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Дыхательная недостаточность - это состояние, при котором дыхательная система не способна обеспечить потребности организма в кислороде и поддерживать нормальный газообмен.
Анатомо-физиологтеские особенности органов грудной клетки
у новорожденных.
Форма груди характеризуется рядом отличительных особенностей. В связи с незначительным объемом легких ее верхняя часть сужена до уровня IV ребра, а нижняя расширена вследствие высокого стояния диафрагмы и наличия относительно большой печени. Верхнее отверстие груди значительно меньше нижнего. Форма груди схожа с колоколом, пирамидой или конусом. Такой внешний вид груди отвечает функциональным условиям дыхания, когда отсутствует максимальный вдох. Окружность груди доношенного мальчика колеблется в пределах 31-37 см, 31-35,5 см у девочек. Передне-задний диаметр равняется соответственно 7,5-10,5 см, поперечнный -7-11 см .
Трахею новорожденных отличает более высокое положение на шее и в грудной полости, форма ее напоминает конус, в поперечном сечении имеет форму эллипса. Длина ее от 3,2 до 4,5 см, угол бифуркации от 40 до 90 градусов. Начало трахеи проецируется на С Ш - С IV позвонки, бифуркация на уровне Th III-Th IV позвонков. При дыхательных движениях существенно меняется угол бифуркации, просвет трахеи и главных бронхов.
Трахея обладает относительно слабой упругостью, так как стенки ее относительно тонкие, высота колец - от 1 до 3 мм . Слизистая оболочка рыхлая, богата клеточными элементами и кровеносными сосудами, при воспалительном процессе легко набухает, отек ее может привести к асфиксии.
Синтопия трахеи отличается относительно большей площадью соприкосновения с щитовидной железой (5-6 верхних колец) и вилочковой железой. Связки трахеи выражены слабо, околотрахеальная клетчатка рыхлая, с небольшим количеством жировых включений, вследствие чего орган легко смещается на всем протяжении.
Блуждающие нервы имеют прямолинейное направление на уровне дуги аорты.
Длина пищевода у новорожденных колеблется от 10 до 17 см. Для практического врача приобретает важное значение величина расстояния от переднего края альвеолярного отростка верхней челюсти до входной части желудка. Она варьирует от 16,3 до 19,7 см. Физиологические расширения и сужения не представлены. Начало пищевода проецируется на уровне С Ш - С IV позвонков, конец - на уровне Th IX - Th X , синтопически тесно
соседствует с трахеей, перикардом, нижний отрезок - с непарной и нижней полой венами, медиастинальной плеврой и диафрагмой.
Диафрагма представляет собой куполообразную фиброзно-мышечную перегородку, которая разделяет грудную и брюшную полости, у новорожденных характеризуется относительно высоким положением, слабым развитием сухожильного центра. Масса грудобрюшной преграды составляет 5,3 % относительно всей мышечной массы (у взрослых для сравнения - 1.3%), что объясняется ее большой физиологической нагрузкой как основной дыхательной мышцы (межреберные мышцы развиты слабо).
Между куполами диафрагмы нет четкого разграничения, размеры её варьируют в сагиттальной и фронтальной плоскости от 5,4 до 10 см и от 10 до 16 см соответственно. При рождении правый купол диафрагмы проецируется на VI ребро спереди и VII позвонок сзади соответственно, после первых дыхательных движений опускается на одно ребро книзу. Левый купол располагается на 0,5 позвонка ниже правого. Экскурсия диафрагмы в пределах 3 ребер, тогда как у взрослых - лишь двух.
В первые часы после рождения легкие меняют форму, вес, объем и положение. Анатомическая характеристика их связана со степенью функциональной нагрузки. Форма легких похожа на конус, края легких сглажены, корень легкого приближен к цилиндрической форме, слева - болЪе широкий и короткий. Рельеф поверхностей сглажен, слабо выражены вдавления аорты, сердца, куполов диафрагмы. Строение легкого отличается относительным богатством межуточной ткани и капиллярных сетей, слабым развитием ретикулярных и малым количеством эластических волокон. Альвеолярные ходы сравнительно длинные, а число альвеол невелико. Диаметр альвеол -0,1 -0,16 мм .[8]
Легочные сосуды имеют более горизонтальное направление, деление артерии на ветви и слияние вен находится в пределах ворот легкого. Топография долевых и сегментарных ветвей непостояннна. Индивидуальные различия проявляются уровнем отхождения сосудов, их числом и территориями кровоснабжения. [8]
Дыхательные движения плода способствуют развитию дыхательной системы и обмену амниотической жидкости, важны для внутриутробного кровообращения, так как увеличивают приток крови к сердцу. Внутриутробное дыхание плода похоже на судорожное дыхание и характеризуется краткостью инспираторного возбуждения и быстрым его обрывом: за вдохом следует круто развивающийся выдох. Дыхание является одним из главных признаков жизни.
Возникновение дыхательных движений плода связывают с постепенным развитием гипоксемического состояния, а появление дыхательных пауз - с насыщением крови кислородом. На последнем месяце внутриутробной жизни плод совершает 40 - 50 дыхательных движений в минуту.
После рождения происходит активация дыхательного центра, заполнение легких воздухом, создание функциональной остаточной емкости, освобождение
легких от жидкости и прекращение ее секреции, расширение легочных артерий и снижение сосудистого сопротивления в легких, увеличение объема легочного кровотока, закрытие фетальных шунтов малого и большого кругов крово​обращения.
Первый вдох осуществляется под действием нисходящих влияний ретикулярной формации на дыхательный центр. Активируют ретикулярную формацию нарастающая в родах гипоксемия, гиперкапния, ацидоз и другие метаболические изменения, а также комплекс температурных, проприоцептивных, тактильных и других стимулов в момент рождения.
Несмотря на то, что существуют две точки зрения на особенности расправления легких после рождения - быстрое (за несколько минут) и постепенное ( за несколько часов или даже дней), все педиатры и физиологи согласны с тем, что минутная легочная вентиляция после окончания фазы острой адаптации к внеутробной жизни ( первые 30 минут жизни ) и на протяжении первых 2- 3 дней жизни в 2 раза больше, чем у детей старшего возраста.
Патология респираторного тракта наиболее распространена в неонатальном периоде, другие системы поражаются реже, либо в сочетании с дыхательной системой [5].
Классификация патологии респираторной системы
(Н.П.Шабалов.1992)
/.      Патология воздухоносных путей
1. Пороки развития с обструкцией дыхательных путей :
атрезия хоан,       макроглоссия,      синдром Пьера Робина,
большие  лимфангиомы  шеи,        врожденный зоб,
ларинго- и трахеомаляции
2. Приобретенные заболевания:
респираторные вирусные и другие инфекции,
эндобронхиты и эндотрахеиты,     аспирация, постинтубационные ларингиты и трахеиты
//. Патология альвеол и\или паренхимы легких.
1.
Болезнь гиалиновых мембран :
синдром дыхательных расстройств, СДР I типа
2. СДР II типа, влажные легкие.
3. Синдром аспирации мекония.
4. Ателектазы.
5. Постасфиктическая пневмопатия (СДР взрослого типа).
6. Отёк легких.
7. Кровоизлияния в легкие.
8. Утечка воздуха:
пневмоторакс,    пневмомедиастинум, интерстициальная эмфизема
9.
Пневмонии.
III. Патология лёгочных сосудов.
1. Пороки развития сердечно- сосудистой системы
2. Лёгочная гипертензия.
IV. Пороки развития бронхолегочной системы (по С. ЛЛибову,
Ю.НЛевашову)
1. Пороки, связанные с недоразвитием органа в целом или его анатомических, структурных или тканевых элементов:
1.1. агенезия легких
1.2. аплазия легких
1.3. гипоплазия легкого простая
1.4. кистозная гипоплазия (поликистоз)
1.5. трахеобронхомегалия (синдром Мунье-Куна)
1.6.
синдром Вильямса-Кемпбелла
V   'Ч .'
1.7.
врожденная долевая эмфизема
2.
Пороки, связанные с наличием избыточных (добавочных)
дисэмбриогенетических формирований:
2.1. добавочное   легкое   (доля)   с   обычным   кровоснабжением
(внедолевая секвестрация)
2.2. добавочное легкое  (доля)  с  аномальным  кровоснабжением
(внутридолевая секвестрация)
2.3. киста легкого
2.4. гамартома и другие опухолевидные образования
3.
Необычное анатомическое расположение структур легкого:
3.1. обратное расположение легких (синдром Картагенера)
3.2. зеркальное легкое
3.3. трахеальный бронх
3.4. доля непарной вены
4.
Локализованные, (ограниченные) нарушения строения трахеи
и бронхов:
4.1. стенозы
4.2. дивертикулы
4.3. трахеопищеводные свищи
5.
Аномалии кровеносных и лимфатических сосудов легких:
5.1. стенозы легочной артерии и ее ветвей
5.2. варикозное расширение легочных вен
5.3. артериовенозные свищи локализованные
5.4. множественные     артериовенозные      свищи     без     четкой
локализации (синдром Рандю-Ослера)
5.5. лимфангиоэктазии и другие аномалии лимфатической системы
легких
V. Хронические заболевания лёгких:
бронхолёгочная дисплазия, синдром Вильсона - Микити VI. Внелегочные причины расстройств дыхания
1.
Застойная сердечная недостаточность разного генеза:
1.1. врожденные пороки сердца
1.2. постасфиктическая ишемия миокарда
1.3. тахиаритмия
1.4. миокардиты
1.5. полицитемия
2.
Повреждения головного и спинного мозга.
3.
Метаболические нарушения:
3.1.
ацидоз
3.2. гипогликемия
3.3. гипомагниемия
3.4. гипокальциемия).
4.
Шок (геморрагический, септический).
6. Миопатии (болезнь Вернига — Гоффмана).
7. Синдром отмены лекарств, влияющих на ЦНС ребенка.
Большинство пороков развития, проявляющихся острой дыхательной
недостаточностью и требующих неотложной хирургической помощи,
относятся к нарушениям формирования легких (гипоплазия легких в
сочетании с ложной диафрагмальной грыжей, врожденная лобарная
эмфизема), однако, чаще
встречается атрезия пищевода с
трахеопищеводным свищом  или изолированный трахео-пищеводный свищ.
А ТРЕЗИЯ ПИЩЕВОДА
Атрезия пищевода - это аномалия развития, связанная с отсутствием формирования естественного канала пищевода. Существует изолированно или в сочетании с трахео-пищеводным свищом
Статистика
Суммарная частота составляет 0,3 случая на 1000 родившихся живыми. [2] Изолированная атрезия пищевода составляет 1: 4823.[4] Соотношение девочек и мальчиков 1:1. Описаны случаи наблюдения атрезии пищевода с трахео-пищеводным свищом у матери и ребенка,у отца и ребенка, у однояйцевых близнецов. 34% рождаются маловесными или недоношенными. [1]
Эмбриогенез
На 19 день гестации передняя кишка человеческого эмбриона представлена однослойной трубкой, расположенной между глоткой и желудком. Через несколько дней вентральная часть этой кишки, утолщаясь, образует желоб, выстланный многослойным эпителием. Это - будущая трахея.
Дорсальная часть передней кишки отделяется от вентральной, начиная от сапп'ы   в краниальном направлении. Процесс отделения пищевода от трахеи завершается к 26 дню гестации. Прерывание процесса разделения пищевода и <. трахеи и ведет к формированию трахео-пищеводного соустья.
Почему же у одних плодов формируется изолированный свищ, у других -атрезия пищевода сочетается с трахео-пищеводным свищом, у третьих -формируется изолированная атрезия пищевода?
По мнению Smith E.I., [1] при разделении дорсального пищевода от вентральной трахеи образуются латеральные эзофагеальные борозды, которые при избыточной пролиферации приводят к образованию атрезии пищевода.
Grunewald [1] считает, что первоначально сформировавшийся свищ фиксирует пищевод к трахее, что приводит к перерастяжению его задней стенки кпереди и книзу, а затем формируется сращение вентральной и дорсальной стенок пищевода, т.е . атрезии пищевода .
Эти две гипотезы, объясняющие формирование порока, приняты эмбриологами мира в настояший период времени.
Анатомические варианты атрезии пищевода
1.
Атрезия   пищевода   с   дистальным   трахео-пищеводным   свищом
составляет 86%.  Верхний сегмент  пищевода заканчивается слепо, на уровне
Th I- Th III (варианты С VII -Th V), нижний соединяется с трахеей на 1,5 - 2 см
выше бифуркации, трахео-пищеводный свищ идет снизу вверх, справа налево.
2. Атрезия пищевода_с дистальным    трахео-пищеводным свищом,
впадающим в зону бифуркации составляет 0,3%.
3. Изолированная атрезия пищевода встречается в 7,7%. Верхний
сегмент     короткий,   желудок  очень  малых  размеров.   Между
сегментами - большой диастаз.
4.
Изолированная   атрезия   пищевода,   когда   сегменты   соединены
фиброзным тяжом - 0,4%.
5. Атрезия    пищевода    с    проксимальным    трахео-пищеводным
свищом   -      0,8%.   Верхний   сегмент   соединяется   с   трахеей,   нижний
заканчивается слепо.
6. Атрезия  пищевода с  проксимальным  и дистальным трахео-
пищеводными свищами - 0,7 % .
Общепатологические закономерности при атрезии пищевода
При атрезии пищевода развиваются нарушения в двух жизнеобеспечивающих системах - дыхательной и пищеварительной. Развитие острой дыхательной недостаточности зависит от анатомического типа порока и может формироваться следующими путями :
1. Если у новорожденного имеется анатомическая форма атрезии пищевода с
дистальным трахео-пищеводным свищом, то при    напряжении, кашле, крике
воздух из трахеи попадает в пищевод и желудок, создавая патологическую
утечку   воздуха в пищеварительный тракт. Соответственно, внутрилегочное
наполнение  воздухом  будет  недостаточным  по  объему,     внутрилегочное
давление снижено,  транспорт газов в системе «альвеола- капилляр» нарушен.
При наличии трахео-пищеводного свища с большим диаметром   чрезмерное
наполнение   желудка   и   кишечника   воздухом   приводит   к   увеличению
внутрибрюшного   давления,    повышению   уровня   стояния       диафрагмы,
возрастанию эластического сопротивления,   нарушению газообмена.
2. При любой анатомической форме атрезии пищевода вероятность развития
аспирации   слюны       или   другого   содержимого   из   орального   сегмента
чрезвычайно велика, практически происходит всегда. Аспирационный синдром
приводит к развитию обструкции дыхательных путей, увеличению величины
аэродинамического сопротивления, нарушению   газообмена. Кроме того, при
наличии      дистального   свища      у   ребенка   может   возникать   аспирация
содержимого   желудка   в  трахею   и  усугубление   тяжести   аспирационного
синдрома.
З.При анатомической форме с наличием трахео-пищеводного свища рефлюкс воздуха и желудочного содержимого в трахею ведет к трахеобронхиту, предрасполагая к развитию ателектазов и бактериальной пневмонии, что соответственно усугубит дыхательную недостаточность.
4. Развитие дыхательной недостаточности может быть связано с недоразвитием хрящевых колец трахеи (трахеомаляцией), возникающей в результате длительного внутриутробного давления перерастянутым оральным
сегментом пищевода, заполненного амниотической жидкостью, на трахею.
Помимо дыхательной недостаточности у ребенка с атрезией пищевода
развивается и пищеварительная недостаточность, ребенок
просто
недополучает необходимых для жизнедеятельности ингредиентов. Перистальтика пищевода изменена. Проведенные манометрические исследования [1] позволяет выявлять некоординированную перистальтику в обоих сегментах пищевода, что сохраняется и после операции.
Клиническая картина
Первыми проявлениями атрезии пищевода являются пенистые выделения из ротоносоглотки, которые после удаления их, отсасывания, появляются вновь. У части детей на фоке данной симптоматики сразу появляется цианоз, одышка, нарушение ритма дыхания, присоединяющаяся сердечно-сосудистая недостаточность. Если при этих симптомах не заподозрена атрезия пищевода, ребенка начали кормить, то он давится, кашляет, у него возникает апноэ. При аускультации у такого ребенка можно выслушать влажные разнокалиберные хрипы над всей поверхностью легких.
Сочетанная патология
Нередко (в половине случаев) атрезия пищевода сочетается с аномалиями других систем и органов. Сочетанная патология чаще является причиной смерти, чем сама атрезия пищевода. Сопутствующие аномалии более характерны для недоношенных детей. Около 5% случаев атрезии пищевода выявляют при хромосомных болезнях (синдром Эдвардса, трисомии 8, Зр, 4q, моносомиях 6q, 13q и триплоидии ). Атрезия пищевода входит в состав ассоциации, названной по первым буквам соответствующих английских терминов:
S V - (vertebra) аномалии позвоночника S А - (atresia ani) атрезия прямой кишки •S С - (cor) аномалии сердца •S Т Е - трахео-пищеводный свищ
S R - (radius, ren) радиальная или ренальная дисплазия S L - (limb) пороки развития конечностей
VATER- илиУАСТЕК- или VACTERL - ассоциация - не синдром, если подразумевать под синдромом обязательное сочетание всех компонентов. Если у ребенка находят хотя бы два признака, относящихся к данной ассоциации, целесообразно подозревать и искать другие признаки. Полная VACTER -ассоциация может встречаться в 1.5% случаев среди новорожденных с атрезией пищевода, а три компонента VACTERL - ассоциации - в 17.5%.
Наиболее тяжелая сопутствующая аномалия, определяющая летальный исход -это порок сердца. Пороки желудочно-кишечного тракта встречаются часто, но, как правило, поддаются коррекции.
Атрезия пищевода также может сопровождаться CHARGE -ассоциацией, также названной по первым буквам соответствующих английских терминов:
С - coloboma (колобома глаза) 
Н - heart disease ( аномалии сердца) 
 А - atresia choane (атрезия хоан)
 R - retarded growth  and development (задержка психомоторного  и физического развития
  G - genital hypoplasia   ( гипоплазия половых органов)
S    Е - ear anomalies / deafness (аномалии ушных раковин и/или глухота)
М. Warburg отмечает сходство между этими двумя ассоциациями и допускает, что обе ассоциации могут быть выражением одних и тех же дефектов развития организма.
Диагностика
Диагноз атрезии пищевода может быть установлен антенатально, если при сонографии (УЗИ) определяется многоводие и не виден желудок плода, иногда определяется расширенный проксимальный конец пищевода. Наличие компонентов VACTER-ассоциации должно быть показанием к особенно тщательному поиску атрезии пищевода. Для диагностики атрезии пищевода важны следующие алгоритмические схемы:
Схема I.
Наиболее простым и доступным методом диагностики является ЗОНДИРОВАНИЕ ПИЩЕВОДА
1.
Если зонд при прохождении расстояния 9-13 см встречает препятствие,
упирается, то необходимо провести воздушную пробу.
2.
Проведи   воздушную   пробу  ELEFANT   а.   Для     проведения   пробы
необходимо к зонду присоединить шприц с 10 мл воздуха и ввести воздух в
зонд. При этом воздух с шумом будет выходить    из орального сегмента
пищевода, пенистые выделения будут усиливаться. Проба положительна.
3. Если проба ELEFANTa положительна, необходимо провести
рентгенологическое обследование: обзорную рентгенографию грудной и
брюшной полости.
|
4.Наличие газа в желудке и кишечнике является подтверждением анатомической формы атрезии пищевода с дистальным трахео-пищеводным свищом. « Немой» живот характерен для атрезии пищевода без свища.
Рентгенологически контрастный зонд позволит выявить локализацию орального сегмента, хотя он может располагаться и выше дна верхнего
сегмента.
На рентгенограммах необходимо обратить внимание на состояние легких, наличие признаков респираторного дистресс-синдрома или симптомов пневмонии, ателектазы.
Рентгенологически может быть выявлена особая конфигурация сердца, найдены аномалии структур позвонков- признаки VACTER- синдрома.
Схема II.
ЗОНДИРОВАНИЕ ПИЩЕВОДА
1.3онд легко проходит на расстояние 20 см, но нижний его конец - вновь в
ротовой полости
I
2. Пробу ELEFANTa проводить бессмысленно, необходимо провести обзорную рентгенографию в боковой проекции, так как петлю зонда лучше видно, это позволит определить локализацию слепого конца орального сегмента.
ОБСЛЕДОВАНИЕ ПИЩЕВОДА С ЖИДКИМ КОНТРАСТОМ не показано, так как ВСЕГДА УСУГУБЛЯЕТ А СПИРАНИОННЫЙ СИНДРОМ!
Лечение
Диагноз установлен в родильном доме, какова же тактика врача -неонатолога? Врач -неонатолог обязан проводить мероприятия, направленные на поддержание жизненно важных функций организма, а также по мере необходимости и возможности готовить ребенка для транспортировки в хирургический стационар.
Мероприятия, проводимые в родильном доме :
1. Отменить энтеральное питание.
2. Уложить  в  кювез  на наклонную  плоскость  с  возвышенным
головным концом (30 градусов).
3. Катетер, введенный в оральный сегмент пищевода подсоединить к
постоянному отсосу или проводить регулярную (каждые 5-7 минут) эвакуацию
слюны и слизи баллончиком.
4. Если   выражена   дыхательная   недостаточность   у   ребенка   со
свищевой формой атрезии пищевода, необходимо провести интубацию трахеи
таким образом, чтобы перекрыть входное отверстие свища со стороны трахеи.
5. Респираторная поддержка инсуфляциями кислорода или решение
вопроса о переводе на ИВЛ.
6. Инфузионная терапия с целью поддержки ОЦК и парентерального
питания.
7. Антибиотикопрофилактика.
8. Введение викасола.
Госпитализация в хирургический стационар осуществляется бригадой реанимационно-консультативного центра новорожденных областной детской больницы. За период осуществления транспортировки продолжаются мероприятия, начатые в роддоме: респираторная помощь, возвышенное положение в специальном транспортном кювезе, эвакуация слюны и слизи из ротоглотки, если необходимо - инфузионная терапия.
Предоперационная подготовка в хирургическом стационаре включает дообследование ( УЗИ сердца, нейросонографию, биохимические параметры крови, контроль сатурации крови, кислотно-основного состояния, гидро​ионного баланса, состояния гемостаза, определение группы крови и резус-принадлежности), респираторную помощь, коррекцию гомеостаза. Обычно предоперационная подготовка дает эффект за 24-72 часа. Очень важно выбрать время для проведения оперативного вмешательства.
Оперативное лечение
1. Доношенным детям, не имеющим сопутствующей патологии, после предоперационной подготовки в течение 12-24 часов проводится под эндотрахеальным наркозом задне-боковая торакотомия, перевязка трахео-пищеводного свища, прямой анастомоз пищевода "конец в конец" при условии, что диастаз между оральным и аборальным сегментами пищевода позволяет без натяжения сопоставить их.
2.Если у ребенка диагностирована бессвищевая форма, при которой всегда большой диастаз, или диагностирован большой диастаз до оперативного вмешательства ( рентгенологически определено высокое расположение
орального сегмента) начинают лечение с наложения гастростомы для проведения кормления, из орального сегмента постоянно эвакуируется слизь. За период от 2 до 5 месяцев в процессе роста ребенка происходит удлинение сегментов пищевода, а затем производится формирование прямого анастомоза.
3. Новорожденные, имеющие аспирационную пневмонию, ателектазы, требуют проведения гастростомии с последующей санацией легких в течение 1 -3 суток, после чего проводится радикальная операция.
4. Недоношенные дети с сопутствующей патологией, поступающие в хирургический стационар в тяжелом состоянии, требуют формирования индивидуального плана оперативного лечения. Но при наличии трахеопищеводного свища обязательна его перевязка, во время которой обнаружение значительного диастаза сегментов диктует показания к формированию шейной эзофагостомы. Эти дети нуждаются в усилении антибиотикопрофилактики. Или после декомпрессивной гастростомии им проводится более пролонгированная подготовка к радикальной операции, анастомозу пищевода, а затем проводится коррекция сопутствующего порока.
Послеоперационный период
В послеоперационном периоде в течение нескольких дней проводят антибактериальную терапию, обезболивание, ИВЛ. При сформированном прямом анастомозе пищевода важен принцип медикаментозной миоплегии в течение 6-8 суток. При развитии ателектазов проводится санация трахеи через интубационную трубку. Необходимо частое отсасывание слизи из ротоносоглотки до тех пор, пока ребенок не начнет активно глотать слюну, это происходит на 7 - 8 сутки после операции. Дренажную трубку в грудной клетке оставляют на 10 дней, так как именно в течение этого времени может произойти несостоятельность анастомоза. Как только ребенок начал глотать слюну, через рот начинают вводить жидкость, а затем дают небольшие порции молока, постепенно увеличивая до возрастной нормы объем кормления. Перед выпиской проводится контрольное бужирование пищевода. Появление нарушений глотания, срыгиваний и рвот целесообразно провести контрольное рентгеноконтрастное исследование пищевода.
Осложнения
Наиболее опасное послеоперационное осложнение - несостоятельность анастомоза, диагноз которой обычно не сложен, так как по дренажной трубке начинает поступать слюна. Если несостоятельность анастомоза произошла на большом участке в первые трое суток после операции, необходимо проводить реторакотомию, дистальный сегмент ушивать, а верхний выводить на шею.При частичной небольшой несостоятельности анастомоз обычно заживает самостоятельно. Способствует заживлению пищевода декомпрессивная гастростомия и эффективное дренирование грудной полости. В результате
несостоятельности может развиться сепсис или рецидив трахео-пищеводного свища.
Рецидив трахео-пишеводного свища обычно возникает б раннем послеоперационном периоде, но часто не распознается. Проявления рецидива свища: кашель во время питья, рецидивирующая пневмония и ателектазы. Трахео-бронхоскопическое исследование подтверждает этот диагноз. Если состояние больного позволяет ждать, то повторную операцию лучше проводить через 3-4 месяца после купирования местного воспалительного процесса. Тщательное ушивание после рассечения обоих концов ТПС и интерпозиция тканей между ними обеспечивают наибольшие шансы на успех.
Стеноз пищевода в зоне анастомоза проявляется затруднением глотания, аспирацией, задержкой физического развития. Диагноз ставится на основании рентгеноконтрастного исследования пищевода. Роль гастроэзофагального рефлюкса в развитии стриктуры доказана. Бужирование с одномоментной терапией ГЭР дает хороший результат,
Результаты
Возрастающая выживаемость обусловлена достижениями реанимации, анестезиологии, развитием методов парентерального питания, изменением технической оснащенности хирургического лечения и ухода за новорожденными.
Летальность составляет от 6 до 40% [1,2,4]. Причинами летальных исходов являются перечисленные выше осложнения, а также рецидивирующая пневмония, сочетанная патология.
Отдаленные результаты лечения преимущественно хорошие. Отмечается наличие рецидивирующей респираторной патологии в ближайшие 3-4 года с урежением ее в более старшем возрасте. У большинства детей имело место нарушения питания, отставание физических параметров роста и массы, однако к периоду пубертата эти признаки исчезали, параметры приближались к норме. Дети ведут нормальную активную жизнь.
ДИАФРАГМАЛЬНЫЕ ГРЫЖИ
Диафрагмальнае      грыжа      -      это      порок      развития      диафрагмы, сопровождающийся перемещением органов брюшной полости в грудную.
Классификация (СЛ.Долецкий,1960) [7]
1. Истинные   —   выпячивание   истонченной   диафрагмы,   которая   и
представляет грыжевой мешок,
2. Ложные - дефекты диафрагмы. Грыжевой мешок отсутствует.
По локализации:
1.   Грыжи    собственно    диафрагмы: истинные  (в    зависимости    от распространенности выделяют     ограниченные участком  диафрагмы и
полное истончение купола - релаксацию диафрагмы) и ложные ( отсутствие купола, дефект сухожильной части диафрагмы, грыжи Богдалека)
2.
Грыжи пищеводного отверстия диафрагмы ( параэзофагеальные одно- и
двухсторонние, эзофагеальные, с приподнятым пищеводом)
3.
Грыжи   переднего   отдела   диафрагмы      (Грыжи   Морганьи,   френо-
перикардиальные грыжи )
По происхождению различают врожденные и приобретенные, травматические
и нетравматические.
По течению подразделяют на острое, подострое и хроническое.
Различают осложненные(эзофагит, ущемление) и неосложненные.
В настоящем разделе речь пойдет только о грыжах собственно диафрагмы, так как только эти грыжи вызывают развитие острой дыхательной недостаточности у новорожденных.
Статистика
Врожденные диафрагмальные грыжи встречаются с частотой 1:2000 родов, в том числе мертворождений .[1]
По данным Г.И.Лазюк в популяции 1: 2304 родов.[4]
По анализу живорожденных Свердловской области -1 :2700.
Эмбриогенез
Заднелатеральные грыжи диафрагмы варьируют по размерам и по локализации. Отверстие в одних случаях представляет маленькую щель с широким ободком диафрагмы, а в других - полное отсутствие диафрагмы, даже ее ножек. В норме плевроперитонеальное отверстие должно закрываться на 8 неделе гестации, брюшная же полость еще мала и кишечник частично расположен в пупочном канатике. Если дефект в диафрагме сохранен, кишечник может выпячиваться в грудную полость. Если грыжа возникает в ранние сроки гестации, то неизбежно имеет место мальротация или отсутствие фиксации средней кишки.
Если грыжа формируется в более поздние сроки или после рождения, то брыжейка фиксирована к задней брюшной стенке. При завершенном процессе ротации и фиксации в грудной клетке расположено меньшее количество кишечных петель. Желудок выпячивается в грудную клетку в случае перегиба гастроэзофагеального перехода, что нарушает продвижение проглоченной амниотической жидкости и сопровождается многоводием.[9]
Легочная гипоплазия возникает на фоне сдавления легких желудком или петлями кишечника. Легочная гипоплазия характеризуется уменьшением количества бронхиальных ветвей и альвеол. Уменьшено количество ветвей легочной артерии, артерии имеют меньший диаметр и более толстую мышечную стенку, что усугубляет легочную гипертензию и определяет выживаемость новорожденных. Имеется повышенная резистентность аномально толстой мышечной стенки артерий и повышенная сенситивноять
артериальной   мускулатуры   на   гипоксию,   ацидоз   и   другие   медиаторы сосудистого тонуса.[1]
Анатомия порока
В 80% случаев дефект локализуется слева. Дефект диафрагмы может быть в форме небольшой щели, а может иметь овальную или округлую форму, или тотальное отсутствие всех компонентов грудобрюшной преграды.
Общепатологические закономерности
При рождении у ребенка отсутствует важный механизм перехода к внешнему дыханию: нет сокращения диафрагмы, средостение перемещено в противоположную сторону и сдавленными оказываются оба легких. Отрицательное давление, возникающее во время вдоха еще больше усиливает перемещение кишечных петель в грудную полость. Заглатывание большого количества воздуха растягивает желудок и кишечник, давление на легкие увеличивается. В пшоплазированных легких за счет уменьшения дыхательной поверхности снижен газообмен. Легкие медленно расправляются, мало податливы.
Правый желудочек сердца вынужден с усилием проталкивать кровь через небольшое сосудистое русло, что приводит к дилатации легочной артерии и повышению давления в правом сердце. Возникает шунтирование крови справа налево через овальное окно и открытый артериальный проток, что усугубляет системную гипоксию, гиперкапнию и ацидоз. Данные метаболические расстройства приводят к нарастанию сужения легочных сосудов [3]. Если клинически вазоконстрикция наступила, то корригировать ее чрезвычайно трудно.
Клиническая картина
С момента рождения у ребенка появляется затрудненное дыхание, нарушение ритма дыхания, отмечается разлитой цианоз. Постепенно нарастает асимметрия грудной клетки за счет увеличения той половины, где находится грыжевое содержимое. При визуальном осмотре отмечается ладьевидный, запавший живот. Перкуторно определяемые границы средостения смещены влево. Тоны сердца выслушиваются над правой срединно-ключичной линией. Частота дыхания достигает 80-100 в 1 мин., тахикардия до 180-200 в 1 мин. На стороне грыжи дыхание не выслушивается, кишечные перистальтические шумы выслушиваются крайне редко.
Диагностика
Диагноз может быть установлен пренатально при сонографическом обследовании плода. Наличие многоводия, перерастянутого желудка,
расположенного в грудной полости, являются признаками диафрагмальной грыжи.
Основным методом диагностики является обзорная рентгенография органов грудной и брюшной полости, при которой определяется смещение тени средостения вправо, наличие кистоподобных ячеистых образований разного диаметра в проекции грудной клетки слева, или наличие тени в нижних отделах в сочетании с ячеистыми структурами, что соответствует перемещенным петлям кишечника в сочетании с паренхиматозными органами (селезенка) в грудную полость. В проекции брюшной полости определяется малое количество петель кишечника, заполненных газом. Целесообразно перед проведением рентгенологического обследования ввести зонд в желудок. Рентгеноконтрастное обследование обычно не требуется.
Лечение
Диагноз установлен в родильном доме. Какова же тактика врача -неонатолога? Врач обязан проводить мероприятия, направленные на поддержание жизненно важных функций организма, а также по мере необходимости и возможности готовить ребенка для транспортировки в хирургический стационар.
Мероприятия, проводимые в родильном доме:
1. Интубация трахеи.
2. Перевод на ИВЛ. Режим гипервентиляции, предпочтительно ВЧИВЛ,
оптимально F1O2 - 60 %.
3. Введение миорелаксантов.
4. Введение назогастрального зонда.
5. Снижение вентиляционного давления ниже уровня 45 мм рт.ст.
6. Коррекция волемических нарушений - переливание свежезамороженной
плазмы (10-15 мл/кг/сут), 10% р-ра глюкозы.
7. Контроль Sa02, НЪ, РаО2, РаС02, рН.
8. Антибиотикопрофилактика.
9. Введение викасола.
Необходимо связаться с консультативным центром для определения условий
транспортировки. Транспортировка
в хирургический стационар
осуществляется бригадой консультативного центра областной больницы.
В специализированном стационаре дополнительная диагностика включает:
1. Определение группы крови.
2. Биохимические показатели крови (общий белок, мочевина, креатинин,
глюкоза, билирубин, ЛДГ)
3. Электролитный   состав   крови   (К,   Na,   Ca,   Mg),   кислотно-основное
состояние.
4. Сонографическая диагностика для выявления пороков других органов,
дуплексная сонография для определения врожденных аномалий сердца и
оценки степени легочной гипертензии.
5. Оценку степени незрелое ги легких.
Степень незрелости легких по Э.К.Цыбулькину.
Таблица 1.
ДК
	Оценка по шкале Апгар 
	Пульс 
	

	3-5 баллов                       +6 
	120 уд в 1 мин 
	+2 

	6-7 баллов                      +2 
	121-160 
	0 

	8- 10 баллов                    -4 
	161 и более 
	-2 

	Сроки появления ДН с рождения до : 
	Частота дыханий в 
	1 мин. 

	1 часа                            +6 
	28 и менее 
	+6 


	1- 6ч. 59 мин.               +1 
	29 -50                             +2 

	7- 24 час.                    -3 
	51-90                                -1 

	более 24 час.                 -10 
	более 90                             -5 

	Возраст при поступлении 
	Цианоз и реакция на кислород 

	До 6 час.                         +9 
	акро -и пероральный        -7 

	6,1 -12 час.                    +5 
	тот же со слабой 

	
	реакцией на О2                  0 

	12,1 -24 час.                 -1 
	разлитой цианоз с положит 

	
	. реакцией на 02                  0 

	24,1 - 48 час.                 -2 
	разлитой цианоз со слабой 

	более 48 час.       -6 
	реакцией                      на О2                +9 

	Методы лечения 
	рСО2 

	Кислородная палатка -5 
	50 мм рт. ст и менее         -7 

	Интубация +02             0 
	51-70ммрт.ст.                  0 

	ИВЛ                            +9 
	71-90ммрт.ст.                +4 

	
	91 и более                        +9 

	рН капиллярной крови 
	BE ммоль/л 

	6,99 и менее               +8 
	-15 и менее                      +5 

	7,0-7,09                      +6 
	-14.9-10                            +2 

	7,1 -7,19                      -5 
	- 9,9 -5                              -4 

	7,2-7,29                        -1 
	-4,9 -0                               -3 

	7,3 и более                   -6 
	более 0                              -5 


При сумме ДК менее 4 -   исход благоприятный. При сумме ДК более   4 -
прогноз неблагопрятный в 96%.

Готовность ребенка к оперативному лечению определяется в течение 2-3
суток при стабильной макрогемодинамике при поддержании РаО2 не менее
60 мм рт.ст при FJO2 не более 50%.


Оперативное лечение
Единственным методом лечения грыж собственно диафрагмы является
лапаротомия, извлечение и перемещение петель кишечника, других органов из
грудной полости в брюшную полость. При ревизии органов грудной полости
дается оценка степени гипоплазии легкого в условиях гипервентиляции. Если
дефект диафрагмы представляет узкую щель, то его ушивают
нерассасывающимся шовным материалом (шелк, капрон, лавсан). Большие
дефекты также могут быть ушиты. Но при этом диафрагма уплощается и ее
экскурсии при дыхании становятся ослабленными, либо вообще отсутствуют,
т.е. диафрагма не вступает в механику дыхания. Грудная полость
увеличивается, наступает перерастяжение альвеолярных пространств. Емкость
брюшной полости недостаточно растягивается. Поэтому дефект больших
размеров предпочтительнее закрывать тефлоновой сеткой. При больших
дефектах задний валик диафрагмы может быть плохо выражен или вообще
отсутствует. Тогда швы накладывают, проводя нить вокруг нижнего ребра.
После восстановления диафрагмы руками растягивают брюшную стенку,
увеличивая емкость брюшной полости- для возможного расположения в ней
кишечных петель. Дренирование плевраМ5Мбй--полости осуществляется с
помощью водяного затора (пассивный отток).
~~ •
Послеоперационное лечение
В послеоперационном периоде продолжается ИВЛ с медленным снижением параметров вентиляции, в частности уменьшение частоты дыхания, снижения давления и Fi O2, так как любое изменение параметров может усилить легочную вазоконстрикцию. В послеоперационном периоде нормально развитое ( чаще правое легкое ) расправляется первым, смещая средостение к центру, позже расправляется гипоплазированное легкое. Баротравма может возникнуть1 как на стороне поражения, так и на противоположной. Инфузионная терапия проводится раствором Рингера. Тяжелая дооперационная гипоксия может сказываться и в послеоперационном периоде признаками почечной недостаточности и кардиомиопатии. Поддержание давления в правом сердце проводится инфузией допмина.
Результаты
Летальность при врожденной диафрагмальной грыже по- прежнему остается высокой 55 - 80 % . [1,9] У большинства детей степень недоразвития легкого не позволяет достичь адекватнолй вентиляции , что и приводит к перегрузке правого круга кровообращения и развитию сердечной недостаточности как основной причины летального исхода.
У выживших детей рост паренхимы легких продолжается от 2 до 8 лет. [1,7,9.] Радиоизотопное сканирование показывает равный объем обоих легких, рентгенологически - нормальная воздушность обоих легких и правильное положение средостения. Клинически и неврологически отклонений от нормы нет, физическая нагрузка не ограничена.
РЕДКИЕ АНОМАЛИИ, СОПРОВОЖДАЮЩИЕСЯ РАЗВИТИЕМ ДЫХА ТЕЛЬНОЙ НЕДОСТА ТОЧНОСТИ
Атрезия хоан
Данный порок развития относится к аномалиям дыхательных путей. Анатомически обструкции может быть костной или мембранозной, одно- или двусторонней. Адекватный воздухообмен осуществляется только во время плача, крика. Нормальное кормление невозможно, так как развивается асфиксия.
Диагноз при двусторонней атрезии может быть заподозрен в роддоме при невозможности проведения катетера в носовые ходы. Подтверждение диагноза осуществляется при рентгеноконтрастном обследовании носа или КТ.
Лечение. Прямое иссечение перегородки, адекватная резекция кости с последующим закрытием костных краев слизистой, с последующим зондовым питанием. Осложнением является развитие стеноза после операции, что требует внедрения новых технологий в решение данной проблемы.
Синдром Пьера Робена
Анатомически имется гипоплазия нижней челюсти, западение языка и расщелина неба. Может сочетаться с синдромами Ханхарта, Стиклера. 4].Развитие дыхательной недостаточности обусловлено западением языка, обструкцией надсвязочных отделов дыхательных путей. Диагностика клиническая.
Положение на животе существенно облегчает состояние ребенка. Кратковременная интубация трахеи или трахеостомия проводятся с целью лечения синдрома ОДН. Реконструктивные операции в периоде новорожденности не проводятся.
Изолированный трахео-пищеводный свищ
Изолированный трахео-пищеводный свищ - редкая аномалия, встречающаяся с частотой 1:100000 [2]. Эмбриологически формирование изолированного трахео-пищеводного свища (ТПС) связано с нарушением разделения грахеи и пищевода, аналогично нарушениям, происходящим при формировании атрезии пищевода с трахео-пищеводным свищом, что подробнее описано при данной аномалии (см. раздел Атрезия пищевода). Клинические симптомы изолированного трахео-пищеводного свища зависят от анатомического варианта порока. Узкий и длинный свищ обычно не выявляется в периоде новорожденности. У таких детей при кормлении возникает кашель, который может исчезать при изменении положения ребенка во время кормления. Ребенок часто болеет рецидивирующими аспирационными пневмониями.
В случаях широкого и короткого ТПС кормление новорожденного сопровождается приступом кашля, апноэ, цианозом, пенистыми выделениями изо рта. После кормления у ребенка выслушиваются влажные хрипы над всей поверхностью легких. Кормление через зонд избавляет ребенка от приступов ДН. Большое соустье, при котором оба органа на некотором протяжении имеют общий просвет, проявляется выраженным приступом ДН уже при первом кормлении, общее состояние прогрессивно ухудшается.
Отчетливо ТПС может быть выявлен при трахеобронхоскопии, которую производят под наркозом. При введении бронхоскопа на глубину 8 —12 см выше бифуркации трахеи по заднеправой поверхности трахеи виден щелевидный дефект, при введении контрастного вещества в пищевод через это отверстие отчетливо видно попадание этого вещества в просвет трахеи. Дифференцировать врожденный изолированный ТПС необходимо с родовой травмой, сопровождающейся бульбарными расстройствами, парезом мягкого неба. Лечение изолированного ТПС оперативное. Подготовка к операции включает зондовое кормление, санацию дыхательных путей, антибиотикопрофилактику, симптоматическую терапию. Операция: Задне-боковая торакотомия. Легкое, покрытое плеврой отводят кпереди и кнутри, отслаивают медиастинальную плевру, мобилизуют пищевод, выделяют свищевой ход, отсекают его перевязывают, на стенки пищевода и трахеи накладывают погружные швы. При широком и коротком свище приходится отсекать пищевод от трахеи, отверстие на трахее ушивают. Пищевод ушивают в поперечном направлении над катетером. В послеоперационном периоде продолжают ИВЛ, парентеральное, а затем зондовое питание, антибактериальную терапию, инотропную терапию.С целью профилактики сужения пищевода проводится эзофагография, профилактический курс бужирования.

 

Врожденные бронхогенные кисты
Кистозная аномалия структуры легочной паренхимы определяют обычно как бронхогенные кисты. Они могут быть единственными или множественными, располагаться в центре, около ворот легких, или на периферии. Формирование кист происходит в результате отделения небольших групп клеток, которые превращаются в изолированную тканевую массу. При наличии сообщения с воздухоносными путями эта ткань наполняется воздухом, увеличивается в размерах, вызывая нарушения газообмена, а также формирует развитие синдрома внутрилегочного и внутригрудного напряжения. Может развиваться пневмоторакс.
Клиническая картина представлена признаками нарастающей ОДН и синдромом внутригрудного напряжения, который проявляется смещением средостения в здоровую сторону, асимметрией грудной клетки, отставанием половины грудной клетки в акте дыхания, увеличением межреберных промежутков, ослаблением дыхания на стороне поражения и смещением книзу купола диафрагмы.
Диагностика: обзорная рентгенография грудной клетки в 2 проекциях, КТ. Лечение: оперативное удаление кисты.
Кистоаденоматозная аномалия
Образование состоящее из множественных кист, расположенных в легочной ткани, иногда поражает полностью долю или все легкое. В альвеолярной ткани присутствуют пролиферирующие бронхиальные структуры. Кисты выстланы кубовидным эпителием. Между кистами расположены респираторные бронхиолы и растянутые альвеолы. Слизепродуцирующие и хрящевые клетки отсутствуют. Клиническая картина сопровождается развитием ОДН и синдрома внутригрудного напряжения.
Диагностика: обзорная рентгенография 2 проекциях, КТ, сцинтиграфия. Лечение: Лобэктомия.
Врожденная лобарная эмфизема
Постнатальное перерастяжение одной или нескольких долей легкого, возникающее в результате гипоплазии хрящей бронхиального дерева и недостаточным количеством эластических волокон в стенке альвеол. При лобарной эмфиземе измененная доля легкого увеличена в размерах, растянута воздухом, напряжена, не спадается. Остальные отделы легкого сдавлены и не участвуют в акте дыхания. Чаще поражается верхняя доля слева, реже -средняя справа.
Клиническая картина характеризуется затрудненным дыханием, более продолжительным выдохом, приступами цианоза, нарушением ритма дыхания, признаками быстро и прогрессивно нарастающей ОДН. Синдром внутригрудного напряжения проявляется в виде асимметрии грудной клетки за счет ее вздутия на пораженной стороне, смещением границ средостения в противоположную пороку сторону. Перкуторно выявляется коробочный звук и отсутствие дыхательных шумов при аускультации над аномальной долей легкого. Диагностика рентгенологическая. На рентгенограмме видна повышенная прозрачность в проекции пораженной доли, увеличение ее в размерах. Признаки уплотнения, снижения воздушности в соседних отделах легкого. Раздутая доля часто вызывает растяжение медиастинальной плевры, смещение средостения, симптом медиастинальной грыжи. Компьтерная томография позволяет уточнить диагноз и локализацию.
Лечение: Лобэктомия
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