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Введение
Данный диплом посвящен исследованию одного из разделов медицины – кардиохирургии, а конкретнее врожденным порокам сердца и их методам лечения. 
Эта тема актуальна тем, что многие дети рождаются с врожденными пороками сердца, но что это за заболевание и как оно лечится, знают не многие. При исследовании сердца люди мало обращают внимания на особенности данной патологии. На самом деле это довольно интересная тема.

Целью данного диплома является создание сообщения, собирающего в себе большинство основной информации о врожденных пороках сердца, причин их возникновения и методах их лечения. К этому исследованию будут прилагаться некоторые модели, наглядно помогающие изучить данную патологию.

Задачи:

1. Подбор информации о строении сердца, на основе работ ученых и интернет ресурсов.
2. Подбор информации о врожденных пороках сердца, их видах и причинах их возникновения.
3. Исследование лечения врожденных пороков сердца
Глава I. Сердце и его патологии
§ 1. Строение нормального сердца
Сердце – это мышца, работающая на протяжении всей вашей жизни. Сердце отвечает за постоянный ток крови в организме. Сокращаясь, сердце заставляет кровь течь по организму. Оно присутствует у всех живых организмов, имеющих развитую кровеносную систему. Сердечная мышца представляет собой особый вид поперечно-полосатой мышечной ткани, встречающийся исключительно в сердце. Сердце человек сокращается в среднем 70 раза в минуту. На протяжении 66 лет оно совершает около 2,5 миллиардов сердечных циклов. 


Сердце разделено на четыре части. Два предсердия и два желудочка. Каждый из них левый или правый. 
Верхняя и нижняя полые вены приносят обедненную кислородом венозную кровь. Она поступает в правое предсердие, затем через трехстворчатый клапан она попадает в правый желудочек. Сердце сокращается и выбрасывает кровь через легочный клапан по легочному стволу, затем она попадает в легкие, где идет процесс насыщения крови кислородом. Насыщенная кислородом, артериальная кровь через легочные вены поступает в левое предсердие, оттуда через митральный клапан она попадает в левый желудочек. Сердце сокращается, и кровь через клапан аорты попадает в аорту и разносится по всему организму человека, доставляя кислород в каждый капилляр и сосуд. Затем она отдает кислород окружающим тканям, обеспечивая их жизнедеятельность, и по венозной системе снова попадает в правое предсердие, и так далее по кругу. Правая и левая части сердца разделены межпредсердной и межжелудочковой перегородками, предотвращающим смешивание венозной и артериальной крови.

В сердце есть четыре клапана: два на границе между предсердиями и желудочками и два между желудочками и сосудами, которые выходят из желудочков, аортой и легочной артерией. Между предсердиями и желудочками расположены створчатые клапаны. Это соединительные лепестки,  которые одним краем прикреплены к стенкам отверстия, соединяющего желудочек и предсердие, а другим свободно свисают в полость желудочка. К свободному краю створок присоединяются сухожильные нити, которые другим концом врастают в стенки желудочка. При сокращении предсердий кровь свободно поступает в желудочки. А когда сокращаются желудочки, кровь своим давлением поднимает свободные края створок, они соприкасаются между собой и закрывают отверстие. Сухожильные нити не позволяют створкам выворачиваться в сторону предсердий. Кровь при сокращении желудочков в предсердия не поступает, а направляется в артериальные сосуды. В местах выхода аорты и легочной артерии из желудочков сердца на внутренней поверхности этих сосудов расположены полулунные, или карманные (в виде карманов), клапаны. Каждый клапан состоит из трех карманов. Кровь, движущаяся из желудочка, прижимает карманы к стенкам сосудов и свободно проходит через клапан. Во время расслабления желудочков кровь из аорты и легочной артерии начинает течь в желудочки и своим обратным движением закрывает карманные клапаны. Благодаря клапанам кровь в сердце движется только в одном направлении: из предсердий в желудочки, из желудочков в артерии.
§2. Особенности кровообращения плода.
У взроcлых людей все просто — после рождения потоки крови отделены друг от друга и не смешиваются. У плода кровообращение происходит гораздо сложнее, что связано с наличием плаценты, неработающими легкими и желудочно-кишечным трактом. У плода есть 3 особенности:

· открытое овальное отверстие (foramen ovale),

· открытый артериальный проток (боталлов проток, ductus arteriosus)

· и открытый венозный проток (ductus venosus).

Овальное отверстие соединяет правое и левое предсердие, артериальный проток — легочную артерию и аорту, а венозный проток — пупочную вену и нижнюю полую вену.

Рассмотрим потоки крови у плода.
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Обогащенная кислородом артериальная кровь из плаценты по пупочной вене, проходящей в пуповине, поступает к печени. Перед вхождением в печень поток крови делится, и значительная часть его минует печень по венозному протоку, имеющемуся только у плода, и идет в нижнюю полую вену прямо к сердцу. Кровь от самой печени по печеночным венам также поступает в нижнюю полую вену. Таким образом, перед впадением в правое предсердие в нижней полой вене получается смешанная (венозно-артериальная) кровь от нижней половины тела и плаценты.

По нижней полой вене смешанная кровь поступает в правое предсердие, откуда 2/3 крови через открытое овальное отверстие попадают в левое предсердие, левый желудочек, аорту и большой круг кровообращения.

1/3 смешанной крови, поступившей по нижней полой вене, смешивается со всей чисто венозной кровью из верхней полой вены, собирающей кровь от верхней половины тела плода. Далее из правого предсердия это поток направляется в правый желудочек и затем в легочную артерию. Но легкие у плода не работают, поэтому только 10% этой крови попадает в легкие, а остальные 90% через артериальный (боталлов) проток сбрасываются (шунтируются) в аорту, ухудшая в ней насыщенность кислородом. От брюшной части аорты отходят 2 пупочные артерии, которые в пуповине идут к плаценте для газообмена, и начинается новый круг кровообращения.

Когда новорожденный делает свой первый вдох, его легкие расправляются, сосудистое сопротивление в них резко падает, и кровь начинается поступать в легкие вместо артериального протока, который вначале опустевает, а потом зарастает (говоря по-научному, облитерируется).

После первого вдоха давление в левом предсердии из-за повышенного притока крови увеличивается, и овальное отверстие перестает функционировать и зарастает. Также зарастают венозный проток, пупочная вена и конечные отделы пупочных артерий. Кровообращение становится таким же, как у взрослых.

§3. Врожденные пороки сердца

 
Врожденные пороки сердца (ВПС) являются одной из самых частых форм пороков развития (22% от всех врожденных пороков развития) и встречаются с частотой 8-12 на 1000 живорожденных детей. За последние десять лет отмечается неуклонный рост врожденных пороков сердца. Этому способствует ухудшение экологической обстановки, «старение» беременных, рост наследственной и инфекционной патологии и другие факторы. Наряду с этим увеличивается количество более сложных и тяжелых пороков сердца.

Летальность при ВПС чрезвычайно высока: в первую неделю жизни умирают 29% новорожденных, за первый месяц – 42%, к 1 году – 87% детей при естественном течении порока. Средняя продолжительность жизни – 2 месяца. 
Формирование сердца как орган внутриутробно происходит в период с 6 по 12 недели беременности. Воздействие на женщину неблагоприятных факторов может нарушать дифференцировку сердца и приводить к формированию ВПС. Такими факторами принято считать:

1. Инфекционные агенты (вирус краснухи, ЦМВ, ВПГ, вирус гриппа, энтеровирус, вирус Коксаки В и др).

2. Наследственные факторы – в 57% случаев ВПС обусловлены генетическими нарушениями, которые могут встречаться как изолированно, так и в составе множественных врождённых пороков развития. 
3. Соматические заболевания матери и, в первую очередь, сахарный диабет, приводят к развитию гипертрофической кардиомиопатии и ВПС.

4. Профессиональные вредности и вредные привычки матери (хронический алкоголизм, компьютерное излучение, интоксикации ртутью, свинцом, воздействие ионизирующей радиации и т.д.).

К наиболее часто встречающимся ВПС относят пороки «большой пятерки»: дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП), коарктацию аорты (КА), транспозицию магистральных артерий (ТМА), открытый артериальный проток (ОАП) и тетрада Фалло (ТФ).
В таблице 1 представлена классификация врождённых пороков сердца.

Таблица 1. Врождённые пороки сердца (Мардер, 1953 г)

	Нарушение гемодинамики
	Без цианоза
	С цианозом

	С гиперволемией малого круга кровообращения
	ДМЖП, ДМПП, ОАП, ООАВК, пост- и юкстадуктальная коарктация аорты.
	Транспозиция магистральных артерий, общий артериальный ствол, тотальный аномальный дренаж лёгочных вен, двойное отхождение сосудов от правого желудочка.

	С гиповолемией малого круга кровообращения
	Изолированный стеноз лёгочной артерии
	Тетрада Фалло, аномалия Эбштейна, атрезия трикуспидального клапана

	С гиповолемией большого круга кровообращения
	Коарктация аорты, изолированный стеноз аорты, перерыв дуги аорты
	 

	Без нарушения гемодинамики
	Болезнь Толочинова-Роже, декстракардия
	 


 

 
В ЕСТЕСТВЕННОМ ТЕЧЕНИИ ВПС выделяют следующие фазы:

1. Фаза адаптации.
Во внутриутробном периоде при большинстве ВПС не развивается декомпенсация. С рождением ребенка и первым вдохом начинает функционировать малый круг кровообращения с последующим постепенным закрытием фетальных коммуникаций: артериального протока, открытого овального окна и разобщение кругов кровообращения. Таким образом, в периоде адаптации происходит становление как общей, так и внутрисердечной гемодинамики. При неадекватной гемодинамике (резкое обеднение кровообращения в малом круге кровообращения (МКК), полное разобщение кругов кровообращения, выраженный застой в МКК) состояние ребенка прогрессивно и резко ухудшается, что заставляет проводить экстренные паллиативные вмешательства.

2. Фаза компенсации.

Для этого периода характерно подключение большого количества компенсаторных механизмов с целью обеспечения существования организма в условиях нарушенной гемодинамики. 
3. Фаза мнимого благополучия – это период, который обеспечивается компенсаторными возможностями организма. Именно 2 и 3 фазы течения ВПС – оптимальное время для проведения радикальных оперативных вмешательств.

4. Фаза декомпенсации.

Для этого периода характерно истощение компенсаторных механизмов и развитие рефрактерной к лечению сердечной недостаточности, формирование необратимых изменений во внутренних органах.

 
КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ ВПС в основном представлены двумя синдромами: артериальной гипоксемии и застойной сердечной недостаточности.

Синдром артериальной гипоксемии может проявляться с рождения. Снижается содержание кислорода и рН в капиллярной крови. В норме рО2 составляет 60-80 мм.рт.ст., а SO2 96-98%. Артериальная гипоксемия характеризуется снижением рО2 до 50 мм.рт.ст., а цианоз становится заметным при уровне насыщения гемоглобина менее 75-85%. 
В формировании артериальной гипоксемии при ВПС могут играть роль три основных механизма: 1) внутрисердечный сброс крови справа налево и её поступление в аорту; 2) сниженный легочный кровоток и уменьшенный легочный возврат артериальной крови к сердцу; 3) разобщение большого и малого кругов кровообращения. При большинстве ВПС цианотического типа артериальная гипоксемия связана с первыми двумя механизмами. 
Сердечная недостаточность – это патологическое состояние, при котором сердце не способно обеспечить кровообращение, необходимое для обеспечения потребностей организма. Оно чаще всего развивается либо в связи с повышенной нагрузкой на сердце объёмом крови или давлением, либо вследствие снижения сократимости миокарда при гипоксии или воспалительном процессе в сердечной мышце. Основными симптомами сердечной недостаточности являются тахикардия (учащенный ритм), одышка, признаки застоя по малому или большому кругу кровообращения. 

 
ОСЛОЖНЕНИЯ ВПС:

1. Сердечная недостаточность (встречается практически при всех ВПС).

2. Бактериальный эндокардит (чаще отмечается при цианотических ВПС).

3. Ранние затяжные пневмонии на фоне застоя в малом круге кровообращения.

4. Высокая легочная гипертензия (характерна для ВПС с обогащением малого круга кровообращения).

5. Синкопэ (обмороки) вследствие синдрома малого выброса вплоть до развития нарушения мозгового кровообращения. 

6. Боли в сердце (наиболее характерны для стенозов аорты, аномального отхождения левой коронарной артерии).

7. Одышечно-цианотические приступы (встречаются при цианотических ВПС).
Глава II. Лечение врожденных пороков сердца

 
Консервативное лечение применяется в тяжелых случаях для улучшения общего состояния организма, сердца и его подготовка к хирургическому лечению. Оно заключается в применении препаратов улучшающих обмен веществ в сердце, мочегонных средств для уменьшения объема циркулирующей крови и снижения нагрузки на больное сердце и много других специфических лекарств.
В настоящее время оперируются подавляющее большинство пороков сердца. Операции принято классифицировать на паллиативные (вспомогательные) и радикальные. 

К паллиативным операциям прибегают в случаях тяжелого состояния пациента и при отсутствии эффекта от консервативного лечения. Радикальная коррекция порока у таких пациентов очень опасна и может сопровождаться летальными исходами. Они должны временно улучшить состояние больных и подготовить их к следующему, более безопасному, этапу хирургического лечения.  Например, процедуру Рашкинда, или баллонную атриосептостомию, проводят с целью создания большого межпредсердного сообщения при полной транспозиции магистральных артерий в первую неделю жизни.

При ВПС, протекающих с обогащением малого круга кровообращения, проводят операцию Мюллера – сужение легочной артерии с помощью наложения на сосуд сдавливающей манжеты, чтобы уменьшить нагрузку на легких. В последующем, спустя 3-6 месяцев, проводят радикальную коррекцию ВПС. При так называемых цианотических пороках сердца (в основном это выраженные стенозы или атрезии легочной артерии, тетрада Фалло) проводят операцию по наложению подключично-легочного анастомоза для уменьшения степени гипоксемии.

Радикальные операции на сердце производятся в условиях искусственного кровообращения (сердце полностью отключается для проведения операции), гипотермии (снижается температура тела организма до 20-30 градусов, чтобы организм перенес искусственное кровообращение) и кардиоплегии (остановки сердца на определенное время с помощью специального раствора, сохраняющий функциональные способности миокарда).
Коррекция ВПС заключается в устранении патологических потоков крови через различные сообщения,  иссечении сужений при стенозах, пластики или замены клапанов и много других различных операций при сочетанных ВПС.
Например, для устранения открытого артериального протока между аортой и легочной артерией применяются различные методики. В первые сутки после рождения внутривенно вводится специальное вещество, которое приводит к закрытию протока. Если оно не помогает то прибегают к хирургическому лечению – через боковую торакотомию выделяется и перевязывается лигатурами. У более взрослых пациентов, которым не был диагностирован вовремя порок, при небольших его размерах применяются специальные закрывающие устройства (типа спиралей или окклюдеров) эндоваскулярно через сосуды на ногах.

Наиболее часто встречающиеся дефекты межпредсердной и межжелудочковой перегородок закрываются в условиях искусственного кровообращения. При небольших размерах производится ушивание, большие дефекты закрываются заплатой синтетической или биологической. Благодаря достижениям науки в последние годы большинство таких дефектов закрываются эндоваскулярно через сосуды с помощью специально разработанных окклюдеров по типу «бутерброда», что позволяет избежать большой операции в условиях искусственного кровообращения.

  Таким образом, врожденный порок сердца в настоящее время не приговор. Своевременно проведенная коррекция врожденного порока сердца приводит к полному выздоровлению. Поэтому таких больных нужно быстро направить в кардиохирургический стационар на диагностику и хирургическое лечение. 
В последние годы всем беременным женщинам обязательно делается эхокардиография плода в сроке 20 недель беременности для определения ВПС внутриутробно. В случае диагностики пороков сердца оценивается степень тяжести и даются рекомендации по ведению беременности, условиях родов в специализированных клиниках и при необходимости экстренной хирургической помощи новорожденному. Это привело к значительному улучшению состояния маленьких пациентов и уменьшению детской летальности в нашей стране.

В настоящее время начали проводить эндоваскулярные операции на сердце и внутриутробно через пупочные сосуды. Этот первый опыт говорит о прогрессе медицины связанный с бурным развитием технических возможностей современной аппаратуры, позволяющий делать уникальные операции через миллиметровые сосуды плода.
Однако достижения медицины ни в коем случае не отменяют простые правила профилактики развития ВПС и других врожденных заболеваний. Во время беременности нужно избежать вредных воздействий на организм будущей мамы отрицательных факторов окружающей среды, вести здоровый образ жизни, не курить, не употреблять алкоголь, стараться получать максимум положительных эмоций. 
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