левый (угол α < +30°);

· увеличение амплитуды зубца S в отведениях Vl-2 (SV1 > 21 мм у доношенных и > 26 мм у недоношенных);

· увеличение времени активации левого желудочка > 0,02 в отведениях V5-6;

· QV6 > 3 мм.

Электрокардиографические признаки перегрузки левого желудочка: 

А. Систолическая:
· уменьшение отклонения электрической оси сердца вправо - угол α +80°+90°;

· увеличение амплитуды зубца RV5-6;

· смещение сегмента ST вниз от изолинии в I, II, aVL, V5-6 отведениях с дискордантным зубцом Т;
Б. Диастолическая:
· глубокий зубец Q в отведениях V5-6;

· высокий RV5-6;

· высокий, заостренный TV5-6.

По данным холтеровского мониторинга (Кравцова Л. А., 2002г.) у новорожденных выявляется значительная вариабельность ритма в дневное и ночное время (табл. 2).
Таблица 2
Данные суточного ритма сердца у новорожденных
	Показатели ЭКГ
	Значение

	Q-T среднее
	259,0+13, 1

	Q-Тмаксимальное
	344,1±25

	Q-Tc
	390,8±8,7

	ЧСС среднее
	143,8±5,2

	ЧСС максимальное
	240

	ЧСС минимальное
	95

	Максимальные паузы режима
	984 (764,2±74,3)

	разница м/у ЧСС макс и ЧСС мин днем
	129+14,1

	разница м/у ЧСС макс и ЧСС мин ночью
	108,7±7,5

	ЧСС в период ночного сна
	132,2±11,1

	Циркадный индекс (соотношение ЧСС бодрствования/ ЧСС сна)
	1,15±0,03


Снижение циркадного индекса (ЦИ) отражает ригидность ритма и характерно для органической патологии сердца. Повышение ЦИ связано с повышением чувствительности миокарда к катехоламинам, наблюдается при нарушении ритма, ассоциируется с усилением вагусных влияний на сердце.
Допплер-эхокардиография является единственным доступным неинвазивным методом изучения гемодинамики плода и новорожденного. Для обследования плода используют линейные и конвексные датчики 3-3, 7 МГц, для исследования сердца новорожденного секторальные датчики 7-5 МГц.
Основными параметрами систолической функции являются конечно-систолический и конечно-диастолический диаметры и объемы левого желудочка, фракция выброса и фракционное укорочение волокон миокарда левого желудочка. Размеры полостей и толщина стенок сердца определяются весом ребенка (Белозеров Ю. М., 1995г.) – приложение 1, 2, 3, 4, 5, 6. Фракция выброса у новорожденных составляет 65-75%, фракционное укорочение волокон миокарда 35-40%.
Основными показателями диастолической функции являются: максимальная скорость раннего диастолического наполнения желудочков (Е), скорость наполнения в фазу систолы предсердий (А), соотношение этих скоростей (Е/А), время изоволюметрического расслабления миокарда (ВИР) и время замедления кровотока раннего диастолического наполнения. У плода скорость диастолического наполнения через трикуспидальный клапан преобладает над скоростью кровотока через митральный. Скорость кровотока в фазу систолы предсердий преобладает над фазой раннего наполнения, соотношение Е/А < 1. У новорожденного кровоток раннего наполнения преобладает над систолой предсердий, Е/А > 1. О нарушении диастолического расслабления можно судить по сохранению Е/А < 1 и удлинению времени изоволюметрического наполнения левого желудочка. Задержка формирования диастолической функции миокарда в виде длительного сохранения высокой скорости кровотока в фазу систолы предсердий по сравнению с фазой раннего диастолического наполнения характерна для недоношенных детей и это является фактором риска быстрого развития у них декомпенсации сердечной деятельности.
УЗИ сердца является незаменимым методом для диагностики порочных сообщений между различными отделами сердца, стенозирования выводящих трактов, что позволяет с большей степенью достоверности диагностировать ВПС.
R-логическое обследование дает информацию о состоянии малого круга кровообращения, об изменении конфигурации тени сердца и сосудов, о наличии кардиомегалии. О размерах сердца судят по величине кардиоторакального индекса. В норме его величина составляет 0,55. Увеличение индекса до 0,59-0,61 считается небольшим, до 0,62-0,65 -умеренным, при индексе > 0,66 диагностируют кардиомегалию.
ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ СЕРДЦА
Среди первичных поражений сердца у новорожденных основной удельный вес составляют врожденные пороки. Врожденные пороки сердца составляют около 22% в структуре всех врожденных пороков развития. До настоящего времени остается высокой летальность от врожденных пороков сердца. Около 50% детей с ВПС умирает на первом году жизни, в том числе 50% - в периоде новорожденности (А.С. Шарыкин, 2000г.).
Таблица 3
Разделение врожденных пороков сердца в зависимости 
от возрастной хронологии первых симптомов
	Пороки, манифестирующие только у новорожденных
	Пороки, манифестирующие преимущественно у новорожденных
	Пороки у новорожденных, чаще всего не сопровождающиеся нарушениями гемодинамики
	Пороки, манифестирующие во всех возрастных группах

	1. Гипоплазия левой половины сердца

2. Атрезия клапанов легочной артерии с интактной межжелудочковой перегородкой

3. Поддиафрагмальный полный аномальный дренаж легочных вен

4. Предродовое сужение или заращение овального окна
	1. Полная транспозиция аорты и легочной артерии

2. Общий истинный артериальный ствол

3. Двухкамерное сердце
	1. Дефект межпредсердной перегородки

2. Дефект межжелудочковой перегородки

3. Тетрада Фалло (кроме случаев с атрезией легочной артерии)
	1. Открытый артериальный проток

2. Коарктация аорты

3. Стеноз аорты

4. Стеноз клапанов легочной артерии

5. Тетрада Фалло с атрезией легочной артерии

6. Атрезия трикуспидального клапана

7. Единственный

8. желудочек

9. Болезнь Эбштейна

10. Полный (наддиафрагмальный) аномальный дренаж легочных вен

11. Атриовентри-кулярный клапан


Большинство ВПС имеет возрастную хронологию клинических проявлений, что может затруднять диагностику в периоде новорожденности. В первые дни жизни диагностируются пороки, при которых гемодинамика нарушается уже на ранних этапах плацентарного кровообращения - атрезия клапанных отверстий, недоразвитие отделов сердца, критический стеноз аорты, транспозиция магистральных сосудов с интактной межжелудочковой перегородкой. Другая категория аномалий наблюдается преимущественно у новорожденных, но может встретиться и в более старшем возрасте - полная транспозиция сосудов, общий артериальный ствол, двухкамерное сердце. Есть пороки, которые могут не проявить патологических симптомов у новорожденного, например, септальные дефекты. И, наконец, есть группа пороков, которые могут проявляться в любом возрасте (табл. 3).

Пороки, манифестирующие только в периоде новорожденности, относятся к редким порокам, но именно они определяют летальные исходы от ВПС в периоде новорожденности.
Синдром гипоплазии левого желудочка (Q.23.4)
Этот порок включает уменьшенную полость левого желудочка, пороки аортального и митрального клапана (стеноз, атрезия, гипоплазия).
У новорожденных этот порок является одной из самых частых причин смерти от ВПС. Дети погибают сразу после рождения в роддоме или отделениях новорожденных, ВПС у них чаще всего не диагностируется. При этом могут быть экстракардиальные пороки развития многих органов. Порок чаще встречается у мальчиков. Нарушения гемодинамики обусловлены гипертензией малого круга, правый желудочек обеспечивает кровообращение по большому и малому кругу. Артериальная кровь из левого предсердия через открытое овальное окно поступает в правое сердце и в легочную артерию, через ОАП часть крови поступает в нисходящую аорту, небольшое количество - в восходящую и коронарные сосуды. В большом круге циркулирует смешанная кровь, что приводит к умеренной гипоксемии. Кровоток по большому кругу снижен (во многих внутренних органах возникают ишемические некрозы). Гипертрофия правого желудочка с расширением полости приводит к ранней декомпенсации. Первые признаки ВПС возникают вскоре после рождения - адинамия, бледно-серый цвет кожи, резко выраженная одышка до 100 дых/мин с втяжением уступчивых мест. Возможен дифференцированный цианоз - на ногах. Верхушечный толчок усилен, имеется эпигастральная пульсация, пульс на руках и ногах почти не прощупывается или более слабый на руках из-за гипоплазии дуги аорты. Границы сердца резко расширены, тоны приглушены, тахикардия, систолический шум может отсутствовать. Сердечная недостаточность может возникнуть в первые дни и прогрессировать. Если имеются сопутствующие пороки (стеноз легочной артерии, транспозиция магистральных сосудов), сердечная недостаточность возникает позже.

На ЭКГ - низкий вольтаж, отклонение ЭОС вправо до + 130°, признаки гипертрофии обоих предсердий, больше правого, резкая гипертрофия правого желудочка. Отсутствуют зубцы Q в V5-6, здесь же регистрируются глубокие зубцы S.
При R-логическом исследовании выявляется усиление легочного рисунка - венозный застой. Кардиомегалия с 4-5 дня жизни. КТИ > 65%, конфигурации сердца ближе к шаровидной.
При УЗИ сердца - атрезия или гипоплазия устья выявляется из парастернального доступа, отсутствие эхосигнала от МК, или признаки его гипоплазии и стеноза, гипоплазия ЛЖ, резко расширены ПЖ и ПП. Сообщения между ЛП и ЛЖ отсутствует.
Аномальный дренаж легочных вен (АДЛВ - Q.262)
Порок, при котором все (тотальный) или отдельные (частичный) легочные вены впадают в правое предсердие или в венозные сосуды, ведущие к нему. Частичный АДЛВ может длительное время не проявлять себя клинически. Только в периоде новорожденности проявляет себя тотальный дренаж легочных вен в нижнюю полую вену, его называют поддиафрагмальным. Для этого варианта порока характерна с момента рождения артериальная гипоксемия, недостаточность кровообращения и дыхания. С первых дней жизни выявляется легочная гипертензия. Главные признаки - одышка, кашель, затруднение при кормлении, отставание в массе. Сердце не увеличено в размерах. В легких хрипы застойного характера.
ЭКГ - резкая правограмма, гипертрофия и перегрузка правых отделов.
При R-графии грудной клетки во фронтальной проекции – картина «снежной бабы».
Эхокардиографическое исследование малоинформативно - выявляются небольшие размеры левых отделов сердца, дополнительный эхо-сигнал кзади от левого предсердия.
Из пороков, встречающихся преимущественно у новорожденных, чаще всего диагностируется транспозиция магистральных сосудов.
Транспозиция магистральных сосудов (ТМС)
Этот порок составляет от 12 до 20 % всех ВПС, его определяют как самую частую причину цианоза и сердечной недостаточности у грудных детей. При этом пороке аорта отходит из правого, а легочная артерия из левого желудочка. Чтобы этот порок был совместим хотя бы с самой непродолжительной жизнью, должно быть одно или несколько сообщений между большим и малым кругом кровообращения. Это может быть открытое овальное окно, ДМЖП, ДМПП или ОАП. Среди сопутствующих пороков, не являющихся обязательным условием жизни, наиболее часто встречается стеноз легочной артерии. Наличие его облегчает состояние больных и обусловливает более благоприятный прогноз.
Для гемодинамики при ТМС характерно:
1) разобщение кругов кровообращения, при этом правый желудочек выполняет роль насоса для большого круга
2) газообмен осуществляется благодаря переменным сбросам крови через компенсирующие коммуникации, величина сброса определяет степень гипоксемии. Но даже при самых благоприятных обстоятельствах сброс оказывается недостаточным для насыщения артериальной крови кислородом
3) несмотря на большой минутный объем, развивается сердечная недостаточность.
У мальчиков порок встречается в 2 раза чаще, чем у девочек. Дети рождаются с нормальным весом. С самого первого дня появляется интенсивный общий цианоз. Оксигенотерапия не отражается на степени его выраженности. Цианоз может быть единственным признаком порока в течение первых 2-3 недель жизни. Начиная с 3-4 недели, появляется одышка, затруднения при кормлении, увеличивается печень, быстро увеличиваются размеры сердца, появляются отеки. При наличии стеноза легочной артерии выслушивается систолический шум. С первых дней жизни отмечаются выраженная полицитемия, рано развивается симптом "барабанных палочек".
ЭКГ - правограмма, гипертрофия правых отделов.
R- грамма - овальная, яйцеобразная форма сердца; сосудистый пучок узкий в переднезадней и расширен в боковой проекции.
УЗИ: косвенные признаки - дилатация и гипертрофия правого желудочка, увеличение экскурсии передней створки трикуспидального клапана; параллельная ориентация выводных трактов обоих желудочков.
Открытый артериальный проток (ОАП - Q.25.0)
ОАП считают врожденным пороком, если он продолжает функционировать спустя неделю после рождения у доношенных и две недели - у недоношенных детей. Клинически значимый ОАП встречается у 75% новорожденных с массой тела менее 1 кг, у 10-15% - с массой от 1,5 до 2 кг. Чем меньше гестационный возраст новорожденного и чем тяжелее его состояние, тем меньше вероятность самостоятельного закрытия артериального протока. Практически он никогда не закрывается у детей с РДС, что значительно утяжеляет течение основного заболевания и заставляет прибегать к срочному хирургическому вмешательству. Существуют дуктус-зависимые ВПС, при которых функционирующий проток играет основную компенсаторную роль в поддержании адекватной гемодинамики (ТМС, атрезия легочной артерии с интактной межжелудочковой перегородкой и др.). Гемодинамика при этом пороке зависит от направления шунтирования крови через ОАП. Клинически значимый порок в периоде новорожденности проявляется симптомами сердечной недостаточности и отека легких. При аускультации обнаруживают систолический шум во П-Ш межреберье слева от грудины. Размеры сердца увеличены, легочной рисунок усилен. 
На ЭКГ комбинированная гипертрофия обоих желудочков. Нормальное положение электрической оси сердца. Характерно изменение пульса - скорый и высокий, пульсовое давление выше 40 мм. рт. ст.
УЗИ - косвенные признаки: увеличение полости левого желудочка и изменение отношения размера левого предсердия к диаметру аорты (> 1,2).
К экстракардиальным симптомам гемодинамически значимого открытого артериального протока относят:
1. пульмональные: отрицательная динамика или отсутствие положительной при проведении ИВЛ, Fi02 возрастает;

2. гастроинтестинальные - возникновение язвенно-некротического энтероколита;

3. почечные - олигурия, снижение клиренсов.

Атриовентрикулярные коммуникации (АВК)
АВК - атриовентрикулярные коммуникации составляют от 2 до 5% от всех пороков. Обуславливают тяжелейшие нарушения гемодинамики. Выделяют полную и неполную форму. При полной форме нарушено развитие клапанного аппарата, межжелудочковой и межпредсердной перегородок. При неполной форме дефект межпредсердной перегородки сочетается с нарушением развития створки митрального клапана. Гемодинамика определяется анатомической формой порока. При полной форме возникает обильный сброс крови из правых отделов сердца в левые с развитием митральной и трикуспидальной недостаточности. При неполной форме нарушения гемодинамики связаны с большим межпредсердным дефектом и митральной недостаточностью. Декомпенсация кровообращения сочетается с легочной гипертензией. При неполной форме сердце резко увеличено в размерах. При аускультации выслушиваются два шума - один над легочной артерией, другой на верхушке, на верхушке может выслушиваться и диастолический шум вследствие деформации створок митрального клапана и относительного стеноза. При полной форме к этой звуковой симптоматике присоединяется очень грубый шум ДМЖП. Тоны сердца глухие.
ЭКГ - выявляется перегрузка обоих желудочков и их гипертрофия. Ось сердца отклонена влево - при полной АВК угол α > - 90°, при неполной угол α до - 60°.
R-логически - кардиомегалия.
Данные УЗИ: признаки ДМПП, аномалии митрального клапана, признаки изменений трикуспидального клапана, объемной перегрузки правого желудочка.
Общий артериальный ствол (Q.20.0)
При этом пороке ствол легочной артерии отсутствует, ветви ее берут начало от общего трункуса. Ведущим признаком порока является одышка, цианоз, усиливающийся при крике. Тоны сердца громкие. Грубый систолический шум выслушивается в III- IV межреберье. Быстро возникает и неуклонно прогрессирует сердечная недостаточность.
На ЭКГ выявляются признаки перегрузки правых отделов.
R- логически увеличение сердца, иногда оно яйцевидной формы.
Эхокардиография - выявляется большой сосуд, сидящий на межжелудочковой перегородке, гипертрофия правого желудочка.
Тетрада Фалло (Q.21.3)
Тетрада Фалло составляет 10-15% от всех ВПС. При этом пороке имеется сочетание большого дефекта межжелудочковой перегородки, расположенного у корня аорты с нарушениями в строении выводного тракта правого желудочка, обусловливающими равное давление в обоих желудочках сердца. Нарушения в выводном тракте могут быть представлены клапанным или инфундибулярным (иногда их сочетанием) стенозом или гипоплазией легочной артерии. Сердце имеет небольшие размеры, правое предсердие и желудочек гипертрофированы. Все нарушения гемодинамики возникают после рождения. При атрезии устья легочной артерии ее наполнение кровью осуществляется через ОАП, после его закрытия - через коллатерали. При стенозе легочной артерии регуляторами сброса крови является соотношение сопротивления легочной артерии и аорты. Чем выше сопротивление в легочной артерии, тем больше уровень гипоксемии. Клиника порока весьма разнообразна. При атрезии устья легочной артерии цианоз у ребенка появляется сразу с рождения, он умеренно выражен. Одышка отсутствует. Размеры сердца увеличены, в межлопаточном пространстве можно выслушать систоло-диастолический шум тока крови по коллатералям. При стенозе легочной артерии клинических проявлений в периоде новорожденности обычно нет, за исключением систолического шума, который появляется к концу 1 недели жизни. В период т.н. физиологической анемии у ребенка могут быть гипоксемические кризы - внезапно появляется одышка, крик, апноэ, судороги, кожные покровы становятся серыми. Кризов может быть 20-25 в сутки, они могут возникать при кормлении, пеленании, дефекации. Цианоза во время криза обычно нет.
При ЭКГ исследовании выявляется умеренная или выраженная гипертрофия правого желудочка.
R- логически легочной рисунок обеднен, сердечная тень увеличена в поперечнике, талия подчеркнута, восходящая аорта и ее дуга резко расширены.
УЗИ позволяет выявить смещение аорты, ДМЖП, степень легочного стеноза и гипертрофию правого желудочка.
Пороки с препятствием кровотоку
Наиболее часто представлены стенозом легочной артерии, аорты и коарктацией аорты.
Коарктация аорты (Q.25.1) составляет 10-15% от всех ВПС и может быть ведущей причиной недостаточности сердца у новорожденных. Различают инфантильный и взрослый тип коарктации аорты. При первом функционирует артериальный проток, устье которого может впадать в аорту ниже места ее сужения (преддуктальный вариант) и выше (постдуктальный). Чаще встречается преддуктальный. При взрослом типе проток закрыт, рано возникают коллатерали. Нарушения гемодинамики определяются степенью сужения аорты, его локализацией и наличием открытого артериального протока. При взрослом типе возможна перегрузка левых отделов. В верхний и нижней половине туловища возникают два разных режима кровообращения. Выше места сужения развивается выраженная артериальная гипертензия. При инфантильном типе гипертензии в большом круге может не быть, но имеется сброс крови; при предуктальном варианте сброс справа налево - из легочной артерии в аорту, при постдуктальном сброс слева направо, при этом легочный кровоток усилен. Оба варианта инфантильного типа осложняются недостаточностью кровообращения. Начальные симптомы могут возникнуть в течение первой недели или в периоде новорожденности: затруднение при кормлении, одышка, кашель, отставание в весе, приступы беспричинного плача, беспокойства, энергичного движения ног. Может быть серо-пепельное окрашивание кожных покровов. В диагностике важно обратить внимание на особенности пульса - ослабление или отсутствие его на ногах и разницу АД. При аускультации - ритм галопа на верхушке, систолический шум выслушивается очень редко.
ЭКГ - чаще регистрируется правый тип, перегрузка правых отделов, реже комбинированная гипертрофия.
R-логически легочной рисунок усилен, тень сердца увеличена в поперечнике, в косых проекциях увеличены правые и левые отделы.
УЗИ - допплерэхокардиография позволяет выявить турбулентный ускоренный поток крови за местом стеноза и определить градиент давления.
Коарктация аорты может сочетаться с субаортальным и митральным стенозом (полная аномалия Шона). Аномалия Шона может сочетаться с генетическими синдромами - врожденной дисфункцией коры надпочечников, синдромом Шерешевского-Тернера.
Стеноз легочной артерии (Q.25.6)
Составляет от 2 до 10% ВПС. Гемодинамика определяется степенью сужения артерии. Резкая степень сужения создает у новорожденного такое сопротивление кровотоку, что правый желудочек полностью не опорожняется, быстро дилатируется и наступает недостаточность кровообращения. Состояние больных усугубляется артериальной гипоксемией из-за сброса крови через овальное окно. Время возникновения первых симптомов определяется степенью сужения. Серьезные нарушения гемодинамики наступают, если площадь устья легочной артерии меньше 0,7см2 на 1м 2 поверхности тела. Первый симптом - умеренный цианоз, который появляется иногда в течение первых суток после рождения или возникает к концу периода новорожденности. Сердце прогрессивно увеличивается, появляется одышка, пульсация яремных вен, печени. При аускультации в конце периода новорожденности у половины больных выслушивается систолический шум во II-IV межреберье слева от грудины. Обычно он короткий, но может быть и непрерывным. В связи с гипоксемией развивается полицитемия.
ЭКГ - правограмма с гипертрофией и резкой перегрузкой правого желудочка - зубец RV1> 20 мм, отрицательный ТVl, 2 сочетается со смещением ST вниз от изолинии.
R-логически силуэт сердца имеет шаровидную форму, легочной рисунок обеднен. 
УЗИ - в проекции короткой оси на уровне сосудов нарушенное открытие клапанов легочной артерии, допплерэхо - турбулентное течение крови в области клапана легочной артерии.
Дефект межжелудочковой перегородки (Q.21.0)
Это одна из самых распространенных аномалий развития сердца, составляет от 17 до 30% от числа всех ВПС. Дефект различной величины располагается под устьем аорты или ниже основания створки 3-х створчатого клапана. Нарушения гемодинамики проявляются после рождения и заключаются в сбросе крови из левого желудочка в правый. При этом в периоде новорожденности сброс обычно незначительный, т. к. в легких ребенка еще сохраняется высокое сосудистое сопротивление. Величина сброса может определяться размерами дефекта - при больших дефектах, диаметр которых превышает половину поперечника аорты, левый желудочек приобретает два равноценных выходных отверстия, одно из которых устье аорты, другое - септальный дефект. Большие дефекты сочетаются с выраженной легочной гипертензией, обусловленной гиперволемией. В этих случаях возникает дефицит минутного объема в большом круге и сердечная недостаточность. Дети рождаются с нормальным весом. Первым симптомом порока является систолический шум. При небольших дефектах он выслушивается с первой недели, при больших - в конце периода новорожденности. Максимум шума - III-IV межреберье слева от грудины. Быстро формируется сердечный горб. Сердце увеличено в размерах. Имеются признаки недостаточности I-II ст.
При ЭКГ-исследовании может быть нормальное положение электрической оси или отклонение влево, гипертрофия левых отделов или комбинированная перегрузка желудочков, нарушения проводимости.
R-логически увеличение левых отделов, выбухание легочной артерии, усиление легочного рисунка.

УЗИ позволяет определить размер и расположение дефекта.
Аномальное отхождение левой коронарной артерии от легочной артерии
(синдром Блайда-Уайта-Гарленда) (Q.24.5)
Кровь в левую коронарную артерию при этом пороке поступает не из легочной артерии, а через межкоронарные анастомозы из правой КА. В связи с этим выживаемость этих больных определяет коллатеральный кровоток на момент рождения. Заболевание манифестирует в первые месяцы жизни. Первые признаки -вялость, бледность кожных покровов, потливость, рвота, одышка, тахикардия. Иногда первым признаком являются приступы резкого беспокойства после или во время кормления. Приступы могут сопровождаться повышением температуры тела (нарушение терморегуляции).
Основное диагностическое значение имеет ЭКГ - отклонение электрической оси сердца влево, блокада передней веточки левой ножки, глубокий Q1, aVL, V 5-6, подъем ST выше изолинии с уменьшением зубца R, что соответствует картине инфаркта миокарда.
Инфаркты миокарда являются редкой, но не казуистической патологией сердца у новорожденных. Причины инфаркта миокарда в периоде новорожденности могут быть разными. Чаще всего это ВПС - аномальное отхождение левой коронарной артерии (синдром Бланда-Уайта-Гарленда). Из других ВПС может быть транспозиция магистральных сосудов, двойное отхождение сосудов от правого желудочка (аномалия Тауссиг-Бинга), стеноз легочной артерии. Реже причиной ИМ может быть тяжелая асфиксия новорожденного, катетеризация пупочной вены, идиопатический артериальный кальциноз.
Диагноз инфаркта миокарда устанавливается на основе характерных электрокардиографических признаков. Электрокардиографические признаки инфаркта миокарда у новорожденных (Towbin, 1992):
· широкий зубец Q (> 0, 035");

· подъем сегмента ST > 2 мм;

· в отведениях V5-6 желудочковый комплекс имеет форму QR, зубец Т в этих отведениях отрицательный;

· интервал QT удлинен > 0, 44".

Дифференциальный диагноз врожденных пороков сердца у новорожденных представлен в таблице 4.

Таблица 4
Дифференциальный диагноз важнейших поражений сердца у новорожденных
	Диагноз
	Время первых проявлений заболевани от рождения
	Первый симптом
	Одышка
	Цианоз
	Пульс
	ЭКГ
	Увеличение сердца
	Недостаточность кровообращения
	Усиление легочного рисунка
	Примечание

	Гипоплазия левой половины сердца
	48 часов - 7 дней
	Внезапная одышка
	+++
	+
	Не пальпируется
	Правограмма
	+++
	+++
	+++
	Встречается у мальчиков в 2 раза чаще, 75% погибает в первую неделю жизни

	Атрезия клапанов легочной артерии
	С рождения
	Цианоз
	+→++
	++
	Обычный
	Перегрузка левых отделов
	+→+++
	+++
	-
	

	Поддиафрагмальный аномальный дренаж легочных вен
	24 часа - 7 дней
	Цианоз
	++
	++
	Слабый
	Правограмма
	-
	+→++
	+++
	

	Транспозиция сосудов
	С рождения
	Цианоз
	+
	+++
	Обычный
	Правограмма
	+→++
	+→+++
	-или++
	Силуэт сердца в виде "яйца на боку". У мальчиков встречается в 2,5 раза чаще

	Коарктация аорты
	Любое
	Одышка
	++
	-
	Усилен на руках
	Правограмма
	++
	++
	-или+
	

	Атрезия трехстворчатого клапана
	С рождения
	Цианоз
	+-
	++
	Общий
	Левограмма
	+
	-
	-или+
	

	Общий артериальный ствол
	1-4 недели
	Одышка
	++
	+-
	Скорый, полный
	Комбинированная типертрофия
	+
	+-
	++или-
	

	Тетрада Фалло с атрезией легочной артерии
	1-4 недели
	Цианоз
	+-
	+
	Общий
	Правограмма
	+
	-
	-
	

	Открытый артериальный (боталлов) проток
	Любое
	Одышка
	++
	-
	Скорый, полный
	Комбинированная перегрузка
	+→++
	+→++
	++
	

	Болезнь Эбштейна
	Любое
	Цианоз (при ООО)
	+
	++
	Обычный
	См. примечание
	+++
	++
	-
	Характерны низковольтные, расщепленные комплексы QRSvl-v6


Обозначения: - отсутствие симптома; +- непостоянный симптом; + умеренно выраженный симптом; ++ значительно выраженный симптом; +++ резко выраженный симптом.
Принципы организации помощи новорожденным с ВПС:
1) своевременное выявление в роддоме детей с подозрением на ВПС;

2) топическая диагностика порока;

3) адекватная консервативная терапия;

4) своевременное хирургическое лечение.

Факторы диагностического внимания, позволяющие заподозрить наличие ВПС:
· бледность или цианоз кожных покровов;
· гипотрофия;
· плохая переносимость нагрузки (затруднения при кормлении, отказ от груди, появление одышки или цианоза при пеленании);
· увеличение сердца; 
· изменение звучности тонов;
· систолический шум во II, III межреберье слева от грудины,
· в межлопаточном пространстве, у нижнего угла левой лопатки, машинный систоло-диастолический шум на основании сердца;
· изменение пульса (разный пульс на лучевых артериях, отсутствие пульса на бедренной артерии);
·  изменение артериального давления (значительная разница на верхушке и нижних конечностях);
· аритмии;
· патологические изменения ЭКГ (признаки перегрузки или гипертрофии); 
· необычная тень сердца при R-логическом исследовании;
· (шаровидная, овоидная, в виде "голандского башмака"); 
· множественные стигмы дизэмбриогенеза соединительной ткани.
Топический диагноз порока уточняется при проведении ультразвукового исследования.

При проведении консервативного лечения больных с ВПС рекомендуется дифференцированный подход к инфузионной терапии и использованию кислорода, диуретических препаратов. Инфузионная терапия должна быть направлена на улучшение микроциркуляции и коррекцию метаболических нарушений, диуретические препараты рекомендуют использовать очень осторожно, предпочтение отдается антагонистам альдостерона. 
Кислород считают противопоказанным при дуктусзависимых пороках (транспозиция магистральных сосудов, атрезия артерий с интактной межжелудочковой перегородкой). Для поддержания функционирования открытого артериального протока используют инфузии простагландина Е2 в дозе 0,02-0,1 мкг/кг/мин. Длительность инфузии от 30 минут до 8 часов. Возможные побочные эффекты: апное, гипотензия, гипертермия, бронхоспазм, брадикардия, судороги, тромбоцитопения.

При гемодинамически значимом ОАП с лево-правым шунтом рекомендуется ограничение объема жидкости от 60 мл/кг/сутки (у детей с массой тела более 1500г) до 100 мл/кг/сутки (у детей с массой тела менее 1000г). Возможно использование диуретиков (только при конгестивной сердечной недостаточности): гидрохлортиазид 2-4 мг/кг/сутки (фуросемид назначается в исключительных случаях - препятствует закрытию артериального протока). Оксигенация должна поддерживаться на достаточном уровне (гипоксия стимулирует синтез простогландинов, что поддерживает открытый артериальный проток), при необходимости – переливание эритроцитарной массы. При отсутствии эффекта в течение 24-48 часов назначается индометацин (ингибирует синтез простогландинов): 0,2 мг/кг внутривенно медленно каждые 8 часов - всего три введения. На первой неделе жизни введение индометацина проводят через 12 часов. При отсутствии эффекта цикл из 3 инъекций повторяется через 12 часов. При сохранении протока открытым после повторного цикла индометацин вводится в поддерживающей дозе 0,1 мг/кг/сутки в течение 5 дней. Эффективность индометацина ((60%) возрастает с гестационным возрастом. Совместно с сердечными гликозидами индометацин следует применять очень осторожно - высок риск анурии. При отсутствии эффекта от консервативного лечения или наличии противопоказаний к использованию индометацина показано хирургическое лечение открытого артериального протока. Противопоказания к использованию индометацина: почечная недостаточность (диурез менее 0,7 мл/кг/час за последние 8 часов), тромбоцитопения менее 80000х109/л, ВЖК в последние 4 дня, подозрение на язвенно-некротический энтероколит, повышенная кровоточивость, кровь в стуле, гипербилирубинемия на уровне, являющемся показанием к заменному переливанию крови. Побочные эффекты индометацина: олигурия, угнетение агрегационной функции тромбоцитов, вытеснение билирубина из его связи с альбумином, язвенно-некротический энтероколит, интестинальные проблемы.
Показанием для хирургической коррекции врожденных пороков у новорожденных являются критические состояния, не поддающиеся консервативной терапии.
Признаки критического течения ВПС:
1. тотальный цианоз, стойкий, > 3 часов (при отсутствии других причин - ателектазы, диафрагмальные грыжи);

2. симптомы сердечной недостаточности;

3. тяжелая прогрессирующая гипотрофия.

БОЛЕЗНИ МИОКАРДА
Поражение миокарда у новорожденных детей чаще всего является вторичным. Оно может быть обусловлено воздействием гипоксии, медикаментов, эндокринными, обменными нарушениями. Патология миокарда может быть генетически детерминированной. Морфологическим субстратом во всех случаях является дистрофия миокарда и склеротические изменения в нем. Поэтому применительно к этим вариантам поражения миокарда может быть использован термин кардиомиопатия. При невозможности уточнить причину используется термин идиопатическая кардиомиопатия.
У новорожденных возможно также поражение миокарда в связи с вирусными и бактериальными инфекциями - врожденные кардиты. Если кардит возникает в первые 6 месяцев внутриутробного развития в миокарде возникают те же дистрофические и склеротические изменения, которые характерны для кардиомиопатий, причем преобладают фибросклеротические процессы. Поэтому т.н. ранние врожденные кардиты отождествляют с понятием фиброэластоз.
Фиброэластоз рассматривают как неспецифическую морфологическую реакцию эндокарда на любой миокардиальный стресс. В качестве такого стресса могут выступать врожденные пороки сердца, гипоксия, инфекции, кардиомиопатий. Если повреждающий агент (бактерии, вирусы) действует на миокард в последние 2-3 месяца внутриутробного развития или в момент рождения ребенка, в миокарде возникает классическое воспаление, что соответствует термину миокардит. Он может быть врожденным и приобретенным. Все перечисленные варианты повреждения миокарда имеют особенности, обусловленные этиологическими факторами.
Синдром дезадаптации сердечно-сосудистой системы
Особенности строения кардиомиоцитов у новорожденного ребенка, особенности биоэнергетики сердечной клетки (ведущая роль углеводного обмена с быстрым истощением аэробного гликолиза) определяют значительную роль гипоксии в генезе нарушений процессов адаптации сердечно-сосудистой системы. Нарушения со стороны сердечно-сосудистой системы у новорожденного ребенка, возникающие под влиянием гипоксии, выделены в самостоятельный синдром - синдром дезадаптации сердечно-сосудистой системы. Различают 4 клинико-патогенетических варианта этого синдрома:
· неонатальная легочная гипертензия и персистирование фетальных коммуникаций (персистирующее фетальное кровообращение);

· транзиторная дисфункция миокарда с дилатацией полостей, нормальной или повышенной сократительной способностью;

· транзиторная дисфункция миокарда с дилатацией полостей и сниженной сократительной способностью;

· нарушения ритма и проводимости.

Возможно сочетание этих вариантов у одного ребенка.
Неонатальная легочная гипертензия и персистирование 
фетальных коммуникаций (Р.29.3)
Возможны два варианта этой патологии - с левоправым шунтированием через ОАП и праволевым. Прекапиллярная форма легочной гипертензии с праволевым шунтированием клинически проявляется диффузным цианозом с рождения. Цианоз усиливается при крике, оксигенотерапия не эффективна. Границы относительной сердечной тупости расширены, тоны сердца громкие.
На ЭКГ - признаки перегрузки правого предсердия, нарушение проведения по правой ножке пучка Гисса.
При R-логическом исследовании выявляется обеднение легочного рисунка, зачастую рентгенологическая картина без особенностей («удивительная норма»).
При капиллярной форме легочной гипертензии с левоправым шунтированием выявляется резкое нарушение дыхательной функции вплоть до отека легких. На ЭКГ признаки перегрузки обоих предсердий и левого желудочка. Возможны нарушения ритма в виде суправентрикулярной пароксизмальной тахикардии, трепетания предсердий, экстрасистолии. Нарушения ритма возникают в связи с одновременным левоправым сбросом через ООО.
Транзиторная дисфункция миокарда с нормальной или 
повышенной сократительной способностью (Р.29.4)
Клинически проявляется бледностью кожных покровов, может быть пероральный цианоз. Тоны сердца приглушены. Может выслушиваться систолический шум на верхушке и в V точке. На ЭКГ - депрессия ST I, II, V5-6, отрицательные Т V5-6. При эхокардиографии расширение полостей с хорошей сократительной способностью миокарда.
Транзиторная дисфункция миокарда с дилатацией полостей и 
сниженной сократительной способностью (Р.29.4)
По мере усугубления тяжести состояния выявляется нарушение сократительной способности. При этом может быть повышено содержание кардиоспецифических ферментов, что свидетельствует о тяжести субэндокардиальной ишемии. Этот вариант возникает в условиях длительного антенатального гипоксического воздействия.
Нарушения ритма и проводимости (Р.29.1)
a) Нарушения ритма при синдроме дезадаптации обусловлены изменением нейровегетативной регуляции, электрической нестабильностью миокарда и гемодинамическими нарушениями в связи с персистированием фетальных коммуникаций.
b) Чаще всего нарушения ритма представлены синусовой тахикардией - это первоначальная патофизиологическая реакция сердечно-сосудистой системы на гипоксию, второе по частоте место занимает суправентрикулярная тахикардия. Пароксизмальная тахикардия в 50% случаев обусловлена функционированием добавочных проводящих путей.
c) Возникновению аритмий может способствовать наличие фрагментов специализированной проводниковой ткани сердца, не подвергшаяся резорбтивной дегенерации, функциональная незрелость основных регуляторных центров продолговатого мозга, наличие выраженного дисбаланса между симпатической и парасимпатической иннервацией сердца из-за асинхронности созревания правых и левых звездчатых ганглиев симпатической нервной системы.
Особенности постнатальной адаптации сердечно-сосудистой системы у недоношенных
Характерна задержка формирования диастолической функции миокарда - сохранение высокой скорости кровотока в фазу систолы предсердий по сравнению с фазой раннего диастолического наполнения - фактор риска быстрой декомпенсации при неблагоприятных воздействиях. При РДС возникает нарушение систолической функции миокарда с клиническими признаками сердечной недостаточности. Часто встречается синдром персистирующей фетальной циркуляции и легочной гипертензии. У недоношенных детей в периоде новорожденности часто встречается опосредованное электролитными нарушениями удлинение интервала QT в сочетании с желудочковыми формами нарушений ритма.
Миокардит у новорожденных чаще всего вызывается вирусами Коксаки В (тип 1-5) и Коксаки А 13, может быть проявлением внутриутробного генерализованного процесса с полиорганным поражением. Клинические проявления складываются из экстракардиальных и кардиальных симптомов. Экстракардиальные: потливость, беспокойство, кашель, цианоз, рвота. Кардиальные: одышка, глухость тонов, ритм галопа, систолический шум, нарушения ритма - синдром слабости синусового узла, пароксизмальная тахикардия. Чаще всего, клиническая симптоматика со стороны сердца представлена сердечной недостаточностью.
При ЭКГ исследовании выявляется:
1.
диффузное снижение вольтажа;
2.
систолическая перегрузка левого желудочка;
3.
нарушения сердечного ритма в виде экстрасистолии, эктопической
тахикардии, трепетания предсердий, блокады веточек левой ножки;
4.
сглаженный зубец Т;
5.
депрессия сегмента ST.
Данные УЗИ сердца - расширение полости левого желудочка, признаки его дисфункции, снижение сократимости миокарда. При лабораторном исследовании - увеличение КФК, ЛДГ, повышение тропонина Т в крови.
Фиброэластоз (диффузное утолщение эндокарда за счет гиперплазии коллагеновой или эластической ткани) рассматривают как неспецифическую реакцию эндокарда на гипоксию, бактериальные и вирусные инфекции, врожденные пороки. Чаще встречается у девочек. Первые признаки поражения сердца появляются сразу при рождении: глухие тоны, систолический шум на верхушке, нарушения ритма. Общие клинические симптомы - субфебрилитет, кашель, потливость, бледность кожных покровов. Увеличены печень и селезенка, в легких - влажные хрипы. В периоде новорожденности имеет молниеносное или острое течение с бурным развитием сердечной недостаточности.
На ЭКГ - преобладание левого желудочка, смещение ST в стандартных и левых грудных отведениях, удлинение QT, А-В блокады.
Поражение сердца при эндокринных нарушениях:
· диабетическая фетопатия (Р.70.1) - может сопровождаться развитием гипертрофии миокарда левого желудочка и МЖП, которые диагностируются сразу при рождении.
· адреногенитальный синдром - сопровождается развитием врожденной симметричной гипертрофии миокарда
· врожденный тиреотоксикоз - может проявляться симптомами сердечной недостаточности.
· врожденный гипотиреоз - изменения со стороны сердца представлены т.н. "микседематозным сердцем" - брадикардия, низковольтная ЭКГ, нарушение процессов реполяризации, снижение сократительной функции миокарда. Может быть гидроперикард.
Медикаментозная кардиомиопатия (Р.04.0) возникает в результате использования медикаментозных препаратов беременной женщиной: токолитические препараты, препараты применяемые для наркоза при родоразрешении угнетают сократительную способность миокарда новорожденного.
Генетические синдромы с патологией миокарда - синдром Нунан, Беквита-Видемана, Вивера. При этих синдромах развивается гипертрофия миокарда, возможно возникновение сердечной недостаточности. Одним из проявлений генетического синдрома - туберозного склероза - являются опухоли сердца.
Опухоли сердца относятся к редкой врожденной патологии. Единственным методом, позволяющим диагностировать эту аномалию в пренатальном и раннем постнатальном периоде является эхо-допплеркардиография. Подавляющее большинство первичных новообразований сердца представлено рабдомиомами. Они часто сочетаются с аномалиями проводникового миокарда и нарушениями ритма. Нарушения ритма при этом носят рефрактерный характер и могут быть жизнеугрожающими.
Митохондриальные кардиомиопатии - в основе лежит патология проводящей системы миокарда, сопровождающаяся злокачественными нарушениями ритма сразу после рождения ребенка. Прогноз неблагоприятный.
Идиопатические кардиомиопатии - дилатационная и гипертрофическая могут быть следствием впервые возникших генных мутаций или представляют собой генетически детерминированные семейные случаи заболевания. Семейные формы составляют 40% дилатационных кардиомиопатий. При аутосомно-рецессивном типе наследования у детей обнаруживаются характерные фенотипические проявления - микроцефалия, аномалии гениталий, катаракта, краниостеноз, атрезия хоан, агенезия лучевой кости.
Диагностическими критериями КМП являются: кардиомегалия, дилатация полостей сердца, снижение сократимости, нарушения ритма сердца, систолический шум, застойная сердечная недостаточность.
На ЭКГ выявляется низкий вольтаж, нарушение процессов реполяризации, удлинение интервала QT, перегрузка предсердий.
Несмотря на наличие диагностических критериев, разграничить миокардиты и кардиомиопатии практически не представляется возможным.
Наряду с наличием некоторых особенностей клинических проявлений различных по этиологии повреждений миокарда, при всех вариантах формируются однотипные морфофункциональные нарушения в виде дезадаптивного вентрикулярного ремоделирования, для которого характерна неспецифическая эксцентрическая гипертрофия, фиброз, шаровидная форма левого желудочка с относительной недостаточностью атриовентрикулярных клапанов. В формировании такого ремоделирования большую роль играет ренин-ангиотензин-альдостероновая система. Ангиотензин II и альдостерон оказывают токсический эффект на кардиомиоциты, способствуют формированию фиброза, могут вызывать мутацию генов сократительных белков кардиомиоцита и приводить к угнетению их синтеза. Такое изменение геометрии левого желудочка является гемодинамически невыгодным и быстро приводит к развитию симптомов сердечной недостаточности.
В свете вышеизложенного патогенетическая терапия патологии миокарда должна включать ингибиторы ангиотензин-превращающего фермента и антагонисты альдостерона. Эти препараты показаны не только с целью лечения сердечной недостаточности, но и с целью достижения регресса фиброза миокарда. Капотен назначается в дозе 2 мг/кг/сутки. Антагонисты альдостерона (верошпирон, альдактон) в дозе 3-5 мг/кг/сут. Курс лечения капотеном составляет не менее 4 недель. Антагонисты альдостерона назначаются на 3 недели. Показаны препараты, улучшающие энергетический метаболизм клетки - элькар 10 капель 2 раза в день в течение месяца или карнитин-хлорид 100 мг/кг/сутки.
Интенсивная терапия показана при угрожающих жизни нарушениях ритма, сердечной недостаточности (см. соответствующие разделы) и при персистирующем фетальном кровообращении. Оказание помощи ребенку с персистирующим фетальным кровообращением направлено на уменьшение сопротивления легочных сосудов, увеличение системного давления. С целью профилактики ПФК: строго соблюдать принцип «минимального притрагивания», избегать таких патологических состояний как гипоксемия, гиперкапния, ацидоз (PO2(60 mm Hg, PCO2 около 35 mm Hg). 
Уменьшение сопротивления легочных сосудов:
1. Обязательная коррекция сопутствующих патологических состояний: гемодилюция при полицитемии, коррекция ацидоза, нормализация АД, добутамин при сниженном сердечном выбросе, инфузия глюкозы.

2. ИВЛ - добиться уровня РаО2 > 60 мм Hg, SatO2>90%. Использование альтернативных методов ИВЛ: высокочастотная осцилляционная вентиляция, NO-вентиляция.
3. Ощелачивание - бикарбонат Na или трис-буфер (в соответствии с уровнем PCO2 и концентрацией натрия) - до рН 7,5. Медикаментозное ощелачивание предпочтительнее, чем гипервентиляция (опасность баротравмы легких).
4. При необходимости – анальгезия, седация, релаксация.

5. Простациклин (Flolan): длительная инфузия 5-10-(20) нг/кг/мин. в систему верхней полой вены (голова, руки). Побочные эффекты: апное, острое падение артериального давления.
6. Увеличение системного давления: 
· допамин 5-10-20 мкг/кг/мин., 
· добутамин (при сердечной недостаточности) 5-10-20 мкг/кг/мин., 
· норадреналин 0,05-0,5-(5) мкг/кг/мин. 
Дозировка подбирается постепенно по эффекту, использовать в центральную вену.
НАРУШЕНИЯ РИТМА СЕРДЦА У НОВОРОЖДЕННОГО (Р.29.1)
Ритм сердца обеспечивается проводниковым миокардом. Клетки проводящей системы обнаруживаются уже у 28-30 дневного эмбриона. Полностью сформировывается система к 6-8 неделям. Отклонения в развитии проводникового миокарда представлены добавочными проводниковыми путями. Наличие дополнительных проводящих путей в миокарде считают пороком развития атриовентрикулярных фиброзных колец. Ведущими механизмами развития нарушений ритма служат изменения нейровегетативной регуляции сердечной деятельности и электрическая нестабильность миокарда. Кроме того, в генезе аритмий играют роль органические поражения сердца, персистирование фетальных коммуникаций, пороки сердца, кардиомиопатии, аномалии развития проводящей системы сердца.
Фетальные аритмии диагностируют при мониторном наблюдении за плодом у 1,2-1,3% беременных. Потенциально опасны они лишь в 20% случаев. Ассоциируются фетальные аритмии чаще всего с плацентарной недостаточностью и гипоксией плода. С высокой частотой их диагностируют при водянке плода, пороках сердца, миокардитах (внутриутробные инфекции), при множественных ВПР. Примерно 90% фетальных аритмий исчезают в первые недели жизни и не являются признаками тяжелой сердечной патологии. Для лечения фетальных аритмий чаще всего используют дигоксин, он хорошо проникает через плаценту. Одновременно с дигоксином или в виде монотерапии можно использовать анаприлин, он проникает через плаценту путем простой диффузии, но период его полувыведения значительно продолжительнее у плода, нежели у матери. Поэтому повторные введения опасны. Может использоваться так же изоптин, препарат хуже проникает через плаценту и поэтому его, как правило, комбинируют с дигоксином.
У новорожденных нарушения ритма встречаются чаще на фоне органической патологии сердца, что делает их более злокачественными по течению и более устойчивыми к проводимой терапии. При отсутствии органического поражения сердца чаще всего отмечается синусовая тахикардия, экстрасистолия. Из тяжелых нарушений ритма у новорожденных наблюдается пароксизмальная тахикардия, мерцательная аритмия, полная АВ-блокада, синдром слабости синусового узла.
Пароксизмальная тахикардия (ПТ)
В патогенезе пароксизмальной тахикардии (ПТ) у новорожденного играют роль многие факторы - перинатальная патология, незрелость, гипертензионно-гидроцефальный синдром, аномалии строения проводникового миокарда. ПТ может возникнуть внутриутробно, при этом отмечаются изменения "поведения" плода - усиление или ослабление шевелений, ЧСС при этом 220 уд/мин и более. Продолжительность периодов тахикардии у плода варьирует от 30 сек до нескольких недель. Частые и длительные приступы сопровождаются возникновением сердечной недостаточности и могут быть причиной внутриутробной гибели плода.
Пароксизмы тахикардии у новорожденных могут возникать на фоне провоцирующих факторов: плача, кормления, повышения или понижения температуры. При ПТ число сердечных сокращений составляет от 250 до 300 уд./мин. Во время длительного пароксизма возникает снижение ударного объема, увеличение периферического сопротивления, нарушение регионарного кровотока. Часто развивается сердечная недостаточность. Если ПТ возникает на фоне органической патологии сердца, даже кратковременные приступы могут привести к недостаточности кровообращения. Очень важно провести дифференциальный диагноз с непароксизмальной тахикардией.
Критерии дифференциального диагноза:
1. Приступ пароксизмальной тахикардии сопровождается резким нарушением состояния ребенка: отмечается беспокойство, отказ от еды, многократная рвота, резкая потливость, задержка мочеиспускания. При непароксизмальной тахикардии самочувствие не страдает.
2. ЧСС при ПТ 250-300 уд/мин, при непароксизмальной 180-250 уд/мин.
3. При аускультации у детей с ПТ тоны ритмичные, при непароксизмальной - аритмия, обусловленная различной степенью АВ-проведения.

Если установлена непароксизмальная тахикардия, экстренные мероприятия не показаны. При ПТ необходимо срочно купировать приступ:
·  раздражение n.vagus: холод на лицо и грудную клетку; закрыть рот, надавливая на нижнюю челюсть; у новорожденных детей не допускается надавливание на глазные яблоки (опасность травматизации) и каротидный синус (опасность падения давления).

· аденозин 0,05мг/кг каждые 2 минуты до максимальной дозы 0,25мг/кг. Вводить только под контролем ЭКГ. Период полувыведения 10-30 секунд. Эффективность 80-90%. Осторожно: препарат может вызвать бронхоспазм, апное. Частота возникновения рецидивов достигает 30%.

· быстрая дигитализация.

· пропафенон (ритмонорм): 0,5-1-(2) мг/кг в/венно медленно на одно введение. Небольшие дозы по 0,2мг/кг вводятся с интервалом 5-10 минут до стабилизации гемодинамики (максимальная доза 2мг/кг). Если эффект достигнут, то можно назначить длительную инфузию со скоростью 2-4мкг/кг(мин. Осторожно: препарат обладает отрицательным инотропным эффектом! Необходим эхокардиографический контроль!

· верапамил (изоптин) - желательно не применять на первом году жизни (опасность асистолии). В/венно медленно 0,1-0,3мг/кг. После введения каждых 0,1мг/кг необходимо ожидать 3 минуты (отсроченный ответ). Одновременный ЭКГ-мониторинг, при урежении ЧСС на 10-20% введение верапамила немедленно прервать (если инфузию верапамила продолжать до восстановления синусового ритма, то очень велика опасность развития асистолии).

· (-блокаторы: пропранолол 0,1мг/кг в течение 10-15 минут.

· последующая терапия: длительная дигитализация. 
При ПТ в качестве фоновой терапии назначается фенибут или финлепсин в дозе 5 мг/кг.

Лечение противоаритмическими препаратами проводится на фоне нейрометаболических препаратов, препаратов, улучшающих микроциркуляцию. На длительное время назначается финлепсин 10-15мг/кг.
Синдром слабости синусового узла (СССУ)
Отмечается у детей с неблагоприятным перинатальным анамнезом, внутриутробными инфекциями. Выделяют 4 варианта ЭКГ признаков:

· синусовая брадикардия (ЧСС у новорожденных < 120 уд/мин). Замедление АВ-проведения до АВ-блокады I ст.
· синоаурикулярные блокады, эпизоды остановки СУ с выскальзывающими комплексами и ритмами, АВ-блокады различных степеней.
· синдром тахи-брадикардии.
· ригидная брадикардия, постоянная форма мерцательной аритмии.
Экстрасистолы могут отмечаться при всех вариантах СССУ. У новорожденных чаще встречаются первые 2 варианта. Клиническая картина может проявляться в виде приступов слабости, вялости.
Лечение: нейрометаболические препараты, кардиотрофные, антиоксиданты, препараты, улучшающие сосудистый тонус и микроциркуляцию. Курс лечения 1-2 мес.
Мерцательная аритмия (МА)
Может возникнуть внутриутробно, после рождения она может регистрироваться у этих детей в 30% случаев, в 45% случаев сочетается с водянкой плода, может служить причиной внутриутробной смерти плода. Чаще всего возникает на фоне ВПС (транспозиция магистральных сосудов, ДМПП, тетрада Фалло, АВ-коммуникации, аномальный дренаж легочных вен, аномалия эпителия). При этом чаще регистрируется трепетание предсердий (предсердный ритм 250-300 в мин). МА может быть пароксизмальной и хронической. По числу сокращений желудочков выделяют тахи- (> 100 сокращений в минуту), нормо- (от 60 до 100 сокращений в минуту) и брадиаритмическую (< 60 сокращений в минуту) формы МА. При МА очень высока частота осложнений - СН, тромбоэмболии, аритмогенная дисфункция миокарда. Клинические проявления МА: выраженное беспокойство, отказ от еды, бледность кожных покровов, тахипное, цианоз носогубного треугольника.
Схема лечения мерцательной аритмии:
· быстрая дигитализация; 

· пропраналол 0,01-0,1 мг/кг в/в медленно;

· изоптин 0,1-0,3 мг/кг в/в.

При нормо- и брадиаритмической формах МА показаны только мембраностабилизирующие, нейрометаболические и антиоксидантные препараты.
Брадиаритмии у новорожденных встречаются очень редко и почти всегда носят вторичный характер, возникая на фоне тяжелого поражения ЦНС. Брадикардия у новорожденных часто сочетается с апноэ, в связи с этим показано введение ксантинов. Необходимо так же корригировать гипокальциемию и гиперкалиемию.
Полная АВ-блокада (ПАВБ)
Встречается с частотой 1: 20000 новорожденных и нередко может быть выявлена внутриутробно. Она может быть связана с дефектом развития АВ-соединения или с аутоиммунным его поражением (неонатальный люпус-синдром). Наследственные формы ПАВБ обусловлены инфильтрацией проводниковых клеток липидами, белками полисахаридами, при этом имеет место и поражение самого миокарда. В периоде новорожденности ПАВБ протекает очень тяжело: развивается кардиомегалия, тяжелые нарушения гемодинамики, возможен летальный исход. Синкопальные состояния и судороги обусловлены асистолией.
Базисная терапия включает кардиотрофные, мембраностабилизирующие препараты, препараты, улучшающие микроциркуляцию.
Лечение приступа Морганьи - Эдем - Стокса - изадрин 0,05% в/в капельно на физ.р-ре 1 мкг/кг/мин. Алупент в/в медленно 0,5 мл 0,05% р-р в 10 мл физ. р-ра или в/в капельно. Адреналин 0,01 мг/кг в/в можно повторять каждые 3-5 мин
до дозы 0,05 мг/кг, атропин 0,02 мг/кг можно повторять каждые 5 мин до общей дозы 1 мг.
Показания к имплантации ЭКС.
Абсолютные показания:
1. ПАВБ с приступами MAC.
2. ПАВБ с застойной СН.
3. Частота желудочкового ритма < 55 в мин.

4. Периоды асистолии > 2 секунд.
5. Кардиомегалия с миогенной дилатацией ЛЖ.

6. Ширина комплексов QRS > 0,1.

7. Сочетание блокады с ВПС:

а)
L-транспозиция магистральных сосудов со стенозом ЛА, большим ДМЖП.
б)
стеноз аорты с градиентом > 60 мм. рт. ст.
Относительные показания:
1. Корригированная транспозиция без дефектов.
2. Аномалия Эбштейна.
3. Стеноз аорты с градиентом от 40 до 60.
4. ОАП.
5. Дилатация ЛП.
6. Неонатальный люпус-синдром.
Синдром удлиненного QT (CУИQT)
Синдром удлиненного QT- удлинение интервала QT более чем на 0,05сек. по сравнению с нормативными значениями. CУИQT является первичной кардионейропатией с поражением проводящей системы сердца. В генезе врожденного синдрома QT доказана роль мутации генов, кодирующих белки ионных каналов кардиомиоцита. Выделяют 2 формы врожденного синдрома: Джервела-Ланге-Нельсона (сочетается с глухотой) и наследуется аутосомно-рецессивно; Ромоно-Уорда (без глухоты) - наследуется аутосомно-доминантно. Приобретенный CУИQT у новорожденного может быть связан с патологией ЦНС, электролитными нарушениями, внутриутробной вирусной инфекцией (вирус Herpes simplex). Электрофизиологическая сущность синдрома состоит в замедленной и асинхронной реполяризации миокарда желудочков, предрасполагающей к возникновению тяжелых нарушений ритма - фибрилляции, асистолии, желудочковой пароксизмальной тахикардии типа "пируэт", являющихся причиной внезапной смерти. 
Критерии диагноза:
1. стойкое удлинение QT на стандартной ЭКГ покоя > 300 мс с первых дней жизни

2. корригированный QT > 460 мс

3. наличие удлинения QT и/или синкопальных состояний у ближайших родственников

4. синусовая брадикардия на ЭКГ покоя (не обязательно)

У новорожденных отсутствуют синкопальные состояния, они появляются чаще всего после первого года жизни, иногда в возрасте 2-4 мес.
Лечение. 
Наличие herpes вирусных геномов может служить основанием для проведения противовирусной терапии. Показана метаболическая и антиоксидантная терапия. Наличие церебральных нарушений диктует необходимость длительного лечения финлепсином. Для предотвращения появления приступов жизнеугрожающих аритмий назначается обзидан в дозе 0,5-2 мг/кг или коргард 0,3 мг/кг, атенолол 0,5 мг/кг. Лечить β-блокаторами необходимо длительно. Доза их снижается медленно. Резкая отмена опасна.
СЕРДЕЧНАЯ НЕДОСТАТОЧНОСТЬ (Р.29.0)
Сердечная недостаточность (СН) - это клинический синдром, который может вызываться любым заболеванием сердца, нарушающим его способность наполняться кровью или ее изгонять, т.е. это состояние, при котором нагрузка, падающая на сердце, превышает его способность совершать работу. Основные причины СН у новорожденных можно разделить на кардиальные и экстракардиальные.
Кардиальные:
1.  Врожденные пороки сердца.

2.  Миокардиты.

3.  Фиброэластоз.

4.  Аритмии
Экстракардиальные:

1. Синдром дезадаптации сердечно-сосудистой системы.

2.  Поражение легких - респираторный дистресс синдром.

3. Инфекции, интоксикации с поражением миокарда.

4.  Тяжелые анемии перинатального периода.

Наиболее частой кардиальной причиной СН у новорожденных являются пороки сердца. У новорожденных первых 2-х недель жизни это:
1) атрезия или выраженный стеноз аорты, легочной артерии

2) коарктация аорты

3) транспозиция магистральных сосудов

4) аномальный дренаж легочных вен

5) гипоплазия левого сердца
В возрасте 2-4 недель:

1)ДМЖП
2) открытый артериальный проток

3) АВ коммуникации

Сердечная недостаточность может быть острой и хронической. В понятие острой и хронической СН вкладывается чисто клинический смысл. У новорожденных идет, как правило, речь об острой СН. В одних случаях она возникает внезапно за несколько минут или часов, в других развивается медленно в течение нескольких суток. Первый вариант характерен для миокардита, аритмий, остро возникшей перегрузке давлением или объемом при ВПС. Более медленное развитие (подострая) СН может наблюдаться при экстракардиальных причинах и некоторых вариантах ВПС. У новорожденных трудно различить лево- и правожелудочковую недостаточность, т.к. симптомы ее развиваются очень быстро. Основными симптомами СН являются тахикардия, одышка, гепатомегалия. Одышка может быть приступообразной и сопровождаться кашлем, влажными хрипами в легких, пенистым отделяемым из трахеи. Тоны сердца, как правило, становятся глухими, появляются нарушения ритма сердца. Кожные покровы у ребенка влажные (чрезмерная потливость), может быть периферический цианоз, пастозность на спине или отечность передней брюшной стенки. Степень выраженности этих симптомов положена в основу классификации СН у детей раннего возраста (табл. 5).

Таблица 5
Классификация недостаточности кровообращения (НК) у детей раннего возраста
	Степень НК
	Симптомы

	I
	В покое признаки недостаточности кровообращения отсутствуют. Лишь после физического напряжения (длительного крика, беспокойства, кормления и т. д. ) у ребенка появляются одышка, бледность, слабость, иногда ребенок устает сосать, что проявляется в отказе от груди или частых перерывах при сосании

	II а
	Признаки недостаточности кровообращения наблюдаются в состоянии покоя. Небольшая одышка. Число дыханий превышает нормальные возрастные показатели не более чем на 50%. Умеренная тахикардия: частота пульса на 10-15% превышает норму. Печень может быть увеличена или выступает из-под реберной дуги не более чем на 3 см по среднеключичной линии. Рентгенологически умеренное расширение тени сердца

	II б
	Значительная одышка (частота дыхания на 50-70% больше нормы), тахикардия (частота пульса на 15-20% больше нормы), гепатомегалия (печень выступает из-под края реберной дуги более чем на 3-4 см). Может быть асцит. Значительное увеличение размеров сердца. Ребенок беспокоен. Аппетит снижен. Иногда наблюдается рвота.

	III
	Резкая одышка (частота дыхания на 70-100% больше нормы), тахикардия (частота пульса на 30-40% превышает норму), большая плотная печень. Границы сердца резко расширены. Застойные влажные хрипы в легких. Пульс пониженного наполнения. Асцит. Отеки. Анасарка. Ребенок вял, бледен, аппетит отсутствует.


Выделение систолической, диастолической или смешанной формы СН позволяет уточнить этиологические факторы ее развития. Систолический вариант характерен для СН при миокардитах, стенозе аорты, коарктации. Диастолический - для гипертрофической кардиомиопатии; при фиброэластозе чаще возникает смешанный вариант СН.
Лечение сердечной недостаточности у новорожденных
СН у новорожденного ребенка независимо от причины ее и степени выраженности является показанием для проведения интенсивной терапии, направленной на:
1. уменьшение гипоксии и гипоксемии

2. разгрузку большого и малого кругов кровообращения

3. улучшение сократительной функции миокарда

4. коррекцию обменных нарушений

Новорожденных с СН необходимо помещать в кювез, по показаниям - дозированная подача кислорода. Кормить грудным молоком, при необходимости – зондовое кормление. Показаны седативные препараты. Препаратами первого выбора при сердечной недостаточности у новорожденных являются добутамин в дозе 5-15 мкг/кг в минуту, возможно его сочетание с допамином в почечной дозе (2-4 мкг/кг в минуту). Дигитализация показана при манифестной сердечной недостаточности, суправентрикулярной пароксизмальной тахикардии, мерцании предсердий. Никогда не проводить дигитализацию с профилактической целью. Разные авторы рекомендуют неодинаковые терапевтические дозы дигоксина для новорожденных: М.А. Школьникова (2001г.) – 30 мг/кг/сут, Mofen-son H. (1990г.) - доношенным 25-35 мкг/кг/сут, недоношенным с массой < 1,5кг - 20 мкг/кг, > 1,5кг - 20-30 мкг/кг. Поддерживающая доза может составлять 1/4 от дозы насыщения или доношенным 7,5 мкг/кг, недоношенным с массой до 1,5кг - 2,5 мкг/кг, > 1,5кг - 5 мкг/кг. Первое введение дигоксина - 50% дозы насыщения, через 12 и 24 часа вводится по 25% дозы насыщения. При быстрой дигитализации 1/2 дозы насыщения вводится два раза с интервалом 1 час. Поддерживающую терапию начинают через 12 часов после последнего введения дозы насыщения. Поддерживающая терапия проводится длительно (месяцами). При наличии у ребенка гипоксии, ацидоза, гипогликемии, гипокалиемии, гипомагнеземии, гиперкальциемии велика опасность интоксикации. Симптомами ее являются вялость, анорексия, рвота, судороги, апноэ. На ЭКГ регистрируются экстрасистолы, ритмы АВ соединения, блокады. При возникновении симптомов интоксикации гликозидами их отменяют, назначают антидоты - унитиол 0,1 мл на 1кг массы в/м 2 раза, дигибид - фрагмент антидигоксиновых антител в/в - 1 ампула (40мг) связывает 0,6 мг дигоксина, в/в вводится глюкоза с инсулином, панангин 0,1 мл/кг. Сердечные гликозиды не показаны при АВ блокадах, синдроме WPW.
Начиная с ранних стадий СН показаны ИАПФ. Антагонисты альдостерона должны назначаться в максимально высоких дозах: 3-5мг/кг (сочетание ингибиторов АПФ и антагонистов альдостерона требует постоянного контроля за содержанием калия - риск гиперкалиемии!). При диастолическом варианте СН показаны (β-блокаторы: анаприлин в дозе 0,5-2 мг/кг в 4 приема).
Из препаратов, улучшающих энергетический метаболизм клетки, показаны: элькар по 10 капель 2 раза, кудесан по 2 капли 2 раза, ветарон по 3 капли 1 раз в день в течение месяца.
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Приложение 1
Процентильное распределение конечного систолического диаметра левого желудочка

	Масса (кг)


	Пол

	Диаметр (мм)

	
	
	3
	10
	25
	50
	75
	90
	97

	2,0-2,5
	м
д
	8

8
	9
8
	10

9
	10

10
	11

11
	12

12
	13
12

	2,6-3,0
	м
д
	9
8
	10

9
	11

10
	11

10
	12

11
	12

12
	14

13

	3,1-3,5
	м
д
	9

9
	10

10
	11

11
	12

11
	13

12
	14

14
	15

15

	3,6-4,0
	м
д
	10

9
	11

10
	12

11
	12

12
	14

13
	15

15
	16

15

	4,1-4,5
	м
д
	10

9
	11

11
	12

12
	13
12
	14

13
	16
15
	17

16


Приложение 2
Процентильное распределение конечно - диастолического размера левого желудочка
	Масса (кг)


	Пол

	Диаметр (мм)

	
	
	3
	10
	25
	50
	75
	90
	97

	2,0-2,5
	м
д
	13

12
	14

13
	15

14
	16

15
	17

16
	19

18
	20

19

	2,6-3,0
	м
д
	14

13
	15

14
	16

15
	17

16
	19

17
	20

18
	21

20

	3,1-3,5
	м
д
	15

14
	15

15
	17

16
	18

17
	19

18
	21

19
	22

21

	3,6-4,0
	м
д
	16

15
	17

16
	18

17
	19

18
	21

20
	22

21
	24

22

	4,1-4,5
	м
д
	17

16
	18
17
	19

18
	20

19
	22

21
	23

23
	25

24


Приложение 3

Процентильное распределение диаметра левого предсердия
	Масса (кг)
	Пол
	Диаметр (мм)

	
	
	3
	10
	25
	50
	75
	90
	97

	2,0-2,5
	м
д
	9

8
	9

9
	10

9
	11

11
	12

12
	14

13
	15
14

	2,6-3,0
	м
д
	9

9
	10

9
	11

10
	12

11
	13

13
	15

14
	16

15

	3,1-3,5
	м
д
	10

9
	11

10
	12

11
	13

12
	14

13
	16

15
	17

16

	3,6-4,0
	м
д
	10

10
	11

11
	12

11
	13
12
	15

13
	16
15
	17

17

	4,1-4,5
	м
д
	11

10
	12

11
	13

12
	14

13
	16
15
	18

16
	18
17


Приложение 4

Процентильное распределение диаметра правого желудочка
	Масса (кг)

	Пол

	Диаметр (мм)

	
	
	3
	10
	25
	50
	75
	90
	97

	2,0-2,5
	м
д
	2

2
	3

3
	5

4
	8

6
	10

8
	12

11
	13

12

	2,6-3,0
	м
д
	2

2
	3

3
	5

5
	8
7
	10

9
	12

11
	13

12

	3,1-3,5
	м
д
	2
9
	3

3
	6
5
	8
7
	11

11
	13
12
	14

13

	3,6-4,0
	м
д
	2

2
	3

3
	6
5
	8
7
	12

11
	13

12
	14

13

	4,1-4,5
	м
д
	2

2
	3

3
	6
5
	8
7
	12

11
	13

12
	14

13


Приложение 5
Процентильное распределение толщины задней стенки левого желудочка
	Масса (кг)
	Пол
	Диаметр (мм)

	
	
	3
	10
	25
	50
	75
	90
	97

	2,0-2,5
	м
д
	2
2
	2
2
	2
2
	3
2
	3
3
	4
3
	4
4

	2,6-3,0
	д
д
	2
2
	2
2
	3
2
	3
2
	3
3
	4
3
	4
4

	3,1-3,5
	м
д
	2
2
	2
2
	3
2
	3

3
	3
3
	4
3
	4
4

	3,6-4,0
	м
д
	2
2
	2
2
	3
2
	3
3
	4
3
	4
3
	5
4

	4,1-4,5
	м

д
	3
2
	3
2
	3
3
	4
3
	4
3
	4
4
	5
4


Приложение 6
Процентильное распределение толщины межжелудочковой перегородки
	Масса (кг)
	Пол
	Диаметр (мм)

	
	
	3
	10
	25
	50
	75
	90
	97

	2,0-2,5
	м
д
	2
2
	2
2
	3
2
	4
3
	4
3
	5
4
	6
5

	2,6-3,0
	д
д
	2
2
	2
2
	3
2
	4
3
	4
3
	5
4
	6
5

	3,1-3,5
	м
д
	2
2
	2
2
	3

2
	4
3
	5
4
	5
4
	6
5

	3,6-4,0
	м
д
	2
2
	2
2
	3

2
	4
3
	5
4
	5
4
	6
5

	4,1-4,5
	м

д
	2
2
	3
2
	3
2
	4
3
	5
4
	5
4
	6
5
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