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ПОЯСНИТЕЛЬНАЯ ЗАПИСКА
Уважаемые коллеги!
Тема «Желтухи новорожденных»  включена в ПМ.04 МДК 04.02.  На изучение данной темы отведено 2 часа теории и  6 часов практического занятия.

Данная методическая разработка теоретического занятия составлена для того, чтобы помочь преподавателям и студентам разобраться в особенностях данного патологического процесса, выяснить основные проблемы, возникающие у новорожденных, испытывающих гипербилирубинемию, научиться их реализовывать, сформировать  у студентов  профессиональные знания, включенные в учебный план занятия, научить студентов алгоритмам действий на различных этапах диагностики и лечения. 

Знания, полученные при изучении данной темы, помогут   акушеркам квалифицированно и эффективно выполнять свои профессиональные обязанности в будущем. Объем материала по данной теме большой, и очень сложно все вопросы решить на одном уроке, поэтому по данной теме большая роль отводится самоподготовке студентов к занятию, это возможно только тогда, когда студенты умеют работать самостоятельно с источниками информации.
                                                                              
Для лучшего усвоения материала обучающимся предлагается эффективный метод, который позволяет выделить из текста важные абзацы и предложения - Инсерт  (прием маркированного чтения). На полях текста учащиеся отмечают специальными значками то, что они уже знают, то, что явилось новым, то, что идет вразрез с их знанием и то, что требует уточнений, пояснений. Таблица, составленная после прочтения, анализируется в ходе урока и студенты возвращаются к ней уже на стадии рефлексии. Название приема представляет собой аббревиатуру:

I — interactive (интерактивная)
N — noting (познавательная)
S — system  for (система)
E — effective (для эффективного)
R — reading (чтения)
T — thinking (и размышления)
                                                                                                 Инсерт — это прием технологии развития критического мышления через чтение и письмо (ТРКМЧП), используемый при работе с текстом, с новой информацией.

Инсерт часто называют технологией эффективного чтения.
                                    Учащиеся читают текст, маркируя его специальными значками:

V — я это знаю;

+ — это новая информация для меня;

- — я думал по-другому, это противоречит тому, что я знал;

? — это мне непонятно, нужны объяснения, уточнения.

Тогда, студент на уроке  не только слушает и конспек​тирует, но и анализирует, сопоставляет, оценивает сообщенный  преподавателем  материал – т.е. является активным участником образовательного процесса. 
Большое внимание на занятии уделяется визуальным методам, а именно информационным технологиям. Использование мультимедиа презентаций целесообразно на любом этапе изучения новой темы и на любом этапе урока, как с помощью  ноутбука (на практических занятиях), так и с помощью мультимедийного проекционного экрана.
В рамках  данного занятия  можно выделить следующие основные цели проведения презентации: 
· систематизация нового  материала 

· закрепление изученного материала 

· контроль знаний 

Д ля того, чтобы добиться успехов необходимо:

1. Разработать лекционный материал по предмету (несмотря на поурочную систему);
2. Лекции  должны  быть доступны  для студентов, например, в библиотеке или на странице колледжа в Интернете;
3. Задания для самоподготовки должны быть четкими, с установочной инструкцией и вопросами для самоконтроля и представлены в пособии для самостоятельной работы студентов.
Желаю успеха!                                                                                      

 Место проведения занятия, оснащение
· Доклинический кабинет
Необходимое оснащение (методическое и материальное):
· Тесты
· Шкала Апгар
· Фантом
· Медицинское оборудование
· Экран
· Ноутбук

· Мультимедийный проектор

· Видеофильмы
Продолжительность изучения темы: 90 минут
 Вид занятия
Урок –  90 мин.
ВВЕДЕНИЕ
Уважаемые студенты!
 Актуальность темы. Несмотря на определенные достижения современной перинатальной медицины, сохраняется тенденция к росту показателей заболеваемости новорожденных, что делает проблемы неонатологии очень актуальными. [2] В структуре заболеваемости и причин смертности в раннем неонатальном периоде гипербилирубинемия занимает довольно значимое место и является одним из наиболее частых метаболических расстройств, выявляемых в период новорожденности, при которых происходит повышение сывороточной концентрации билирубина. По данным разных источников на первой неделе жизни желтуха встречается у 25 - 50% доношенных и у 70 - 90% недоношенных новорожденных.[10] Желтуха у детей первых дней жизни может быть связана как с физиологическими, так и с патологическими  причинами. В большинстве случаев, чем выше уровень билирубина в крови, тем более  выражена желтуха.

Повышение сывороточной концентрации билирубина более 256 мкмоль/л у доношенных детей и более 171 мгмоль/л у недоношенных новорожденных, как правило, свидетельствует о патологической природе этого явления и носит название неонатальной гипербилирубинемии.

Наиболее часто гипербилирубинемия не является патологическим процессом и проявляется в виде физиологической желтухи, которая носит транзиторный характер и исчезает уже в раннем неонатальном периоде. Однако, у 3 - 5% доношенных и 10 - 20% недоношенных детей возникновение желтухи на первой неделе жизни обусловлено патологическими причинами и является наиболее ранним симптомом более тяжёлых и серьёзных заболеваний новорожденного ребёнка. [13]

Актуальность этой проблемы определяется не только высокой частотой желтухи среди новорожденных, но и тем, что избыточное накопление неконъюгированного билирубина в крови вследствие несовершенства системы очищения организма от пигмента может стать причиной поражения центральной нервной системы, а также других не менее опасных осложнений и последствий. Данная проблема сохраняет свою актуальность еще и потому, что желтушный синдром в периоде новорожденности сопровождает многие инфекционные и неинфекционные заболевания, a иногда имеет тяжелое течение с летальным исходом.
В РФ в последние годы отмечается увеличение частоты неонатальных желтух (в 1,5 раза за 3 года). Значимость роста частоты неонатальной желтухи возрастает еще и в связи с увеличением в последнее время популяции умственной отсталости детей, патологии нервной системы и органов чувств, поскольку билирубиновая энцефалопатия в результате тяжелых форм неонатальной желтухи сопровождается значительными неврологическими расстройствами. [2] 

Ранняя диагностика конкретной причины нарушения обмена билирубина, адекватная терапия, позволяют определить не только ближайший, но и отдаленный исход заболеваний ассоциированных с гипербилирубинемией, а также физическое и психомоторное развитие ребенка в целом.
В нашей стране решающий вклад  в совершенствование подходов к профилактике и лечению заболеваний приводящих к ядерной желтухе сыграли работы В.А.Таболина. Результаты его научных исследований по изучению билирубинового обмена новорожденных и сегодня являются основополагающими  в работе практических врачей в РФ.
Большой вклад в совершенствование методов пренатальной профилактики  и лечения гемолитической болезни у новорожденных сыграли работы выдающихся отечественных акушеров-гинекологов - академиков Л.С.Персианинова, Г.М.Савельева и профессор В.М.Сидельникова, а также их учеников - академика М.А.Курцера, профессоров Коноплянникова и Н.К.Тетруашвили, профессора Н.П.Шабалова.
Несмотря на достигнутые успехи  в изучении обмена билирубина и лечении у новорожденных гипербилирубинемии вопросы определения зависимости возникновения желтухи у новорожденных от факторов риска не достаточно изучены и требуют уточнения.
ОСОБЕННОСТЬ БИЛИРУБИНОВОГО ОБМЕНА

У НОВОРОЖДЕННЫХ

Источники и механизм образования билирубина. 

Основным источником образования свободного билирубина (СБ) в организме как взрослого человека, так и новорожденного является гемоглобин (Hb) эритроцитов, стареющих и разрушающихся в клетках мононуклиарно-фагоцитарной системы организма (преимущественно  в печени, меньше в селезенке и костном мозге). За сутки распаду подвергается, примерно, 1 % красных клеток. Продолжительность  жизни эритроцитов у взрослого человека составляет  110 - 120 дней, у доношенного новорожденного 80 - 90 дней, а у недоношенного, в зависимости от гестационного возраста, колеблется в пределах 40 - 70 дней. 

Билирубин - вещество желто-красного цвета, которое участвует в пигментном обмене организма. 

За счет биохимической трансформации высвобождается гемоглобин - белковый пигмент крови. Разрушение молекулы гемоглобина происходит при участии фермента гемоксигеназы. В дальнейшем, в результате последовательных окислительных реакций, образуется вердоглобин, от которого происходит  отщепление глобина и атома железа (дальнейшем они используются для синтеза нового гемоглобина) образуется биливердин и уже  при участии фермента биливердинредуктазы и АТФ превращается в СБ.

В организме образуется 75 - 80% свободного билирубина (СБ - конечный продукт деградации гемоглобина эритроцитов). Остальные 20 - 25% образуются в результате разрушения незрелых форм эритроцитов непосредственно в костном мозге, а также из гемовой части железосодержащих ферментов и миоглобина. 

Средняя скорость образования билирубина у взрослых составляет около 4 - 5 мг/кг в сутки. У новорожденных скорость образования билирубина значительно выше и составляет 8 - 10 мг/кг в сутки, что связано с большим количеством эритроцитов, высоким содержанием  фетального гемоглобина и относительно более короткой  продолжительностью жизни форменных элементов.
Транспорт билирубина.

После распада эритроцита билирубин проходит следующие этапы изменений: 

Вначале он находится в свободном состоянии (свободный билирубин) - не поляризующее, практически не растворимое в воде соединение (отсюда название – нерастворимый). Из клеток мононуклеарно-фагоцитарной системы свободный белок попадает в системный кровоток, где при физиологическом pH циркулирует в виде дианиона. Второе его название – "непрямой билирубин" - этот вид билирубина обладает выраженной токсичностью для организма, не проходит почечный фильтр и  не может выводиться почками. Не способен давать прямую реакцию Ван-ден-Берга.

В плазме крови СБ связывается с альбумином (белковый продукт внутрисекреторной деятельности гепатоцитов). Концентрация альбумина у здорового новорожденного составляет 30 - 35 г/л. 1 г альбумина способен связать 8,5 - 17 мг СБ. Часть СБ связывается с альбумином прочно, часть - непрочно. Прочно связанный СБ с альбумином не способен выходить  из сосудистого русла в ткани.

Билирубин, связанный с альбумином, транспортируется в печень для дальнейшего превращения. Гепатоциты активно захватывают СБ. Транспорт СБ через мембрану гепатоцита в эндоплазматический ретикулум осуществляют специфические белки "Y" и "Z" протеины. Активность этих белков, в частности "Y" - протеина, к моменту рождения снижена, но постепенно нарастает и достигает уровня взрослого человека к 5 - 10 дням жизни.


В гладком эндоплазматическом ретикулуме происходит связывание (конъюгация) СБ с глюкуроновой кислотой и обезвреживание непрямого билирубина в гепатоцитах. Образуется новая форма под названием билирубинглюкуронид (прямой билирубин) - растворимое в воде, но нерастворимое в жирах соединение, не обладает токсичными свойствами и способен выделяться с желчью в просвет кишечника. Дает прямую реакцию Ван-ден-Берга, поэтому называется «прямым» билирубином. 


С желчью билирубин попадает в просвет кишечника, там происходит его восстановление в стеркобилиноген. Часть его трансформируется в стеркобелин и выводится с калом (от 50 до 300 мг). Этот пигмент окрашивает каловые массы в темный цвет. Большая часть стеркобилиногена всасывается в кровяное русло и попадает в почки, где переходит в уробилиноген, который превращается в уробилин и выводится с мочой, окрашивая ее в специфический соломенный цвет. СБ минуя печень  может попадать в нижнюю полую вену  через аранцев проток, который в течение нескольких дней остается открытым. Высокая скорость реасорбции СБ у новорожденных обусловлена замедленной перистальтикой кишечника и отсутствием в первые дни жизни кишечной флоры. Усилению реабсорбции СБ из кишечника способствует также задержка мекония, 1 г которого может содержать до 1 мг СБ. (Приложение 1) 


Итак, непрямой билирубин постоянно переходит в прямую форму. В крови содержится и оценивается билирубин двух видов: непрямой (свободный, неконъюгированный, нерастворимый) – токсичный. Появляется сразу после распада эритроцитов. В норме - 17 мкмоль/л; прямой (связанный, конъюгированный, растворимый). Образуется в печени после соединения с глюкуроновой кислотой. Он уже нетоксичен и безвреден для организма. В норме до 2,5 мкмоль/л; выделяют также общий билирубин. Норма содержания в крови около 20 мкмоль/л.

У новорожденных скорость образования билирубина значительно выше чем у взрослого и составляет 8 - 10 мг/кг в сутки, что связано с большим количеством эритроцитов, высоким содержанием  фетального гемоглобина и относительно более короткой  продолжительностью жизни форменных элементов


Исходя из вышесказанного причинами повышения концентрации СБ в плазме крови может быть   гипоальбуминемия и снижение связывающей способности альбумина. 


Декомпенсированный ацидоз, эндогенные метаболиты и различные лекарственные средства (диазепам, фуросемид, антибиотики и др.) способны подавлять связывающую способность альбумина и тем самым способствовать нарастанию концентрации СБ в плазме крови. 


Гипоксия, гиперкапния, ацидоз и повышенная проницаемость эндотелия сосудов облегчает переход свободного билирубина из плазмы крови в ткани и мозг. 

КЛАССИФИКАЦИЯ ЖЕЛТУХ, ПРИЧИНЫ ИХ ПОЯВЛЕНИЯ, МЕТОДЫ ПРОГНОЗИРОВАНИЯ И ДИАГНОСТИКИ


Одно из наиболее часто встречающихся изменений цвета кожных покровов ребёнка в раннем неонатальном периоде является желтуха. Желтуха - визуальное проявление повышения концентрации билирубина в крови. У доношенных новорожденных появляется при уровне билирубина более 67 мгмоль/л, у недоношенных - более 120 мкмоль/л. Это состояние возникает, примерно, у половины доношенных и у большинства недоношенных детей. К счастью, у большинства новорожденных желтуха - лишь отражение постнатальной перестройки обмена веществ, не требующей лечения.

 В зависимости от причины повышения концентрации билирубина и, соответственно, сроков появления, клинических особенностей и характера течения в клинической практике принято выделять физиологическую и патологические желтухи.

Физиологическая гипербилирубинемия свойственна всем новорожденным. У доношенных детей желтуха возникает не ранее вторых суток жизни. Максимальная концентрация СБ наблюдается на 3 - 4 сутки и составляет у детей, находящихся на грудном вскармливании, 253 мкмоль/л, а у получающих адаптированные молочные смеси 212 мкмоль/л. Общее состояние ребёнка удовлетворительное,  не увеличены размеры печени и селезёнки, окраска кала и мочи обычная. В течение последующих 2 - 3 дней желтуха быстро уменьшается и  полностью исчезает на 7 - 10 день жизни.

Причины возникновения физиологической желтухи:

· высокая скорость продукции СБ, связанная с большим, чем у взрослых количеством эритроцитов и относительно короткой продолжительностью их жизни;

· сниженная связывающая способность альбумина;

· дефицит Y-протеина, обеспечивающего транспорт СБ через мембрану гепатоцита;

· сниженная экскреторная функция печени;

· усиленная реабсорбция СБ в кишечнике.

Физиологическая желтуха не требует какого-либо специального лечения и рассматривается больше не как патология, а как состояние адаптации новорожденного ребёнка к новым условиям среды, однако требует внимания медицинского персонала, ибо несоответствие желтухи хотя бы одному из вышеперечисленных признаков вынуждает прибегнуть к дополнительному лабораторному обследованию и лечению новорожденного.

У недоношенных детей желтуха возникает чаще и держится дольше. В отличает от доношенных наиболее высока концентрация СБ к 5 - 6  дням жизни, с 8 дня желтуха постепенно  уменьшается.

У 3 - 5% доношенных и 10 - 20% недоношенных детей возникно​вение желтухи на первой неделе жизни обусловлено патологичес​кими причинами и играет роль раннего признака метаболических нарушений, угрожающих здоровью ребёнка. [4]
Основные отличия патологических желтух от транзиторной желтухи новорожденных:

-
Появление желтухи в первые сутки жизни, особенно в первые 12 часов жизни;

-
Продолжительность желтухи более 10 дней;

-
Повторное нарастание интенсивности желтухи после периода её уменьшения или исчезновения;

-
Увеличение концентрации НБ в сыворотке крови более чем 85 мкмоль/л в сутки или 6,0 мкмоль/л в час;

-
Уровнь НБ в сыворотке крови более чем 205 мкмоль/л, а билирубиндиглюкуронида (прямого билирубина) – более 25 мкмоль/л. 
В настоящее время известно более 50 заболеваний, проявляющихся у новорожденных желтушным синдромом. Различают в основном 4 разновидности желтушного синдрома:

-
конъюгационный;
-
печеночный (паренхиматозный);
-
механический (обтурационный); 
-
гемолитический.

Многообразие факторов риска формирования желтушного синдрома у новорожденных определяет трудности диагностики и адекватность терапии.


К конъюгационным желтухам относят желтухи обусловленные преимущественным нарушением конъюгации билирубина в гепатоцитах. 


Конъюгационные желтухи характеризуются рядом признаков:
-
появление желтухи не ранее 24 ч после рождения,
-
продолжает нарастать или остается выраженной после 4 суток,
-
сохраняется более 10 дней,
-
кожный покров имеет оранжевый оттенок,
-
печень и селезенка не увеличены,
-
кал и моча обычной окраски,
-
концентрация билирубина в пуповинной крови, в момент рождения, менее 51 мкмоль/л,
-
концентрация гемоглобина в пуповинной крови соответствует норме,
-
почасовой прирост билирубина в первые сутки менее 6,8 мкмоль/л в час,
-
максимальная концентрация ОБ на 3 - 4 сутки в периферической и венозной крови у доношенных детей - более 255 мкмоль/л,
-
ОБ крови повышается за счет непрямой фракции,
-
Относительная доля прямой фракции составляет менее 20%.

К ним относится желтуха связанная с грудным вскармливанием. При этой форме желтухи максимальное значение билирубина около 256 мкмоль/л приходится на 3 - 6 день жизни, сама желтуха может наблюдаться до конца 3-ей недели. Данная форма встречается у 10 - 30% детей, находящихся на исключительно грудном вскармливании (при котором полностью исключены допаивание или докорм ребенка). 
Основной причиной развития гипербилирубинемии при грудном вскармливании  считают усиленную реабсорбцию СБ в кишечнике. Для ее уменьшения рекомендуется в первые 3 дня увеличить количество кормлений грудью до 9 - 12 раз, так как большой объем питания способствует усилению перистальтики и быстрому удалению мекония.

Следует подчеркнуть, что уровень билирубина менее 354 мкмоль/л у здоровых доно​шенных новорождённых не нарушает развития ребенка. Диагноз желтухи грудного молока ставят после исключения других причин пролонгированной желтухи.

В сомнительных случаях целесообразно перевести ребенка временно (на 48 - 72 ч.) на вскармливание адаптированной молочной смесью  и оценить степень снижения гипербилирубинемии. При снижении уровня билирубина более чем на 15% можно сделать вывод о там, что желтуха связана с изменением  химического состава грудного молока и является прогностически благоприятной.


Наиболее распространенными факторами риска развития конъюгационных желтух являются некоторые болезни эндокринной системы, например, гипотиреоз;  синдром Жильбера – генетическое заболевание, при котором наблюдается нехватка ферментов печени; заболевание Криглера-Найяра, при котором недостаточно активны или отсутствуют ферменты печени; синдром Люси-Дрисколл – временная недостаточность ферментов печени; желтуха, обусловленная повышенной реабсорбцией билирубина в кишечнике. 

Механические желтухи характеризуются накоплением в крови прямого (связанного) билирубина, что сопровождается желтухой, имеющей зеленоватый оттенок, увеличением размеров печени, изменением окраски стула (обесцвечивание) и мочи (нарастание интенсивности окраски).       Причиной механической желтухи в периоде новорожденности могут быть пороки развития желчевыводящих путей: внутри- и внепеченочная атрезия желчных ходов, поликистоз, перекруты и перегибы желчного пузыря, артериопеченочная дисплазия, синдром Аладжилля, синдромальное уменьшение количества междольковых желчных протоков.

Печеночные (паренхиматозные) обусловлены воспалительным процессом в печеночной ткани (вирусные гепатиты, пигментные гепатозы).

Осложнения при желтухе у новорожденных связаны с возможным токсическим действием билирубина на ЦНС. При невысоком содержании билирубина в сыворотке крови повреждение нервной системы не происходит, а прогрессивное повышение концентрации неконъюгированного билирубина в крови может привести к снижению слуха, сопровождаться проникновением его через гематоэнцефалический барьер и накоплением его в нейронах головного мозга (преимущественно в подкорковых образованиях, ядрах мозга), гибели нейронов. Билирубиновая энцефалопатия, также используют термин "ядерная желтуха",  при этом ядра головного мозга пропитываются билирубином и приобретают характерный желтый цвет.

Клиническая картина билирубиновой энцефалопатии включает в себя 4 фазы:

1-я фаза - в первые часы проявление билирубиновой интоксикации. Наблюдается угнетение безусловно-рефлекторной деятельности в виде апатии, вялости, сонливости, нарушения сосания, монотонного крика, срыгивания, рвоты, блуждающего взгляда. При неблагоприятном течении клиническая картина поражения ЦНС развивается к четвертому дню жизни, вследствие нарушения функций нейроглии. На этой фазе патологические процессы обратимы, если в срочном порядке провести ОЗПК. 
2-я фаза - проявление признаков «ядерной желтухи» (ригидность затылочных мышц, вынужденное положение тела в следствии  опистотонуса, негнущиеся конечности и сжатые в кулак кисти, периодическое возбуждение и резкий мозговой крик, выбухание большого родничка, подергивание мышц лица, исчезновение рефлекса Моро и сосательного рефлекса, нистагм, лихорадка, судороги, апноэ, симптом "заходящего солнца", летаргия, гипертермия. Эта фаза длится от нескольких дней до нескольких недель. Поражение ЦНС необратимо.
3-я фаза – проявление ложного благополучия. Ригидность (спастичность) исчезает полностью или частично (в 2 - 3 месяц жизни).
4-я фаза – в 3 - 5 месяцев формируется клиническая картина  неврологических осложнений. Наблюдаются параличи, атетозы, парезы, хореотетоз, глухота, задержка психического развития, дизартрия и другие неврологические нарушения.
Вероятность развития билирубиновой энцефалопатии при патологической гипербилирубинемии повышается на фоне факторов риска:
-
недоношенность, морфологическая незрелость организма ребенка,
-
тяжелая врожденная и неонатальная инфекция (сепсис, менингит),
-
гемолитическая болезнь новорожденного,
-
дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы,
-
гипоальбумения,
-
выраженный метаболический ацидоз,
-
тяжелая асфиксия новорожденного, артериальная гипотензия, апноэ, потребность в искусственной вентиляции легких,
-
гипотермия (ректальная температура меньше 35),
-
обширная травма мягких тканей в родах, массивные кефалогематомы, перивентрикулярные, внутрижелудочковые и субарахноидальные кровоизлияния,
-
синдром полицитемии,
-
задержка отхождения мекония,
-
мужской пол, 
-
ряд препаратов (антибиотики) могут вытеснять билирубин из связи с альбумином. 

Гемолитическая болезнь плода и новорожденного - (аллоаутоиммунное заболевание) возникает при наличии в крови матери антиэритроцитарных антител, которые проникают к плоду и вызывают у него гемолиз.

Наибольшую опасность из неконъюгированных гипербилирубинемий представляет гемолитическая болезнь новорожденных (ГБН), поэтому мы рассмотрим ее в отдельном параграфе.
Методы раннего выявления и диагностика 

патологических желтух у новорожденных.
Большое значение для прогнозирования развития патологических желтух у новорожденного имеет тщательный анализ клинико-анамнестических данных. Важную информацию дает визуальное наблюдение за временем появления, распространенностью и интенсивностью нарастания желтухи. 
Сначала желтый цвет приобретает кожа лица и туловища ребенка. Дальнейшее нарастание концентрации билирубина, независимо от причины, приводит к распространению желтухи и окрашиванию кожи конечностей (увеличение концентрации билирубина более 255 - 306  мкмоль/л сопровождается окрашиванием ладоней и стоп).

Патологическую информацию несет появление лимонного (типично для гемолитический болезни новорожденного), зеленоватого (типично для холестаза) или сероватого (типично для сепсиса) оттенка кожи.

Одним из  методов оценки скорости и степени накопления билирубина в коже ребенка является чрескожное измерение отраженного от кожи и подкожных тканей света с помощью специальных приборов. 
В случае раннего появления и быстрого нарастания желтухи анализ крови на билирубин берут независимо от оценки распространенности желтого окрашивания кожи. (Приложение 2)

Измерение концентрации билирубина в крови выполняют биохимическими методами (диазокрасителями). Еще существует метод прямого фотометрирования плазмы, метод, не требующий венопункции (исследуется капиллярная кровь), может повторяться неоднократно в течение суток, но меньшая точность при выраженном гемолизе.

Таким образом, все виды желтух объединены общим признаком – гирпербилирубинемией (повышенным содержанием желчного пигмента в крови). В подавляющем большинстве случаев желтуха новорожденных является физиологической, практически у всех наблюдается временное повышение уровня билирубина в сыворотке крови, однако лишь у половины видимая желтуха. У большинства желтуха проявляется в первые 3 суток жизни и сохраняется до 14 - 21 дня, имеет доброкачественное течение. Но очень важно контролировать каждый случай для своевременного выявления и соответствующего лечения «опасной» желтухи с целью предотвращения осложнений. Билирубиновая энцефалопатия - острое поражение центральной нервной системы, «ядерная желтуха» - необратимое хроническое поражение центральной нервной систем.

Для раннего выявления признаков опасной желтухи важна фиксация времени появления любой желтухи и ее регулярная клиническая оценка (с интервалом 8 - 12 часов). При прогрессирующем повышении концентрации непрямого билирубина в крови может происходить его проникновение через гематоэнцефалический барьер и отложение в базальных ядрах головного мозга, что повлечет непоправимые последствия – задержка психического развития, глухота, ДЦП, атетоз, хореоатетоз, параличи, дизартрия, парез и др.

Своевременное измерение концентрации билирубина в крови у новорожденных имеет ключевое значение для определения медицинской тактики ведения при подозрении на патологическую желтуху. Лечебная стратегия на первой недели независимо от причины и характера развития желтухи, строится исходя из абсолютных значений общего билирубина в крови. 

В настоящее время в лабораторных условиях для определения уровня общего билирубина в плазме или сыворотке крови применяются разнообразные методы. Наиболее точен биохимический метод определения концентрации билирубина, однако его недостатком является необходимость забора венозной крови для исследования. 

Транскутанный (чрескожный) метод является вспомогательным, его адекватное использование способствует уменьшению частоты взятия крови для определения уровня билирубина, но он, к сожалению,  не может заменить биохимический и прямой фотометрический метод при решении вопроса о показаниях к проведению заменного переливания крови. 
ГЕМОЛИТИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ НОВОРОЖДЕННЫХ

Начиная с первых недель беременности между эмбрионом и материнским организмом возникают сложные иммунобиологические взаимосвязи, которые во многом определяют дальнейшее течение беременности, состояние матери, развитие плода и новорожденного. В ряде случаев иммунологическая несовместимость между матерью и плодом становится причиной тяжелых нарушений эмбриогенеза и постнатального развития. 
По данным Федеральной службы государственной статистики, гемолитическая болезнь  в России в 2014 - 2016 гг. была диагностирована у 0,9 - 1,0% новорожденных. [4]

ГБН – это заболевание, в основе которого лежит разрушение эритроцитов в следствии иммунологического конфликта крови матери и плода.
Заболевание развивается при резус-несовместимости крови матери и плода, в результате несовместимости крови матери и плода по системе АВ0, когда у матери 0 (I) группа крови, а у плода любая другая и реже по другим системам крови. 

В зависимости от вида конфликта выделяют:

1. Несовместимость эритроцитов матери и плода по резус-фактору;

2. Несовместимость по системе АВ0 (групповая несовместимость);

3. Несовместимость по редким факторам крови.

При физиологической беременности эритроциты плода проникают через плаценту у 3% женщин в первом, у 15% — во втором, у 45% — в третьем триместрах беременности. Объём фетальной крови в кровотоке матери возрастает с увеличением срока беременности и достигает около 30 – 40 мл в родах. Поэтому сенсибилизация может наступать после искусственного и самопроизвольного аборта, внематочной беременности. Наиболее часто трансплацентарная трансфузия наблюдается во время родов, особенно при оперативных вмешательствах (ручное отделение плаценты, КС). В процессе беременности резус-иммунизации способствует нарушение целостности ворсин хориона, вследствие чего происходит попадание эритроцитов плода в кровоток матери (гестоз, угроза прерывания беременности, преждевременная отслойка плаценты, экстрагенитальная патология, проведение инвазивных процедур – биопсии хориона, амниоцентеза, кордоцентеза). 

Итак, риском рождения больного ребенка является резус-отрицательная кровь матери и резус-положительная у отца, группа крови матери 0(I), а группа крови ребенка А(II), реже В(III). Групповая несовместимость матери и плода иммунные антитела матери класса Ig G могут вызывать гемолиз эритроцитов ребенка уже при первой АВ0-конфликтной беременности. При развитии ГБН по системе АВ0 предыдущие беременности не имеют значения, так как сенсибилизация женщины развивается до беременности, например, при вакцинации. 

При рождении первого ребенка происходит сенсибилизация матери (в  1 - 2% случаев), в результате проникновения резус–положительных эритроцитов плода в кровеносное русло резус-отрицательной матери, где образуются антирезусные антитела. При повторной беременности резус-положительным плодом антирезусные антитела проникают в кровь плода и вызывают гемолиз эритроцитов, что приводит к анемии и накоплению в крови свободного (непрямого) билирубина. Скорость разрушения эритроцитов часто превышает способность  печени обезвреживать токсичный непрямой  билирубин (из-за недостатка фермента глюкуронилтрансферазы). 

Наибольшую опасность при ГБН представляет высокий уровень в крови непрямого билирубина, т.к. неконъюгированный билирубин токсичен для ЦНС, способен накапливаться в органах, богатых липидами – мозге, печени, надпочечниках. Являясь нейротоксичным ядом и достигнув критического уровня в головном мозге, он может привести к развитию ядерной желтухи (билирубиновой энцефалопатии).

Огромное значение имеют факторы риска нейротоксичности непрямого билирубина:

· Повышенная проницаемость гематоэнцефалического барьера и, следовательно, срок гестации; гиперосмолярность плазмы, в том числе вследствие гипергликемии; тяжелый ацидоз; нейроинфекции; кровоизлияния в мозг; артериальная гипертензия;

· Повышение чувствительности нейронов к токсическому действию непрямого билирубина: недоношенность, тяжелая асфиксия, гипотермия, голодание, анемия, гипогликемия;

· Снижение способности альбумина прочно связывать непрямой билирубин: гипоальбуминемия, ацидоз, инфекции, использование некоторых лекарственных средств (фуросемид, цефтриаксон, индометацин).

Известно, что дети с тяжелым течением ГБН склонны к инфекционным осложнениям, иногда принимающих характер септических, то есть име​ются признаки иммунодефицитного состояния, что также осложняет те​чение и влияет на прогноз ГБН.


По клиническим проявлениям выделяют формы ГБН : анемическая (легкая) – примерно 10%, желтушная форма (средней тяжести) – 88%, отечная форма (тяжелая) – 2% случаев. (Приложение 5). 

По наличию осложнений выделяют осложненную (ядерная желтухе, синдром сгущения желчи, геморрагический синдром, поражение почек, надпочечников и др.) и неосложненную формы.

Отечная форма заболевания - наиболее тяжелое проявление ГБН. В анамнезе матери типичны: выкидыши, повторные аборты, недонашивание. При УЗИ во время беременности определяется характерное положение плода (поза Будды), ореол вокруг свода черепа. Резко увеличена масса плаценты вследствие отека (в норме она составляет 1/6 - 1/7 массы тела плода, а при отеке - 1/3 и даже равна массе тела пло​да). У ребенка при рождении имеются асцит, анасарка с выраженным отеком наружных половых органов, ног, головы, резкое увеличение живота. Выражены гепатоспленомегалия. Характерны расстройства центральной и периферической гемодинамики, бледность кожных покровов, олигурия и дыхательная недостаточность. У детей с отечной формой нередко имеется ге​моррагический синдром, ДВС-синдром, тяжелая ане​мия. У выживших после активного лечения детей с врожденной отечной формой ГБН нередко развиваются тяжелые неонатальные инфекции, цирроз печени, энцефалопатии. Эта форма часто осложняется острой сердечной недостаточностью, острой дыхательной недостаточностью, шоком. 

Желтушная форма - это наиболее часто диагностируемая форма ГБН. У части детей желтуха отмечается сразу при рождении, у большинства она появляется в 1-е сутки жизни. Чем раньше появилась желтуха, тем обычно тяжелее течение ГБН. При АВ0-конфликте гипербилирубинемия обычно появляется на 2-3 сутки жизни и даже позже. Интенсивность и оттенок желтухи постепенно меняются. Характерны гепатоспленомегалия, желтушное прокрашивание склер и сли​зистых, пастозность живота. По мере увеличения уровня непрямого билирубина нарастают признаки синдрома угнетения ЦНС, связанные с билирубиновой интоксикацией. Появляются симптомы ядерной желтухи, тромбоцитопения. Моча ребенка окрашивается в интенсивный темный цвет, окраска стула не меняется. Иногда к концу первой недели может нарушиться выделение желчи в кишечник – развивается холестаз (синдром сгущения желчи). Кожа приобретает зеленоватый оттенок, кал обесцвечивается, моча темнеет,  в крови повышается содержание прямого билирубина.

Анемическая форма. По течению наиболее доброкачественная. Клинически проявляется сразу после рождения или в течение 1 – 3 недели жизни. Дети вялые, бледные, плохо сосут и прибавляют массу тела. Часто гепатоспленомегалия, могут быть расстройства дыхания (тахипноэ вследствие гипоксии). В крови выявляется снижение гемоглобина и эритроцитов с увеличением незрелых форм. Уровень билирубина повышен незначительно.

Тяжесть ГБН определяется темпом почасового прироста билирубина. При почасовом приросте билирубина 0,25 - 0,3 мкмоль/л заболевание протекает в среднетяжелой форме, но может наблюдаться переход и в тяжелую форму при 0,35 - 0,5 мкмоль/л и более. Если концентрация билирубина у недоношенных достигает 15 мкмоль/л, у доношенных детей - 18 - 20 мкмоль/л, может развиться билирубиновая энцефалопатия. Вероятность возрастает при гипоальбуминемии, сепсисе, ацидозе, гипогликемии, приеме сульфаниламидов, при недостатке массы тела и гемоглобина. Признаки поражения нервных клеток могут наблюдаться при содержании 10 - 11 мкмоль/л непрямого билирубина. Вначале эти изменения обратимы. В первую очередь наступает повреждение вегетативных, чувствительных центров и ретикулярной формации, меньше нервных клеток, двигательных ядер. Поражение нейронов заканчивается их гибелью, происходит опустошение многих отделов мозга. Смерть от билирубиновой энцефалопатии может наступить через 36 ч после рождения, наиболее часто на 3 - 5-е сутки. Окрашивание ядер мозга в желтый цвет является поздним и необязательным проявлением тяжелой билирубиновой интоксикации.
При ГБН наблюдается ряд метаболических нарушений: электролитного и белкового обмена веществ, минерального, водного, кислотно-щелочного. 

При постнатальном ГБН как при резус-, так и при АВ0-несовместимости анемии при рождении и в первые дни жизни не выявляются, часто отмечается высокий лейкоцитоз (псевдолейкоцитоз) за счет молодых форм эритроцитов, моноцитов.

В более тяжелых случаях, наряду с внутриклеточным разрушением, отмечается внутрисосудистый гемолиз. Наиболее опасным является угнетение систем иммунной защиты. Микробное обсеменение после рождения превращается в агрессию, вследствие чего развиваются тяжелые инфекционные осложнения (пневмония, сепсис и др.). Повышенная проницаемость сосудистой стенки обусловливает более значительную интоксикацию непрямым билирубином и нередко приводит к развитию билирубиновой энцефалопатии. Значительная часть таких детей умирает, несмотря на проводимое активное лечение. (Приложение 4) 


План обследования при подозрении на ГБН в постнатальном периоде:

1. Определение группы крови и резус-принадлежности матери и ребен​ка.

2. Определение гемоглобина в периферической и пуповинной крови.

3. Определение непрямого билирубина в периферической и пуповинной крови, его почасовое нарастание.

4. Определение уровня трансаминаз.

5. Иммунологические реакция (при резус-несовместимости определение титра антител в крови и молоке мате​ри, а также прямую реакцию Кумбса с эритроцитами ребенка и непря​мую реакцию Кумбса с сывороткой крови матери. При АВ0-несовместимости определяют титр аллогемагглютининов (к антигену эритроцитов, имеющемуся у ребенка и отсутствующему у матери) в крови и молоке матери.

Наиболее достоверный индикатор уже состоявшегося поражения мозга – нарушение слуха, которое следует выявлять с помощью аудиологических тестов в периоде новорожденности.

Исходя из вышеизложенного, можно сделать следующий вывод: на течение ГБН влияют вид иммунологической несовместимости, клинические проявления, тяжесть заболевания, своевременность диагностики и, следовательно, в свою очередь, зависит метод лечения и прогноз для жизни и здоровья новорожденного.
Даже легкие формы ГБН, возникшие вследствие иммунологического конфликта, в дальнейшем могут быть причинами развития у ребенка аномалии конституции, повышенной аллергической настроенности организма, нарушений со стороны ЦНС, гепатобилиарной системы. Физическое и психомоторное развитие большинства детей, перенесших желтушную форму, соответствует возрасту лишь у 5%, у 8% отмечается патологическое изменения со стороны ЦНС. Такие дети часто имеют фоновые заболевания, патологические реакции на профилактические прививки, хронические заболевания гепатобилиарной системы и психо-вегетативные расстройства.
 ПРИНЦИПЫ ЛЕЧЕНИЯ И ПРОФИЛАКТИКИ ГИПЕРБИЛИРУБИНЕМИИ.

Профилактика гипербилирубинемии, а в частности, гемолитической болезни новорожденных должна проводится с первого визита женщины в женскую консультацию и постановке ее на учет по беременности. У женщины определяют группу крови и резус-фактор. При выявлении Rh-отрицательной крови показано проведение анализа на определение титра анти-Rh-антител, а также групповой принадлежности крови отца. В случае Rh-отрицательной крови у отца беременность ведется как неосложненная, и профилактика Rh-иммунизации при данной беременности не показана. В остальных случаях должны проводиться регулярные определения анти-Rh-антител. (Приложение 5)

Антенатальная профилактика заключается в однократном (28 нед. гестации) или двукратном введении (28 и 34 нед. гестации) 300 мкг анти-Д-иммуноглобулина, что снижает риск резус-иммунизации во время беременности с 1,8 до 0,14 %. [2] Профилактика резус-иммунизации после родов или аборта (выкидыша) проводится резус-отрицательным родильницам, не имеющим анти-резусных антител, родившим резус-положительного ребенка. В первые 48 - 72 часа после родов или аборта (выкидыша) внутримышечно вводят 300 мкг анти-Д-иммуноглобулина. Иммуноглобулин разрушает резус-положительные эритроциты плода прежде, чем наступает иммунный ответ и предупреждает формирование собственных антирезусных антител в организме матери.

На протяжении всей беременности ведется узи-мониторинг плода, определение максимальной систолической скорости кровотока в средней мозговой артерии (выявление анемии пода). 

Наиболее точным методом выявления гемолитической болезни пода и степени ее тяжести является исследование плодовой крови  полученной путем кардоцентеза (пункции пуповины). Его проводят с 18 недели беременности. Единственным показанием к нему являются данные доплерометрии, свидетельствующие о наличии у плода тяжелой анемии. При кордоцентезе кровь плода исследуют на группу и резус-принадлежность, уровни гемоглобина и гематокрита, показатели кислотно-основного состояния, пробу Кумбса и уровень билирубина.

Сейчас существуют современные средства профилактики ГБН – это подсадка кожного лоскута мужа беременной женщине или введение лимфоцитов мужа.

Принципы лечения гипербилирубинемии заключается в  предотвращении токсического повреждения билирубином головного мозга и развития ядерной желтухи, устранении основной причины патологического нарастания уровня билирубина в крови, предупреждении нарастания билирубина в сыворотке крови, использовании методов, способствующих выведению билирубина.
В настоящее время установлено, что именно степень зрелости ребенка и его соматический статус, а не его масса тела, определяет уровень билирубинемии. Этим и объясняется тот факт, что у доношенных детей с пренатальной гипотрофией крайне редко наблюдаются тяжелые желтухи по сравнению с детьми той же массы, но меньшего срока беременности 
Важным условием для профилактики и лечения гипербилирубинемии у новорожденных является создание оптимальных условий для ранней неонатальной адаптации ребенка. При этом все здоровые и условно здоровые новорожденный нуждаются в проведении  раннего (начиная с первого часа) и регулярного грудного вскармливания.
Матери рекомендуется кормить ребенка 8 - 12 раз в сутки, без ночного перерыва в первые несколько дней. Увеличение частоты кормления грудью снижает вероятность последующей тяжелой гипербилирубинемии у новорожденных при грудном вскармливании. В качестве крайней меры могут рассматриваться временное прекращение грудного вскармливания (1 - 3 дня) и переход на кормление адаптированными смесями, что может способствовать снижению  уровня билирубина и/или эффективности фототерапии  в случае желтухи, обусловленной составом грудного молока.
Во всех случаях заболевания новорожденного следует заботиться о поддержании оптимальной температуры тела, обеспечении его организма достаточным количеством жидкости и питательных веществ, профилактике таких метаболических нарушений, как гипогликемия, гипоксемия, ацидоз. 
В целях предотвращение токсического повреждения билирубином нейронов головного мозга и, как следствие, развитие ядерной желтухи используют фототерапию и операцию заменного переливания крови, которые традиционно остаются основными методами лечения гипербилирубинемии новорожденных. Тактика лечения зависит от концентрации общего билирубина и гемоглобина в пуповинной крови. (Приложение 6).

Фототерапия (ФТ) - это консервативный метод лечения. Эффект фототерапии достигается благодаря трансформации молекул свободного билирубина в коже под влиянием света. В устройствах для новорожденных используются различные источники света: флюоресцентные трубки, галогенныые лампы, волоконно-оптические системы на основе вольфрамово-галогенных ламп, диоды с высоким фотоизлучением. Осложнения фототерапии отмечаются достаточно редко: синдром "бронзового" младенца, диаррея, вторичная дегидратация, усиление пигментации и ожоги, повреждение сетчатки при неправильном использовании повязок. 

ФТ показана доношенным и поздним недоношенным детям ( > 35 нед) при непрямой гипербилирубинемии, не связанной с ГБН. При быстром нарастании уровня билирубина и при критической гипербилирубинемии фототерапию следует проводит в непрерывном режиме. При снижении концентрации общего билирубина на фоне проводимой фототерапии лечение продолжают до снижения его на 50 - 60 мкмоль/л ниже значений, ставших показанием к началу фототерапии. Через 12 часов после завершения ФТ должно быть проведено контрольное исследование билирубина. В случае неэффективности ФТ осуществляется подготовка и проведение ОЗПК.

С целью предупреждения ОЗПК новорожденным с изоиммунной ГБН по любому из факторов крови (проба Кумбса – положительная), у которых отмечается почасовой прирост билирубина более 6,8 мкмоль/л/час, несмотря на проводимую фототерапию, целесообразно назначать стандартные иммуноглобулины для внутривенного введения. Препараты иммуноглобулина человеческого новорожденным с ГБН вводятся внутривенно медленно (в течение 2 часов) в дозе 0,5 – 1,0 г/кг (в среднем, 800 мг/кг) в первые часы после рождения. При необходимости повторное введение осуществляется через 12 ч. от предыдущего.

Операция заменного периливания крови (ОЗПК) - это оперативный метод лечения. Различают раннее (первые 2 суток жизни) и позднее (с 3-х суток жизни ОЗПК. Проводится при тяжелый формах ГБН и в случае неэффективности фототерапии при канъюгационных желтухах. При появлении первых симптомов острой билирубиновой энцефалопатии (ригидность мышц затылка, симптом «заходящего солнца», опистотонус, лихорадка, пронзительный мозговой крик), при раннем возникновении и быстром нарастании желтухи сразу после рождения, при увеличение размеров печени и селезенки, повышенном содержании билирубина в пуповинной крови (выше 51 мкмоль/л), уровне гемоглобина при рождении менее 160 г/л, почасовом приросте билирубина более 5,1 мкмоль/л показано немедленное проведение ОЗПК независимо от уровня билирубина. 

В настоящее время, начиная с 18 недель беременности можно проводить лечение ГБН путём внутриматочных гемотрансфузий под контролем УЗИ. Проводят внутрибрюшную или внутрисосудистую гемотрансфузию.

При развитии тяжелой степени ГБН неотложные мероприятия начинаются уже в  родильном зале: быстрая первичная обработка новорожденного и перевязка пуповины с температурной защитой ребенка, интубация трахеи и проведение ИВЛ (по показаниям), катетеризация пупочной вены и снижение давления в ней путем взятия крови из вены (медленно около 10 мл/кг массы тела).

Частичное заменное переливание крови: может проводиться только в первые два часа жизни, если у новорожденного имеется тяжёлая гипоксия на фоне тяжёлого течения ГБН. В этом случае, так же как и при проведении внутриутробного ОЗПК, производится замена 45 - 90 мл.крови ребёнка на аналогичный объём донорской крови эритроцитарной массы 0(I) группы, резус отрицательной.
Стандартная операция заменного переливания крови проводится во всех остальных случаях. Правила подбора компонентов крови детям регламентируются Приказом Минздрава России от 02.04.2013 N 183н «Об утверждении правил клинического использования донорской крови и/или её компонентов» и Приказом Минздрава России от 25.10.2002 № 363 «Об утверждении инструкции по применению компонентов крови».
 
Переливание проводят через вену пуповины. Количество крови, необходимое для проведения манипуляции составляет 150 - 170 мл/кг массы тела. Кровь подбирается резус-отрицательная с учетом групповой принадлежности ребенка по системе АВ0. Процедуру начинают с выведения крови ребенка, дробными дозами 20 мл крови выводят и вводят 20 мл донорской крови. После переливания 100мл крови вводят 2 мл 10% раствора глюконата кальция и 2 мл 5% раствора глюкозы. Рекомендуемая скорость переливания 10 мл/мин, продолжительность процедуры не менее 2-х часов. Объем введенной крови обычно превышает объем выведенной на 50 мл с учетом анемии у ребенка. При выполнении процедуры требуется строгое соблюдение правил асептики и антисептики для профилактики бактериальных осложнений.

Если к концу операции билирубин снижается более чем в два раза, то можно свидетельствовать безусловную эффективность ОЗПК.

Фармакологическая терапия заключается в введении иммуноглобулинов, позволяет снизить потребность в проведении ОЗПК при резус- и АВ0- иммунизации. Так же может применяться введение раствора альбумина, который защищает от токсичности билирубина.

Таким образом, для оптимизации процесса динамического наблюдения за новорожденными детьми в условиях родильного дома среди них целесообразно выделять группу высокого риска по ГБН, т.к. именно при этом заболевании наиболее вероятно развитие билирубиновой энцефалопатии.  
Успешность лечения и профилактики гипербилирубинемии у новорожденных в условиях родильного дома  зависят от оптимальных условий ранней неонатальной адаптации, своевременной и достоверной лабораторной диагностики. Во всех случаях заболевания новорожденного необходимо заботиться о поддержании оптимальной температуры тела, об обеспечении организма ребенка достаточным количеством жидкости и питательных веществ, профилактике таких метаболических нарушений, как гипогликемия, гипоальбуминемия, гипоксемия и ацидоз.

Цель занятия:
- Сформировать  знания по гипербилирубинемии новорожденных и оказанию квалифицированной  помощи новорожденным .
- Сформировать у студентов профессионально значимые качества личности в процессе изучения темы.

Задачи занятия:
1.Учебная.
Сформировать профессиональные знания, необходимые для овладения последующими учебными дисциплинами, для отработки  умений на практических занятиях.                                                                                                   
2.Развивающая.
Развить навыки самостоятельной работы, способствовать развитию памяти, умению выделять главное, логике, способности к поиску, переносить знания в новые условия, мыслительных процессов: анализа, синтеза, сравнения, мыслительной активности, наблюдательности, точности действий, умению анализировать свои ошибки, устанавливать причинно-следственные связи, излагать свои мысли, способствовать мотивации. 
3. Воспитательная.
ФОРМИРОВАНИЕ ПРОФЕССИОНАЛЬНО ЗНАЧИМЫХ КАЧЕСТВ ЛИЧНОСТИ ЧЕРЕЗ ПРЕДМЕТ:
	№
	Профессиональные качества
	Возможности их формирования через содержание деятельности студентов

	1. 
	Организованность, собранность.
	При подготовке к занятию, при организации рабочего места.

	2. 
	Культура общения, внимательность, такт, ответственность, терпение, коммуникабельность.
	При общении друг с другом, с преподавателем, при взаимоконтроле.



	3. 
	Наблюдательность, логическое мышление, внимательность, уверенность в себе.
	При выполнении тестовых заданий, решении задач.


ФОРМИРОВАНИЕ ОБЩИХ КОМПЕТЕНЦИЙ

	№
	ОК
	ОПОР или элементы

	1. 
	ОК 1
	ОПОР1.1. Выполнение работы с соблюдением сроков.

ОПОР 1.2. Проявляет интерес к выполняемой работе

ОПОР 1.3.Определяет основные виды деятельности на рабочем месте и необходимые орудия труда

ОПОР1.4. Изучает условия труда и выдвигает предложения по их улучшению

ОПОР1.5. Участвует в мероприятиях способствующих профессиональному развитию

ОПОР1.6. Определяет перспективы трудоустройства

	2. 
	ОК 2
	ОПОР2.1. Планирует собственную деятельность, выполняет в срок  задания для СР.

ОПОР2.2. Находит способы и методы выполнения задачи

ОПОР2.3.Анализирует действия на соответствие эталону (нормам) оценки результатов деятельности

ОПОР2.4. Анализирует результат выполняемых действий и выявляет причины отклонений от норм (эталона)

	3. 
	ОК 3
	ОПОР3.1. Описывает ситуацию и называет противоречия

ОПОР 3.2. Самостоятельно решает проблемы, возникающие по ходу работы.

ОПОР3.3. Оценивает причины возникновения ситуации

ОПОР3.4. Подбирает ресурсы (инструмент, информацию и т.п.) необходимые для разрешения ситуации

ОПОР3.5.Организует взаимодействие субъектов-участников ситуации

ОПОР3.6.Берет на себя ответственность за принятое решение

	4. 
	ОК 4
	ОПОР 4.1.Выделяет профессионально-значимую информацию (в рамках своей профессии)

ОПОР4.2. Выделяет перечень проблемных вопросов, информацией по которым не владеет

ОПОР4.3.Задает вопросы, указывающие на отсутствие информации, необходимой для решения задачи

ОПОР4.4..Предлагает источник  для получения недостающей информации и обосновывает свое предложение;

ОПОР 4.5.Выделяет из содержащего избыточную информацию источника информацию, необходимую для решения задачи

	5. 
	ОК5
	ОПОР5.1 Осуществляет поиск информации в сети Интернет и различных электронных носителях
ОПОР 5.2 Извлекает информацию с электронных носителей

ОПОР5.3.Представляет информацию в различных формах с использованием разнообразного программного обеспечения

ОПОР 5.4.Создает презентации в различных формах

	6. 
	ОК6
	ОПОР 6.1. Устанавливает позитивный стиль общения

ОПОР 6.2. Выбирает стиль общения в соответствии с ситуацией

ОПОР 6.3. Признает чужое мнение

ОПОР 6.4. При необходимости отстаивает собственное мнение

ОПОР 6.5. Принимает критику

ОПОР 6.6. Ведет деловую беседу в соответствии с этическими нормами

ОПОР 6.7.Соблюдает официальный стиль при оформлении документов

ОПОР 6.8. Выполняет письменные и устные рекомендации руководства

ОПОР 6.9. Общается по телефону в соответствии с этическими нормами

ОПОР 6.10. Организует коллективное обсуждение рабочей ситуации

	7. 
	ОК7
	ОПОР7.1.При необходимости аргументирует свою позицию

ОПОР7.2.Осуществляет контроль в соответствии с поставленной задачей

ОПОР7.3.Организует работу по выполнению задания в соответствии с инструкциями

ОПОР7.4.Участвует в разработке мероприятий по улучшению условий работы команды

	8. 
	ОК8
	ОПОР8.1. Анализирует собственные сильные и слабые стороны

ОПОР8.2.Определяет перспективы профессионального и личностного развития

ОПОР8.3.Составляет программу саморазвития, самообразования

ОПОР 8.4.Владеет навыками самоорганизации и применяет их на практике

ОПОР8.5.Владеет методами самообразования

	9. 
	ОК9
	ОПОР9.1.Определяет технологии, используемые в проф.деятельности

ОПОР9.2.Определяет источники информации о технологиях проф.деятельности

ОПОР9.3.Указывает этапы  выполнения манипуляции.


	Код и наименование основных показателей оценки результатов

(ОПОР)
	Код и наименование элемента профессиональных компетенций (ПК)
	Код и наименование элемента практического опыта (ПО)
	Код и наименование элемента умений (У)
	Код и наименование элемента знаний (З)

	ОПОР 1

 
	ПК 4.1 Участвовать в проведении лечебно-диагностических мероприятий беременной, роженице, родильнице с акушерской и экстрагенитальной патологией и новорожденному.


	ПО 1.1 Участие в  определении круга проблем пациента, постановке диагноза, планировании акушерской тактики, ухода, обследования и наблюдения за беременной, роженицей, родильницей и новорожденным.

ПО 1.2 Участие в выполнении назначений врача по медикаментозной терапии пациента  с патологическим течением беременности, родов, послеродового периода и новорожденного.

	У 1.1  Оформление нормативной документации женской консультации, структурных подразделений родильного дома, отделения патологии новорожденных.

У 1.2  Проведение сбора анамнеза у беременной, роженицы.

У 1.3  Определение срока беременности, предполагаемой даты родов, даты выдачи ДО.

У 1.4  Демонстрация манипуляционной техники по обследованию  беременной, роженицы, родильницы и новорожденного.

У 1.5  Составление плана ведения родов.

У 1.6  Демонстрация выполнения назначений врача по медикаментозной терапии пациентки при патологическом течении беременности, родов, послеродового периода и новорожденного.
	З 1.1 Знание нормативных документов при работе с беременными и родильницами в женской консультации и родильном доме.
З 1.2 Знание структуры и функций женских консультаций и родильных домов (по отделениям).
З 1.3   Знание обязанностей акушерки женской консультации и структурных подразделений родильного дома.
З 1.4  Знание течения патологической беременности, родов (по периодам), послеродового периода, патологии периода новорожденности.
З 1.5   Знание методов оказания лечебно–диагностической помощи при патологическом течении беременности, родов и  послеродового периода.



6. УРОВНИ УСВОЕНИЯ ЗНАНИЙ                                                  

6.1.Студент должен знать:
-обмен билирубина;

 -особенности обмена билирубина у новорожденных;
-определение основных видов гипербилирубинемии, факторы риска её возникновения, классификацию;
-оценку состояния новорожденного;
-принципы диагностики;
-порядок оказания помощи новорожденному ;
-методы консервативного лечения гипербилирубинемии, показания к её назначению;
-осложнения фототерапии;
 -перечень лекарственных препаратов, применяющихся при лечении желтух новорожденных;
-принципы инфузионной терапии у новорожденных;
-особенности ухода и вскармливания новорожденных с гипербилирубинемией;
-роль и функции акушерки при оказании  помощи новорожденным с желтушным синдромом.
6.2.Студент должен уметь:

     -определить задачи акушерки
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8. Задание для самоподготовки

	№
	Раздел темы 
	литература
	Установочная 

инструкция
	вопросы 

для самоконтроля 

	1. 
	особенности обмена билирубина у новорожденных
	Учебно-методическое пособие для студентов ПМ04          МДК 04.02            стр. 35-40
	Обратить особое внимание на изменения, которые способствуют возникновению желтухи
	Как печень участвует в обмене билирубина? Где образуется и какими свойствами обладает неконъюгированный(непрямой) и конъюгированный(прямой) билирубин? Какие формы гемоглобина вы знаете? Чем отличается фетальный гемоглобин от гемоглобина взрослого человека.Каковы особенности обмена билирубина у новорожденного?


	2. 
	Определение гипербилирубинемии, определение желтухи. определение билирубиновой энцефалопатии, причины и факторы риска.
	Учебно-методическое пособие для студентов ПМ04          МДК 04.02            стр. 35-40
	Запомнить определение гипербилирубинемии новорожденного. Понять причины возникновения и определить факторы риска каждого вида перинатальной желтухи.
	Что такое гипербилирубинемия?
Какие виды гипербилирубинемии  существуют?
Причины каждого вида гипербилирубинемий?

Антенатальные факторы риска?

Интранатальные факторы риска?Постнатальные факторы риска?

	3. 
	Оценка состояния новорожденного, определение степени желтушного синдрома
	Учебно-методическое пособие для студентов ПМ04          МДК 04.02            стр. 35-40
	Ознакомиться со шкалой Крамера. Описать  состояние  новорожденного по шкале Крамера
	Сколько степеней включает шкала Крамера?
Сколько баллов и какие признаки при легкой асфиксии?

При средней тяжести?

При тяжелой??

	4. 
	Методы диагностики желтух новороженного(анте- и постнатальные)
	Учебно-методическое пособие для студентов ПМ04          МДК 04.02            стр. стр. 35-40
	Внимательно изучить методы пренатальной диагности(анамнез,биохимические маркеры,УЗИ-диагностика,допплерометрия).
Постнатальноое исследование новорожденного.
	Какой алгоритм используется для выявления основных причин непрямой гипербилирубинемии в неонатальном периоде?  Транскутанный метод, капиллярный и венозный методы, преимущества, недостатки. 

	5.
	Принципы лечения гипербилирубинемий 
новорожденных. 
	Учебно-методическое пособие для студентов ПМ04          МДК 04.02            стр. стр. 35-40
	Сформулировать принципы оказания помощи новорожденному

	Фототерапия:показания, виды, показания к проведению,техника проведения, осложнения. Назовите показания к проведению операции заменного переливания крови. Какова техника проведения ЗПК?

	6.
	Особенности ухода и вскармливания реанимированных новорожденных.
	Учебно-методическое пособие для студентов ПМ04          МДК 04.02            стр. стр. 35-40
	Определить разницу ухода и вскармливания новорожденных при различных методах терапии гипербилирубинемии.
	Как выхаживаются и вскармливаются дети при консервативной терапии желтух? При тяжелом течении гипербилирубинемии? 

	7.
	Условия выписки из стационара новорожденных с непрямой гипербилирубинемией..
	Учебно-методическое пособие для студентов ПМ04          МДК 04.02            стр. стр. 35-40
	Определить критерии выписки из стационара. Принципы диспансеризации детей в условиях амбулаторной сети.
	Какие критерии выписки из стационара? Какие обследования необходимо при этом сделать? 

Как наблюдать за детьми после выписки?


9. Литература, рекомендуемая для самоподготовки

Основная литература:

1. Тульчинская  В.Д., Соколова Н.Г., Шеховцева Н.М. «С/дело в педиатрии» /   В.Д. Тульчинская, Н.Г. Соколова, Н.М.  Шеховцева .--  Ростов –на- Дону: Феникс, 2014. – 383 с.
2. Поликарпова О.А. Учебно-методическое пособие для аудиторной работы  студентов. Теоретические занятия. ПМ04 « Медицинская помощь женщине, новорожденному, семье при патологическом течении беременности, родов, послеродового периода» МДК 04.02 «Сестринский уход за больным новорожденным»
Дополнительная литература:

1. Приказ Минздрава России от 15 ноября 2012 года N 921н «Об утверждении Порядка оказания медицинской помощи по профилю неонатология». 
2. Приказ Минздрава России от 2 апреля 2013 г. N 183н «Об утверждении правил клинического использования донорской крови и (или) ее компонентов».
3. Александрович, И.В. Дифференциальный диагноз неонатальных желтух: учебное пособие [Текст] / И.В.Александрович, И.М.Шатилло. - СПб : Изд-во ФГБОУ ВО СЗГМУ им. И. И. Мечникова, 2016. - 50 с. 
4. Володин, Н.Н. Неонатология [Текст]: краткое издание / – Москва : Изд-во ГЭОТАР–Медиа, 2013. – 896 с.
5. Володин, Н.Н. Базовая помощь новорожденному [Текст] / Н.Н.Володин, Г.Г. Сухих . – Москва : Изд-во ГЭОТАР-Медиа, 2008. – 208 с. 

6. Володин, Н.Н. Желтухи новорожденных: библиотека врача специалиста[Текст] / Н.Н. Володин, Д.Н. Дегтярев, А.В.Дегтярева, М.В.Нароган. – Москва : Изд-во ГЭОТАР Т- Медиа, 2019. - 192 с.: ил. 
7. Дегтярева, А.В. Негемолитические желтухи у новорожденных детей [Текст]: учебное пособие / А.В.Дегтярева, Д.Н.Дегтярев, Ю.М.Голубцова. - Изд-во ГЭОТАР Т- Медиа, 2019. - 79 с.
8. Ежова,  Н.В., Педиатрия : учебник [Текст] / Н.В.Ежова,  Е.М.Русакова, Г.И.Кащеева. - 9-е изд., стер. - Минск: Высшая школа, 2016. - 639 с. [16]л.цв.вкл.: ил.  

9. Иванова, Д.О. Руководство по перинатологии [Текст] / Д. О.Иванова.- Санкт-Петербург : Изд-во Информ-Навигатор, 2015. -  1214 с. : ил.
10.  Кабаков, А.Е. Место плазмофереза в лечении гипербилирубинемии новорожденных. Неотложные состояния у детей. [Текст] // VI Конгресс педиатров России.- М.-2000. - с.216.7
11.  Петрук, Н.И. Желтухи (гипербилирубинемии) новорожденных  [Текст] / Н.И.Петрук, Д.Ю. Овснников, И.А.Бондаренко. - Москва : Изд-во РУДН, 2017. - 116с.: ил.

12.  Сидорова, И.С. Диагностика и лечение внутриутробной инфекции в различные периоды беременности [Текст] / И.С.Сидорова, И.О.Макарова,  С.М.Воеводин  // Акушерство и гинекология. – 2014.-  № 2. - 21 с.
13.  Цыбулькин, Э. К. Неотложная педиатрия. Алгоритмы диагностики и лечения [Текст] : Э.К.Цибулькин. – Москва : ГЭОТАР-Медиа, 2012. – 160с.

14.  Дегтярёва А.В., Неонаталогия, новости, мнения, обучение: непрерывное медицинское образование врачей /  А.В.Дегтярёва, Д.С.Крючко. -  Москва: ГЭОТАР-Медиа, - 2015. - №2. - 108с.

15.  Всемирная организация здравоохранения [Электронный ресурс]. -Режим доступа: www.euro.who.int  (дата обращения 17.01.2019). - Желтуха у новорожденных.
16.  Неонатология [Электронный ресурс] - Режим доступа: http://neonatology-nmo.geotar.ru (дата обращения 03.05.2019). - Гемолитическая болезнь плода и новорожденного. Клинические рекомендации.
                                         10. План занятия

	№ п\п
	Этапы урока
	время

	1
	мотивация  учебной        деятельности  студентов
	3 минуты

	2
	Актуализация  опорных знаний
	20 минут

	3
	Формирование  новых  знаний
	20 минут

	4
	Закрепление  изученного, аудиторная  самостоятельная  работа студентов 
	20 минут

	5
	Заключительный  контроль
	20 минут

	6
	Домашнее  задание
	  2 минуты

	7
	Подведение  итогов
	5 минут

	
	итого
	90 минут


                      11. Этапы занятия и контроль их усвоения

этапы планирования занятия 
(протокол проведения занятия)

	№
	Название этапа

 занятия
	Описание деятельности 

(Содержание, формы и  методы)
	Цель деятельности

(методич. обоснование)
	Время

примерное
	Оснащ.

	
	дидактическая структура занятия
	преподавателя
	студентов 
	
	
	

	1
	Мотивация учебной деятельности студентов 
	
	
	Привлечение внимания, установление рабочей обстановки, формирование благоприятного климата для занятия
	
	Ноутбук
мультимедийный проектор

экран

	· 
	Организационный момент
	Задаю вопрос бригадиру об отсутствующих, выясняю причину
	Слушают, 
отвечают на вопрос.
	
	
	

	· 
	обоснование темы занятия
	Показываю на экране тему с целью напомнить. Спрашиваю, где и как может понадобиться эта тема.
	Слушают, думают, отвечают.
	Показать практическую значимость темы для дальнейшей учебы и профессиональной деятельности, пробудить интерес, активизировать внимание и мышление
	3минуты
	

	· 
	цели занятия 
	Говорю о необходимости знать причины возникновения перинатальной асфиксии и об необходимости оказания квалифицированной реанимационной помощи. Предлагаю сформулировать цель.
	Слушают, думают, отвечают.
	Обратить внимание и показать конечный результат деятельности студентов на данном занятии, формирование целенаправленности, активизация познавательной деятельности
	
	

	2
	Актуализация опорных знаний
контроль исходного уровня знаний

обсуждение общих ошибок
	Тестовый контроль

Раздаю тестовые задания. Организую взаимоконтроль.                     

Диктую эталон ответа. Уточняю, какие допущены ошибки.

Сообщаю критерии оценки.
	Решают тест. задание. Меняются бланками ответов. Проверяют, сравнивают с эталоном и вносят исправления

Студенты выставляют оценки и сдают преподавателю.
	Выяснение готовности группы к занятию и формирование единого исходного уровня знаний.
Реализация межпредметных связей. 

Формирование взаимодоверия друг к другу.
	15 минут

5 минут
	Тестовые задания.
Бланки для выполнения тестовых заданий.

	· 3
	Формирование новых знаний  
Инструктаж преподавателя


	Демонстрирую презентацию.
Демонстрирую на фантоме зоны шкалы Крамера.
Раздаю алгоритмы тактики диагностики и лечения гипербилирубинемий.
Демонстрирую аппарат «Билитест».

Демонстрирую систему для проведения ЗПК.


	Слушают, делают отметки на полях (инсерт), задают вопросы.
	Определение ориентиров к предстоящей деятельности. 

Формирование знаний  в соответствии с целями занятия.
Стимулирование познавательной деятельности студентов.

	20минут
	Ноутбук

мультимедийный проектор

экран.
Презентация.

Фантом,лампа фототерапии,система для проведения ЗПК.

	· 
	   Закрепление

 изученного

Самостоятельная работа студентов


	Наблюдение

оперативная обратная связь, предупреждение ошибок, подбадривание, одобрение, похвала, индивидуальная помощь.
Предлагаю группе разделиться на пары
Даю задание:
1.посмотреть видеофильм
2.выполнить задание к данному этапу
3.проверить друг друга, сверяясь с эталоном ответов
Во время работы студентов, преподаватель наблюдает, исправляет ошибки, задает вопросы.


	См. учебную карту самостоятельной работы студентов

Одномоментно работает вся группа, разделенная на пары.


	Стимулирование познавательной деятельности студентов.

Формирование самостоятельности, профессиональной этики, норм общения, ответственности.
	20 минут
	Ноутбук

мультимедийный проектор

экран.
Видеофильм.

Бланки с вопросами по видеофильму.

	
	
	.
	
	
	
	

	5.
	Заключительный контроль
	 Тестовый контроль

Раздаю тестовые задания. Организую взаимоконтроль. Диктую эталон ответа. Уточняю, какие допущены ошибки.

Сообщаю критерии оценки .
	Решают тест. задание. Меняются бланками ответов. Проверяют, сравнивают с эталоном и вносят исправления

Студенты выставляют оценки и называют преподавателю.
	Определение уровня усвоения и достижения  целей занятия, формирование ответственности
	15 минут

5минут
	Бланки для выполнения тестовых заданий.

	6
	Домашнее задание 


	Называю тему следующего занятия.

Указываю необходимую литературу для подготовки к данной теме занятия.
	Слушают, записывают, задают вопросы.
	Организация управляемой самостоятельной работы студентов на этапе самоподготовки.
	2-минуты
	

	7
	Подведение итогов
	Отмечаю активность работы группы в течение занятия.

Указываю оценку каждого.
	Слушают, задают вопросы, уточняют.
	Анализ деятельности группы, демонстрация достигнутого.
	5-минут
	

	
	
	
	
	
	
	


12. Учебная карта
аудиторной самостоятельной работы студентов 


	№
	этапы работы
	Способы выполнения

(описываются ориентировочные основы действий или ссылка на алгоритмы)
	вопросы 

для самоконтроля

	1
	Тестовый  контроль исходного уровня знаний

	Выполните тестовые задания, предлагаемые преподавателем
	

	
	Работа в парах
	
	

	2
	Принципы  оказания помощи новорожденным с гипербилирубинемией

	Посмотрите видеофильм.                                    Выполните задание № 1. Проверьте друг друга по эталону ответа.
	Какие требования должны быть удовлетворены для грамотного оказания помощи?



	3
	Проведение визуальной оценки степени гипербилирубинемии

	Посмотрите видеофильм.                                     Выполните задание № 2. Проверьте друг друга по эталону ответа.
	Оценка степени гипербилирубиемии по шкале Крамера

	4
	Оценка состояния новорожденного.
	 Посмотрите видеофильм.                                     Выполните задание № 3. Проверьте друг друга по эталону ответа.
	Каким должен быть мониторинг у желтушного новорожденного?

	5
	Вскармливание новорожденного с гипербилирубинемией
	Посмотрите видеофильм.                                     Выполните задание № 4. Проверьте друг друга по эталону ответа.
	Особенности вскармливания у детей с гипербилирубинемией.

	6
	Методы профилактики гипербилирубинемий
	Посмотрите видеофильм.                                     Выполните задание № 5. Проверьте друг друга по эталону ответа.
	Какие методы профилактики гипербилирубинемии вы знаете?

	6
	Медикаментозная терапия
	Посмотрите видеофильм.                                     Выполните задание № 6. Проверьте друг друга по эталону ответа.
	Каковы показания к применению лекарственных средств?

	7
	Заключительный тестовый контроль знаний


	Выполните тестовые задания, предлагаемые преподавателем
	


13. Контрольные задания
для исходного и заключительного контроля
13.1 Тестовый контроль
исходного уровня знаниЙ
ПМ04 МДК 04.02 «СУ за больным новорожденным»

Тема 6.4 « Желтухи новорожденных. Гемолитическая болезнь новорожденного»

Тест: «Гемолитическая болезнь новорожденных»
ВЫБРАТЬ ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ:

1.  Гемолитическая болезнь новорожденных- это:

А. фетальный эритробластоз

Б. физиологическая желтуха

В. механическая желтуха

ВЫБРАТЬ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ:

2.  ГБН возникает в результате:

А. конфликта по группе крови 

Б. действия гипоксии

В. нарушение сердечной деятельности

Г. конфликта по резус – фактору

ДОПОЛНИТЬ:

3.  различают  … формы гбн

4.  самая тяжелая форма …

5.  самая частая форма …

6.  самая легкая форма …

ВЫБРАТЬ ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ:

7.   для гбн характерно появление желтухи:

А.сразу после рождения

Б. на 2-3 день жизни

В. на 7  день жизни

8.  Для анемической формы характерно:

А. сердечно-легочная недостаточность

Б. отеки

В. ядерная желтуха, гепатоспленомегалия

Г. бледность кожи, небольшое увеличение печени

выбрать правильные ответы:

9.  для отечной формы характерно:

А. отеки, наличие жидкости в полостях

Б. незначительная анемия

В. желтушность кожных покровов

Г. бледность кожных покровов

д. сердечная недостаточность

 выбрать правильный ответ:

10.  Желтушная форма возникает при действии антител на:

А. новорожденного ребенка

Б. достаточно зрелый плод

В. плод в первую половину беременности

выбрать правильные ответы:

11.  Осложнением желтушной формы является:

А. пневмония

Б. ядерная желтуха

В. сепсис

Г. симптом сгущения желчи

выбрать правильный ответ:

12.  Наиболее эффективным методом лечения ГБН является:

А. фототерапия

Б. витаминотерапия

В. заменное переливание крови

13.  для зпк при резус- конфликте чаще используют:

А. резус-положительную одногруппную кровь

Б. резус-положительную кровь 1 группы

В. резус-отрицательную одногруппую кровь

Г. резус-отрицательную кровь 1 группы

14.  эффект фототерапии:

А. стойкий

Б. нестойкий

15.  В возникновении гбн наибольшую роль играет:

А. с-антиген

Б. е-антиген

В. д-антиген

16.  При анемической форме прогноз:

А. благоприятный

Б. неблагоприятный

выбрать правильные ответы:

17.  диагностика гбн включает:

А. определение группы крови и Rh  у матери и ребенка

Б. определение  уровня трансаменаз (аст)

В. наличие билирубина в  околоплодных водах на 32-38 недель

Г. определение уровня лейкоцитов, соэ, тромбоцитов в крови

д. уровня антител

выбрать правильный ответ:

18.  Отдаленные последствия гбн:

А. отставание в психомоторном и речевом развитии

Б. парезы, параличи

В. энцефалопатия

Г. все варианты
Тест: «Гемолитическая болезнь новорожденных»

Эталон ответов:

1 – а

2 – а, г

3 - 3

4 – отечная

5 – желтушная

6 – анемическая

7 – а

8 – г

9 – а, г, д

10 – б

11 – б, г

12 – в

13 – в

14 – б

15 – в

16 – а,  

17 – а, д, в

18 - г

13.2 ЗАКЛЮЧИТЕЛЬНЫЕ КОНТРОЛЬНЫЕ ВОПРОСЫ ПО ПРОЙДЕННОЙ ТЕМЕ
	ВОПРОС
	ОТВЕТ

	1. Каковы особенности обмена билирубина у новорожденных
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	2.Причины возникновения физиологической желтухи
	Причины возникновения физиологической желтухи:

-высокая скорость продукции СБ, связанная с большим, чем у взрослых количеством эритроцитов и относительно короткой продолжительностью их жизни;

-сниженная связывающая способность альбумина;

-дефицит Y-протеина, обеспечивающего транспорт СБ через мембрану гепатоцита;

-сниженная экскреторная функция печени;

-усиленная реабсорбция СБ в кишечнике.
Физиологическая желтуха не требует какого-либо специального лечения и рассматривается больше не как патология, а как состояние адаптации новорожденного ребёнка к новым условиям среды, однако требует внимания медицинского персонала, ибо несоответствие желтухи хотя бы одному из вышеперечисленных признаков вынуждает прибегнуть к дополнительному лабораторному обследованию и лечению новорожденного.
У недоношенных детей желтуха возникает чаще и держится дольше. В отличает от доношенных наиболее высока концентрация СБ к 5 - 6  дням жизни, с 8 дня желтуха постепенно  уменьшается.
У 3 - 5% доношенных и 10 - 20% недоношенных детей возникно​вение желтухи на первой неделе жизни обусловлено патологичес​кими причинами и играет роль раннего признака метаболических нарушений, угрожающих здоровью ребёнка. 


	3.В чем отличия патологической желтухи.
	Основные отличия патологических желтух от транзиторной желтухи новорожденных:

-Появление желтухи в первые сутки жизни, особенно в первые 12 часов жизни;

-Продолжительность желтухи более 10 дней;

-Повторное нарастание интенсивности желтухи после периода её уменьшения или исчезновения;

-Увеличение концентрации НБ в сыворотке крови более чем 85 мкмоль/л в сутки или 6,0 мкмоль/л в час;

-Уровнь НБ в сыворотке крови более чем 205 мкмоль/л, а билирубиндиглюкуронида (прямого билирубина) – более 25 мкмоль/л. 
В настоящее время известно более 50 заболеваний, проявляющихся у новорожденных желтушным синдромом. Различают в основном 4 разновидности желтушного синдрома:

-
конъюгационный;
-
печеночный (паренхиматозный);
-
механический (обтурационный); 
-
гемолитический.


	4.Клиника билирубиновой знцефалопатии.
	Клиническая картина билирубиновой энцефалопатии включает в себя 4 фазы:
1-я фаза - в первые часы проявление билирубиновой интоксикации. Наблюдается угнетение безусловно-рефлекторной деятельности в виде апатии, вялости, сонливости, нарушения сосания, монотонного крика, срыгивания, рвоты, блуждающего взгляда. При неблагоприятном течении клиническая картина поражения ЦНС развивается к четвертому дню жизни, вследствие нарушения функций нейроглии. На этой фазе патологические процессы обратимы, если в срочном порядке провести ОЗПК. 
2-я фаза - проявление признаков «ядерной желтухи» (ригидность затылочных мышц, вынужденное положение тела в следствии  опистотонуса, негнущиеся конечности и сжатые в кулак кисти, периодическое возбуждение и резкий мозговой крик, выбухание большого родничка, подергивание мышц лица, исчезновение рефлекса Моро и сосательного рефлекса, нистагм, лихорадка, судороги, апноэ, симптом "заходящего солнца", летаргия, гипертермия. Эта фаза длится от нескольких дней до нескольких недель. Поражение ЦНС необратимо.
3-я фаза – проявление ложного благополучия. Ригидность (спастичность) исчезает полностью или частично (в 2 - 3 месяц жизни).
4-я фаза – в 3 - 5 месяцев формируется клиническая картина  неврологических осложнений. Наблюдаются параличи, атетозы, парезы, хореотетоз, глухота, задержка психического развития, дизартрия и другие неврологические нарушения.
1. 

	5.Факторы риска развития билирубиновой энцефалопатии
	Вероятность развития билирубиновой энцефалопатии при патологической гипербилирубинемии повышается на фоне факторов риска:
-недоношенность, морфологическая незрелость организма ребенка,
-тяжелая врожденная и неонатальная инфекция (сепсис, менингит),
-гемолитическая болезнь новорожденного,
-дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы,
-гипоальбумения,
-выраженный метаболический ацидоз,
-тяжелая асфиксия новорожденного, артериальная гипотензия, апноэ, потребность в искусственной вентиляции легких,
-гипотермия (ректальная температура меньше 35),
-обширная травма мягких тканей в родах, массивные кефалогематомы, перивенлные, внутрижелудочковые и субарахноидальные кровоизлияния,
-синдром полицитемии,
-задержка отхождения мекония,
-мужской пол, 
-ряд препаратов (антибиотики) могут вытеснять билирубин из связи с альбумином. 



	6.Методы лабораторной диагностики гипербилирубинемии.
	Своевременное измерение концентрации билирубина в крови у новорожденных имеет ключевое значение для определения медицинской тактики ведения при подозрении на патологическую желтуху. Лечебная стратегия на первой недели независимо от причины и характера развития желтухи, строится исходя из абсолютных значений общего билирубина в крови. 

В настоящее время в лабораторных условиях для определения уровня общего билирубина в плазме или сыворотке крови применяются разнообразные методы. Наиболее точен биохимический метод определения концентрации билирубина, однако его недостатком является необходимость забора венозной крови для исследования. 

Транскутанный (чрескожный) метод является вспомогательным, его адекватное использование способствует уменьшению частоты взятия крови для определения уровня билирубина, но он, к сожалению,  не может заменить биохимический и прямой фотометрический метод при решении вопроса о показаниях к проведению заменного переливания крови. 



	7.Классификация ГБН
	1.Несовместимость эритроцитов матери и плода по резус-фактору;

2. Несовместимость по системе АВ0 (групповая несовместимость);

3. Несовместимость по редким факторам крови.



	8.Назовите план обследования при подозрении на ГБН
	План обследования при подозрении на ГБН в постнатальном периоде:

1.Определение группы крови и резус-принадлежности матери и ребен​ка.

2.Определение гемоглобина в периферической и пуповинной крови.

3.Определение непрямого билирубина в периферической и пуповинной крови, его почасовое нарастание.

4.Определение уровня трансаминаз.

5.Иммунологические реакция (при резус-несовместимости определение титра антител в крови и молоке мате​ри, а также прямую реакцию Кумбса с эритроцитами ребенка и непря​мую реакцию Кумбса с сывороткой крови матери. При АВ0-несовместимости определяют титр аллогемагглютининов (к антигену эритроцитов, имеющемуся у ребенка и отсутствующему у матери) в крови и молоке матери.



	9.Показания к фототерапии и ОЗПК
	Показания к фототерапии и заменному периливанию крови у новорожденных детей 24 - 168 часов жизни в зависимости от массы тела при рождении и абсолютных значений содержания билирубина в крови
МАССА ТЕЛА ПРИ РОЖДЕНИИ

ПОКАЗАНИЕ К ФОТОТЕРАПИИ

ПОКАЗАНИЕ К ОБМЕННОМУ ПЕРЕЛИВАНИЮ КРОВИ

<1500

85-140 мкмоль/л

220-275 мкмоль/л

1500-1900

140-200 мкмоль/л

275-300 мкмоль/л

2000-2500

190-240 мкмоль/л

300-340 мкмоль/л

>2500

255-295 мкмоль/л

340-375 мкмоль/л




                     14. ЗАДАНИЯ К ВИДЕОФИЛЬМУ

Задание №1: Какие требования должны быть удовлетворены для грамотного оказания помощи?

Эталон ответа №1: Во всех случаях заболевания новорожденного следует заботиться о поддержании оптимальной температуры тела, обеспечении его организма достаточным количеством жидкости и питательных веществ, профилактике таких метаболических нарушений, как гипогликемия, гипоксемия, ацидоз. 
Задание №2Оценка степени гипербилирубинемии по шкале Крамера
Эталон ответа №2:
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Задание №3Каким должен быть мониторинг у желтушного новорожденного?
Эталон ответа №3: Лечение гипербилирубинемии –это метод интенсивной терапии, поэтому должен осуществляться полный комплекс интенсивного мониторинга- клинический ,аппаратный и лабораторный
Задание №4: Особенности вскармливания у детей с гипербилирубинемией.
Эталон ответа № 4: все здоровые и условно здоровые новорожденный нуждаются в проведении  раннего (начиная с первого часа) и регулярного грудного вскармливания.Матери рекомендуется кормить ребенка 8 - 12 раз в сутки, без ночного перерыва в первые несколько дней. Увеличение частоты кормления грудью снижает вероятность последующей тяжелой гипербилирубинемии у новорожденных при грудном вскармливании. В качестве крайней меры могут рассматриваться временное прекращение грудного вскармливания (1 - 3 дня) и переход на кормление адаптированными смесями, что может способствовать снижению  уровня билирубина и/или эффективности фототерапии  в случае желтухи, обусловленной составом грудного молока.
Задание №5: Какие методы профилактики гипербилирубинемии вы знаете?

Эталон ответа №5: Профилактика гипербилирубинемии, а в частности, гемолитической болезни новорожденных должна проводится с первого визита женщины в женскую консультацию и постановке ее на учет по беременности. У женщины определяют группу крови и резус-фактор. При выявлении Rh-отрицательной крови показано проведение анализа на определение титра анти-Rh-антител, а также групповой принадлежности крови отца. В случае Rh-отрицательной крови у отца беременность ведется как неосложненная, и профилактика Rh-иммунизации при данной беременности не показана. В остальных случаях должны проводиться регулярные определения анти-Rh-антител. 

Антенатальная профилактика заключается в однократном (28 нед. гестации) или двукратном введении (28 и 34 нед. гестации) 300 мкг анти-Д-иммуноглобулина, что снижает риск резус-иммунизации во время беременности с 1,8 до 0,14 %. [2] Профилактика резус-иммунизации после родов или аборта (выкидыша) проводится резус-отрицательным родильницам, не имеющим анти-резусных антител, родившим резус-положительного ребенка. В первые 48 - 72 часа после родов или аборта (выкидыша) внутримышечно вводят 300 мкг анти-Д-иммуноглобулина. Иммуноглобулин разрушает резус-положительные эритроциты плода прежде, чем наступает иммунный ответ и предупреждает формирование собственных антирезусных антител в организме матери.

На протяжении всей беременности ведется узи-мониторинг плода, определение максимальной систолической скорости кровотока в средней мозговой артерии (выявление анемии пода). 

Наиболее точным методом выявления гемолитической болезни пода и степени ее тяжести является исследование плодовой крови  полученной путем кордоцентеза (пункции пуповины). Его проводят с 18 недели беременности. Единственным показанием к нему являются данные доплерометрии, свидетельствующие о наличии у плода тяжелой анемии. При кордоцентезе кровь плода исследуют на группу и резус-принадлежность, уровни гемоглобина и гематокрита, показатели кислотно-основного состояния, пробу Кумбса и уровень билирубина.

Сейчас существуют современные средства профилактики ГБН – это подсадка кожного лоскута мужа беременной женщине или введение лимфоцитов мужа.

Задание №6: Каковы показания к применению лекарственных средств?
Эталон ответа №6: Фармакологическая терапия заключается в введении иммуноглобулинов, это позволяет снизить потребность в проведении ОЗПК при резус- и АВ0- иммунизации. Так же может применяться введение раствора альбумина, который защищает от токсичности билирубина при доказанной лабораторно гипоальбуминемии.
15. Система оценивания и критерии оценки 

В критерии оценки уровня подготовки студента по  теме занятия входит: 

· уровень освоения студентом теоретического материала, предусмотренного учебной  программой  дисциплины при решении тестовых заданий
· обоснованность, четкость, краткость изложения ответов.

Результаты  достижений студентов по  теме “ Желтухи новорожденных. Гемолитическая болезнь новорожденых ”  определяются оценками за каждый вид заданий

"отлично"

"хорошо"

"удовлетворительно”
"неудовлетворительно" 

15.1 Критерии оценки тестовых заданий
За каждое задание:

0 баллов - при  несоответствии эталону ответа 

1 балл - при полном соответствии эталону ответа 

15.2 Общая оценка за занятие
Оценка знаний  студентов проводится преподавателем за каждый вид заданий:

· исходное тестирование – 10 баллов
· ответы на вопросы по видеофильму – 7 баллов
· заключительное тестирование – 10 баллов
Выставляется общая оценка за занятие по теме, которая вносится в журнал.
25 – 27 баллов – «отлично»

21 – 24 балла – «хорошо»

18 – 20 баллов – «удовлетворительно»

< 18 баллов – «неудовлетворительно» 
15.3 Оценочный лист

	№
	Ф.И.О.

Студента
	Оценка
	Общая оценка
	Примечание

	
	
	Мед форма, внешний вид 


	Исходный тестовый контроль
	Работа в парах.
Выполнение заданий к видеофильму.
	Заключительный тестовый контроль

	
	

	
	
	
	
	
	
	
	

	
	
	
	
	
	
	
	

	
	
	
	
	
	
	
	


PAGE  
1

