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Введение 
Примерно один из сотни новорожденных рождается с пороком сердца. Половина из пороков не являются серьезными, обнаруживаются не сразу и не требуют лечения. У четверти детей с пороком сердца, болезнь проявляется уже в первый год жизни, требует лечения и нередко – хирургической операции. Благодаря достижениям в хирургической технике и анестезиологии сегодня многие пороки сердца могут быть прооперированы на ранней стадии, зачастую не оставляя никаких последствий. В большинстве случаев при умеренно выраженных пороках необходимо проведение регулярных обследований, в том числе и у взрослых. Это позволяет выявить проблемы на ранней стадии и избежать осложнений. 
Возможно, Вы один из тех, у кого есть порок сердца. В детстве и в подростковом возрасте всю необходимую информацию и поддержку Вы получали от ваших родителей. Сейчас настало время определить свой путь в жизни самостоятельно. Это означает, что при возникновении проблем со здоровьем, необходимости иметь дело с врачами, страховыми компаниями, работодателями и органами власти, Вы должны хорошо представлять свои возможности, дополнять существующие навыки и научиться уверенно существовать с пороком сердца. Помните, что ваша болезнь занимает лишь часть истории  вашей личной жизни. 
Эта брошюра содержит информацию об отдельных пороках сердца, их лечении и дает ответы на ряд жизненных вопросов. Надеемся, что в ней вы найдете необходимые вам полезные практические советы. Наконец, в брошюре вы найдете рассказы людей, страдающих от врожденных пороков сердца, которые они нам поведали в летнем лагере, организованном ассоциацией Cuore Matto в Граубюнден в 2003 году. Они рассказывают о том, как они живут со своей болезнью, которая одних ограничивает больше, других меньше. Их интервью показывают, как можно и нужно обращаться с тяжелой судьбой. Они вселяют надежду. 
Данная брошюра не может ответить на все ваши вопросы. В деталях о характере и воздействии на здоровье вашего порока сердца вы можете узнать от своего врача. Ваш врач, в особенности ваш кардиолог, другие специалисты ассоциации Cuore Matto и Швейцарского Кардиологического фонда в любое время готовы ответить на ваши личные вопросы. Мы желаем вам всего самого наилучшего в вашей жизни и будущей карьере. 
Швейцарский Кардиологический фонд
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РАЗЛИЧНЫЕ ТИПЫ ПОРОКОВ СЕРДЦА И ИХ ВЛИЯНИЕ НА ЗДОРОВЬЕ
С учетом большого разнообразия пороков сердца и различной степени их тяжести последствия для пациента могут быть очень разными. По клиническим проявлениям все пороки можно разделить на три основные группы: 
- Пороки сердца, которые могут привести к снижению насосной функции сердца (сердечной недостаточности) 
- Пороки сердца с синей окраской кожи (цианоз). 
- Пороки сердца без симптомов. 
Анатомически можно выделить четыре вида нарушений: 
1 Дефекты (отверстия) перегородок, которые разделяют правые и левые камеры сердца друг от друга. 
2. Сужение клапанов или крупных кровеносных сосудов. 
3. Аномальное положение крупных сосудов (аорты, легочной артерии, верхней или нижней полой вены), полостей сердца или всего сердца. 
4. Пороки развития полости сердца или сосудов, когда они слишком малы или отсутствуют вообще. 
Различные сочетания этих элементов объясняют большое разнообразие известных пороков сердца, при этом некоторые комбинации встречаются особенно часто. Цель этой брошюры заключается не в том, чтобы перечислить все пороки сердца и описать их. Мы приведем примеры каждой из этих категорий. Для того, чтобы понять механизмы пороков сердца, мы должны прежде всего познакомиться с нормальной анатомией и физиологией сердца.
На Рисунке 1 изображено нормальное сердце, которое состоит из четырех камер. Кровь поступает из большого круга кровообращения в правое предсердие, а из малого круга – в левое. Из предсердий кровь попадает в желудочки сердца, которые выполняют роль мощных насосов. Правый желудочек направляет голубую венозную? кровь в легкие, где она насыщается кислородом и откуда поступает в левое предсердие. Левый желудочек перекачивает богатую кислородом кровь в большой круг кровообращения
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Рисунок 1: Нормальная анатомия сердца 
1 Правое предсердие 
2 Правый желудочек 
3 Легочная артерия, по которой голубая кровь попадает в легкие

4 Левое предсердие

5 Левый желудочек
6 Аорта, по которой красная кровь поступает в сосуды большого круга кровообращения
ДЕФЕКТЫ ПЕРЕГОРОДОК СЕРДЦА И КРУПНЫХ СОСУДОВ
Дефект межжелудочковой перегородки
Рисунок 2 демонстрирует один из наиболее распространенных пороков сердца, проявляющихся развитием сердечной недостаточности. При нем существует сообщение между желудочками сердца (отверстие в межжелудочковой перегородке). В данной ситуации богатая кислородом кровь перетекает через отверстие из левого желудочка в правый, из области более высокого давления в область низкого. 
Рис.2

Дефект межжелудочковой перегородки

Богатая кислородом кровь сбрасывается из левого в правый желудочек (где более низкое давление), смешивается с голубой кровью и возвращается в легкие
********************
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В большинстве случаев отверстие бывает незначительным и через него сбрасывается мало крови и пациент ничего не чувствует. Если дефект в перегородке оказывается большим, то через него, минуя правый желудочек, много богатой кислородом крови сбрасывается в легкие. Это приводит к усталости сердечной мышцы и развитию сердечной недостаточности. К счастью, эти отверстия имеют тенденцию со временем самостоятельно уменьшаться, или даже закрываться полностью. Если остается небольшое отверстие, которое не причиняет беспокойства пациенту, необходимости в хирургической операции нет. Важно отметить, что при этом в течение всей жизни должна проводиться профилактика эндокардита (см. стр. 21, 22). 
Дефект межпредсердной перегородки
Рисунок 3 иллюстрирует этот часто встречающийся порок сердца. Здесь также богатая кислородом кровь сбрасывается из левого в правое предсердие. Давление в предсердии невелико, поэтому через дефект сбрасывается меньшее количество крови, чем в случае с дефектом межжелудочковой перегородки. По этой причине сердечная недостаточность развивается не сразу, поэтому в детстве порок остается незамеченным. Симптомы часто возникают только у взрослых в виде одышки при физической нагрузке, или нарушений ритма сердца в виде сердцебиения и нерегулярного пульса. В детском возрасте этот порок сердца чаще всего распознается врачом при прослушивании (аускультации) сердца. Возникновение признаков перегрузки правых отделов сердца говорит о том, что требуется хирургическое вмешательство. Сегодня, некоторые дефекты могут быть успешно устранены с помощью сердечного катетера, который вводится в бедренную вену. При этом дефект закрывается специальным протезом в форме зонтика (окклюдером). Если вмешательство с помощью операции или катетера выполнено своевременно и успешно, необходимость в постоянном врачебном контроле отпадает. 
Рисунок 3: 
Дефект межпредсердной перегородки
Красная, богатая кислородом кровь сбрасывается через отверстие в правое предсердие и далее в правый желудочек, смешивается с голубой кровью, и возвращается обратно в легкие.
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Открытый Боталлов проток

У нерожденного ребенка открытый артериальный проток является нормальным и жизненно необходимым. Он представляет собой короткий сосуд, соединяющий легочную артерию и аорту. В норме этот проток сам закрывается в первые дни после рождения. Если он остается открытым, богатая кислородом кровь из аорты (там, где давление выше) может поступать в легочную артерию (где давление ниже). Последствия этого точно такие же, как и при наличии дефекта межжелудочковой перегородки. Часто артериальный проток закрывается только частично и количество крови, проходящей через него незначительно. Тогда, это порок сердца, длительное время протекает бессимптомно, а обнаруживается только в старшем детском возрасте или у взрослых. В любом случае важно, чтобы открытый артериальный проток был закрыт. Это позволяет избежать риска развития эндокардита. При небольшом открытии артериального протока процедура закрытия выполняется с помощью катетера. Если же канал открыт широко, и данный дефект обнаружен слишком поздно, может развиться легочная гипертензия (артериальное давление в легочной артерии увеличивается, иногда даже превышает давление в аорте, что называется Реакцией Эйзенменгера). 
Простые сужения (стенозы)
Стеноз клапана легочной артерии
Клапан легочной артерии, который находится на выходе из правого желудочка наиболее часто подвергается стенозу (рисунок 4). Сужение может быть различной степени. Часто оно бывает незначительным и не вызывает никаких жалоб. За исключением очень тяжелых случаев даже достаточно выраженный стеноз может длительное время протекать бессимптомно. Если сужение слишком велико, его необходимо устранить.

Рисунок 4: Стеноз клапана легочной артерии

При этом происходит деформация клапана легочной артерии и его открытие оказывается неполным, так что только тонкая струйка крови за счет высокого давления закачивается в легочную артерию.
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В большинстве случаев клапан можно расширить во время??? катетеризации сердца (баллонная вальвулопластика). После такого расширения с помощью воздушного баллона повторный стеноз возникает снова лишь в исключительных случаях. В этом случае процедуру можно повторить. Хирургическое вмешательство требуется крайне редко. 
Стеноз аортального клапана 
Этот порок чаще приводит к жалобам пациента. Аортальный клапан находится на выходе из левого желудочка (рис. 5). Так как он образует препятствие на выходе из левого желудочка, его силы при физической нагрузке может не хватать. Это может проявляться в виде быстрой утомляемости или даже приводить к потере сознания (обморокам). 
У детей стеноз аортального клапана, как и у клапана легочной артерии может быть уменьшен без хирургической операции с помощью расширяющего баллона, вводимого с помощью катетера. У взрослых, как правило, требуется хирургическое вмешательство. Клапан может быть заменен механическим или биологическим протезом. После установки механического клапана требуется пожизненная терапия для разжижения крови, для биологического клапана такой необходимости нет. Однако по современным данным установка биологического клапана ведет к относительному сокращению продолжительности жизни. Для обоих типов протезов необходимо проводить профилактику эндокардита и регулярные обследования. 
Рисунок 5: Аортальный стеноз (Стеноз клапана аорты)
Аортальный клапан деформируется и открывается не полностью. Левый желудочек вынужден качать кровь через суженный клапан аорты тонкой струей под повышенным давлением.
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Коарктация аорты (стеноз перешейка аорты) 
Это на самом деле не порок сердца, а аномалия развития аорты. На рисунке 6 показано, что имеется сужение нисходящего отдела аорты ниже отхождения от нее артерии головы и верхних конечностей. Данное сужение различной степени является препятствием в кровоснабжении нижней половины туловища, органов брюшной полости и ног. Следовательно, давление крови в области головы и рук выше, чем за зоной препятствия. Это различие может быть обнаружено с помощью аппарата для измерения артериального давления. Некоторые формы коарктации являются причиной тяжелых нарушений у новорожденных детей, а другие очень хорошо переносятся, и обнаруживаются только в юношеском возрасте. Обычно подозрение на данную врожденную патологию возникает при повышении артериального давления на руках. Данная аномалия во всех случаях должна быть исправлена, как правило, хирургическим путем, особенно у молодых пациентов. Если после операции происходит повторное сужение аорты, оно часто может быть устранено баллонным катетером. Как правило, это позволяет снова нормализовать артериальное давление. Сужение может увеличиться даже после успешной операции или растяжения через несколько лет. Поэтому требуется регулярное врачебное наблюдение в течение всей жизни.
Рисунок 6: Коарктация аорты (стеноз перешейка аорты)
После отхождения от аорты левой плечевой артерии (подключичной) имеется сужение просвета аорты, уменьшающее кровоток, артериальное давление в верхней части тела растет
Стр. 13
Наиболее важные «синие» пороки сердца с поражением четырех камер

Тетрада Фалло 
Это наиболее частый синий порок сердца. Он сочетает в себе две аномалии, о которых говорилось выше, а именно дефект межжелудочковой перегородки и стеноз легочной артерии. Последний расположен непосредственно перед клапаном в мышечной ткани на выходе из правого желудочка, что ограничивает доступ обедненной кислородом крови в легкие. К тому же через дефект в межпредсердной перегородке кровь сбрасывается в направлении аорты (рис. 7). Наличие обедненной кислородом крови в аорте приводит к цианозу, т.е. синюшной окраске кожи и слизистых оболочек. Кроме того, наблюдаются внешние изменения в виде расширения кончиков пальцев рук и ног, что называется «пальцами в виде барабанных палочек». Тетрада Фалло всегда должна быть прооперирована, в противном случае пациенты редко достигают зрелого возраста. Когда операция проводится своевременно и успешно, человек может вести практически нормальную жизнь лишь с некоторыми ограничениями. Однако при этом рекомендуется проходить регулярные медицинские обследования и соблюдать предосторожности, описанные в последующих главах. 
Рисунок 7: Тетрада Фалло, наиболее частый из «синих» пороков сердца. Дефект межжелудочковой перегородки сочетается с сильно суженым входом в легочную артерию. Аорта находится на половину над правым желудочком. Голубая кровь попадает в аорту

Транспозиция магистральных артерий
Порок сердца, которые встречается практически так же часто, как Тетрада Фалло. В данной ситуации формируется неправильное соединение магистральных артерий с полостями сердца: легочная артерия выходит из левого, а не из правого желудочка, аорта не из левого, а из правого желудочка (рис. 8). Данная аномалия не совместима с жизнью, так как синяя, бедная кислородом кровь поступает непосредственно в большой круг кровообращения без насыщения в легких кислородом. Выживание возможно при наличии сообщения между предсердиями и желудочками, что наблюдается достаточно часто. В критической ситуации для обеспечения выживания новорожденного подобное сообщение создают с помощью сердечного катетера. Вслед за этим незамедлительно должна быть выполнена хирургическая коррекция. Сегодня возможно проведение операции, во время которой сосуды пришиваются на свои места. Раньше хирурги делали так, что кровь из полых вен попадала в левый, а и из легочных вен в правый желудочек (хирургическая операция по Сеннингу или Мустарду, см. стр. 37). Эта операция, которая по-прежнему проводится, сегодня вряд ли позволит вести относительно нормальную жизнь. Некоторым пациентам приходится принимать лекарства, чтобы разгрузить правый желудочек, который качает кровь в аорту. Иногда при этом наблюдается урежение пульса, что редко вызывает проблемы, однако иногда возникает необходимость установки кардиостимулятора. 
Рис 8: Транспозиция магистральных артерий 
Аорта берет начало из правого желудочка, а легочная артерия – из левого. Выживаемость после рождения возможно только в том случае, если красная и голубая кровь смешиваются, например, через дефект в межпредсердной перегородке.
Сложные пороки сердца с отсутствием одной из камер сердца или крупных сосудов

Отсутствие желудочка
Все ранее описанные пороки сердца имеют одну общую черту: сердце состоит из четырех камер, т. е. двух предсердий и двух желудочков правильного размера. Это позволяет хирургическим путем восстановить нормальный цикл, в котором кровь из одного желудочка перекачивается в легкие, а из другого в большой круг кровообращения. Однако, такая симметричная структура правых и левых отделов сердца может отсутствовать. В самом деле, существуют пороки сердца, когда одна из камер сердца развита недостаточно или отсутствует полностью. Это может быть правый или левый желудочек. При этом один желудочек должен взять на себя всю работу в качестве насоса для системного (тело) и легочного кровообращения. При этом неизбежно смешение крови богатой и бедной кислородом, поэтому цвет кожных покровов у таких пациентов имеет синюшный оттенок. 
Рис. 9: Атрезия трехстворчатого клапана 
Трехстворчатый клапан (между правым предсердием и правым желудочком) замкнут. Правый желудочек сильно недоразвит. Голубая кровь перетекает через дефект в межпредсердной перегородке в левое предсердие, смешивается с красной кровью и попадает в левый желудочек, единственный эффективный насос. Благодаря дефекту в межжелудочковой перегородке кровь перекачивается в недоразвитый правый желудочек и попадает в легочную артерию. При этом клапан легочной артерии часто бывает сужен.

На рисунках 9 и 10 показаны два классических примера, когда круга кровообращения питаются от одной камеры. В первом случае (рис. 9) клапан между правым предсердием и правым желудочком полностью закрыт (атрезия трехстворчатого клапана). Кровь, поступающая из вен в правое предсердие, проходит через отверстие в межпредсердной перегородке (открытое овальное окно) и поступает через левое предсердие через сохранившийся клапан в левый желудочек. Правый желудочек используется исключительно в качестве перехода в легочную артерию, всю насосную функцию выполняет левый желудочек. Во втором случае, как показано ниже (рис. 10), клапаны на выходе из нормальных предсердий сохранены, но оба впадают в одну камеру, соответствующую левому желудочку (однокамерное сердце, "Единственный желудочек" левого типа или левый желудочек с двойным входом). Правый желудочек служит только придатком, который связан дефектом в межжелудочковой перегородке с левым желудочком и далее с аортой. Аорта отходит от правого желудочка, т.е. здесь имеет место транспозиция. Эти сложные пороки сердца объединяет то, что малый круг кровообращения не имеет собственного насоса. Единственная возможность для разделения кругов кровообращения состоит в том, чтобы соединить крупные вены напрямую к легочной артерии без промежуточного насоса. При этом давление не должно быть слишком низким, чтобы бедная кислородом голубая кровь могла пройти через легкие (см. главу Операции и вмешательства, стр. 38). 
Рис 10: Единственный желудочек

В данном случае оба клапана из предсердий соединены с левым желудочком. Правый желудочек недостаточно развит и служит в качестве тракта оттока крови в аорту. Легочная артерия отходит непосредственно из левого желудочка (транспозиция)
Отсутствие магистральной артерии

Это достаточно редкий порок сердца, при котором оба желудочка хорошо развиты, но не хватает одной из магистральных артерий (или просвет ее слишком мал). Отсутствие легочной артерии наблюдается в двух вариантах: либо от аорты берут начало левая и правая легочные артерии, тогда это называется общим артериальным стволом (truncus arteriosis communis), либо легочная артерии не имеет абсолютно никаких контактов с желудочками сердца или аортой (атрезия легочной артерии). В этом случае, из нисходящего отдела аорты отходят несколько артерий, которые несут кровь в легкие. В обоих случаях хирургическая коррекция крайне затруднительна, но в ряде случаев возможна. При этом на месте легочной артерии используют протез, либо пересаживают трансплантат сосуда с искусственным клапаном. 
Если просвет аорты и размер левого желудочка очень малы (гипоплазия левых отделов сердца), коррекция с двумя рабочими насосами невозможна. Этот порок сердца не позволяет выживание, если вскоре после рождения не проводится паллиативная операция (частичная коррекция, см. в главе Операции и вмешательства).
Стр. 17
Другие пороки сердца
Аномалия Эбштейна
Здесь речь идет о редком пороке развития, в котором трехстворчатый клапан, соединяющий правое предсердие с правым желудочком смещается в желудочек. Это приводит к уменьшению объема желудочка и увеличению объема предсердия за счет пространства, находящегося над клапаном. 
Если порок не обнаруживается в грудном возрасте, он может оставаться незамеченным на протяжении всего детства и ранней зрелости. Основными проблемами являются нарушения ритма сердца и сердечная недостаточность, которая развивается достаточно поздно. Часто, кроме описанных изменений имеется дефект межпредсердной перегородки, так что венозная кровь может сбрасываться в левое предсердие, что приводит к синюшной окраске кожи. Появление симптомов указывает на то, что необходима хирургическая операция. 
Врожденная корригированная транспозиция магистральных артерий
Врожденная корригированная транспозиция магистральных артерий является редким пороком сердца. Как следует из названия, магистральные артерии поменялись местами - аорта выходит из правого желудочка, а легочная артерия – из левого. Желудочки также меняют свою позицию: левый желудочек расположен справа и берет кровь из правого предсердия, а правый располагается слева и берет кровь из левого предсердия. Бедная кислородом голубая кровь перекачивается в легкие, богатая кислородом кровь качается в аорту, т. е. в большой круг кровообращения. Неправильное расположение магистральных сосудов «корригируется» неправильным положением желудочков. 
Так в чем же проблема? Два желудочка не эквивалентны, они имеют различную анатомическую структуру. Правый желудочек не готов всю жизнь качать кровь в большой круг кровообращения. Через несколько лет наступает утомление желудочка и трехстворчатый клапан начинает давать утечку. Поэтому при наличии данного порока необходимо регулярно проходить медицинское обследование.
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Адаптация, осложнения, сопутствующие заболевания

Некоторые осложнения являются общими для всех врожденных пороков сердца. К ним относится подострый бактериальный эндокардит. Другие характерные для определенного типа пороков. Наконец, есть осложнения, которые обычно возникают после хирургических вмешательств, например нарушения ритма сердца. 
Подострый бактериальный эндокардит
Эндокардит является осложнением, которое угрожает всем, даже при очень незначительных пороках сердца, за исключением дефекта межпредсердной перегородки. Это вызвано тем, что бактерии, циркулирующие в крови могут оседать в местах отклонений от нормы (стенозы, дефекты перегородок, изменения клапанов), а затем начать размножаться. В результате возникают инфекционные осложнения, особенно на клапанах. Как такие бактерии попадают в кровь? Через полость рта и в результате различных инфекционных заболеваний. Если стоматолог удаляет зуб или зубные камни, в случае формирования гнойника или прорезывания зуба бактерии получают доступ из полости рта или очага инфекции в кровяное русло. Такое может произойти с каждым. Если нет порока сердца, бактерии могут находиться какое-то время в крови, но они не фиксируются на эндокарде (внутренней оболочке сердца), а постепенно уничтожаются защитными механизма. Однако, если во время тока крови возникают завихрения, что происходит при изменении клапанов или отверстий, возникают условия для фиксации бактерии. 
Эндокардит является серьезным инфекционным заболеванием, требующим длительного лечения антибиотиками, и может привести к существенным осложнениям, в частности, к изменениям клапанов сердца или даже к их уничтожению. Учитывая это необходимо соблюдать все предосторожности при любых обстоятельствах. Например, лица с врожденными пороками сердца в письменной и устной форме должны сообщать врачам о мерах, которые должны быть приняты во время стоматологических процедур, фиброгастроскопии или колоноскопии, а также при других хирургических процедурах, где имеет место инфекция. За час до начала процедуры должны быть приняты антибиотики, чтобы он находился в крови, на момент активного бактерального вторжения. Эта профилактика является весьма полезной, но не способна полностью защитить от эндокардита. В случае длительного повышения температуры и ухудшения общего состояния следует заподозрить развитие эндокардита. Раннее начало лечения, как правило, позволяет держать инфекцию под контролем, без каких-либо побочных эффектов. Если проведена хорошая хирургическая коррекция порока сердца, то эндокардит развивается гораздо реже. 
Каждый пациент, оперированный или нет должен получить карточку с точными инструкциями, где указаны меры по профилактике эндокардита. В ней содержится список мероприятий, которые способны вызвать бактериемию (поступление бактерий в кровь), и когда необходим профилактический прием антибиотиков. Там указаны типы рекомендованных антибиотиков и их дозировки. Карточка может быть красного или зеленого цвета. Красная карточка выдается пациентам с высоким риском развития эндокардита, которым были проведены корригирующие операции с установкой механических или биологических клапанов, и тех, чьи пороки сердца оперированы с использованием искусственных сосудистых протезов с клапанами или без. Зеленая карта действительна для всех других пациентов. 
Список вмешательств, чреватых риском эндокардита бесконечен. Сегодня многие молодые люди хотят иметь татуировки, или пирсинг. Случаи возникновения эндокардита была описаны даже после этих косметических процедур. Лучшая защита, конечно – это полный отказ от подобного рода вмешательств. Если вы, тем не менее, хотите иметь пирсинг или татуировку, мы рекомендуем проследить, чтобы процедура проводилась в абсолютно стерильных условиях и, вы предварительно приняли антибиотики, особенно если пирсинг выполняется на слизистых оболочках (нос, рот). 
Адаптация и осложнения «синих» пороков сердца

Все «синие» (синюшные) пороки сердца имеют общую черту, что насыщение кислородом в артериальной крови уменьшается. Организм реагирует с очень логичными механизмами адаптации: увеличением количества красных клеток крови (эритроцитов). Поскольку каждый из этих носителей кислорода (красных кровяных телец) несет меньше кислорода, для того чтобы увеличить его количество нужно увеличение эритроцитов???. До определенного предела это вполне разумно. Если красные кровяные клетки составляют две трети или более объема крови (гематокрит 65% или выше), густая кровь (с высокой вязкостью) и течет медленнее, через мельчайшие кровеносные сосуды (капилляры). В результате увеличения плотности движения возникают «пробки» и как следствие – уменьшение количества кислорода, поступающего клеткам.
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Количество клеток крови может быть уменьшено с помощью кровопускания. Но оно не показано при гематокрите ниже 65 процентов. Кроме того, даже при более высоких значениях гематокрита кровопускание не всегда необходимо. Некоторые пациенты хорошо переносят величину гематокрита до 70 процентов. Если вы испытываете такие симптомы, как головная боль или бессонница, часть крови должна быть удалена и заменена с физиологическим раствором. Среди инфекций, связанных с осложнениями синюшных пороков сердца, в первую очередь следует упомянуть эндокардит (см. выше), на втором месте стоит абсцесс мозга. Причина заключается в том, что кровь, которая возвращается из большого круга кровообращения к сердцу, может содержать небольшие сгустки, которые содержат бактерии, а т.к. часть крови не "фильтруется" через легкие, бактерии попадают в аорту и распространяются по различным органам. Мозг оказывается особенно чувствительным для этого осложнения. Бактерии могут осесть в любой части мозга и размножиться там, формируя гнойник (абсцесс). При повышении температуры с головной болью пациентам с «синим» пороком сердца немедленно необходимо проконсультироваться с врачом. 
Сердечная недостаточность
Сердечная недостаточность означает, что сердце, как насос не обеспечивает нормального притока крови к органам. Существуют две возможные причины: либо значительно увеличена потребность органов, либо ослаблена мощность самого насоса, то есть, уменьшена его мышечная сила. 
При врожденных пороках сердца мышечная сила, как правило, увеличивается, по крайней мере в детском и подростковом возрасте. Основной причиной развития сердечной недостаточности является возрастание нагрузки. Например, при большом дефекте межжелудочковой перегородки количество крови, которое должно перекачать сердце увеличивается в три раза и больше. Это классическая причина сердечной недостаточности у детей. Однако, количество крови у больных с синюшным пороком сердца не увеличена, а в некоторых случаях даже снижена (тетрада Фалло).
Случается, что в зрелом возрасте наступает усталость сердечной мышцы и сила сокращения ослабляется. Особенно это характерно для сложных пороков сердца, например таких как "единственный желудочек" (однокамерное сердце). Пациенты с сердечной недостаточностью испытывают одышку при физической нагрузке, например, при подъеме по лестнице. Наблюдается припухлость суставов. Сегодня существуют эффективные лекарства против сердечной недостаточности (см. главу Медикаментозное лечение и самоконтроль при лечении антикоагулянтами). Когда причиной сердечной недостаточности являются неоперированные пороки сердца решением проблемы может стать хирургическая операция.
Нарушения ритма сердца

В нормальных условиях сердце сокращается умеренно и регулярно, частота пульса изменяется в зависимости от того, спит человек, бодрствует или выполняет физическую нагрузку. Даже обычное дыхание приводит к небольшим изменениям сердечного ритма. Группа клеток, находящихся в правом предсердии, называется синусовым узлом. Этот узел изменяет ритм сердца в зависимости от потребностей организма. В нем вырабатываются электрические импульсы, которые проходят сначала через предсердия, вызывая из сокращения, затем переходят на желудочки. 
В некоторых случаях этот совершенный механизм может быть нарушен. Например, электрические импульсы могут посылать клетки, находящиеся за пределами синусового узла. Это вызывает нарушение регулярности сердечного ритма. Это может произойти с кем угодно, даже в совершенно нормальном сердце могут возникать экстрасистолы, которые ощущаются обычно, как сердцебиение. 
Иногда сердце бьется слишком часто. В данном случае это называется тахикардией. С другой стороны, в результате сбоев в работе синусового узла, или возникновении блокады проводящей системы, особенно в узле, расположенном между предсердиями и желудочками ритм сердечных сокращений может замедлиться. Это называется брадикардией. 
Все эти нарушения ритма сердца встречаются и у здоровых, но чаще они наблюдаются у людей с заболеваниями сердца. Некоторые нарушения ритма сердца могут возникать после операции на открытом сердце, либо поскольку рубцы изменяют распространение импульса возбуждения, или потому, что синусовый узел страдает во время операции. Если пульс ускоряется (тахикардия), то назначают специальные лекарства. В случае медленного ритма (брадикардия) препараты не очень полезны, и для лечения часто используют кардиостимулятор. 
Люди с пороками сердца, независимо от того оперированы они или нет, должны знать, что при возникновении перебоев в работе сердца, особенно если они сопровождаются головокружением или обморочным состоянием необходимо как можно быстрее связаться с врачом.
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Легочная гипертензия
Артериальное давление в малом (легочном) круге кровообращения, как правило, в пять-шесть раз ниже, чем системное артериальное давление (при измерении на руке). Если малый и большой круги кровообращения каким-либо образом оказываются связанными, например, из-за дефекта межжелудочковой перегородки, давление в малом круге кровообращения увеличивается и возникает легочная гипертензия. Кровеносные сосуды в легких на это реагируют утолщением их стенок, сужением или даже полным закрытием. Это заболевание легочных сосудов называют реакцией Эйзенменгера. При таком положении дел высокое давление в легких необратимо, т.е. не может быть восстановлено даже после хирургической коррекции порока. В данном случае возможна только трансплантация легких и сердца, операция, сопряженная с большим риском. 
Раннее оперативное лечение врожденного порока сердца позволяет предупредить развитие необратимой легочной гипертензии. При запущенной реакции Эйзенменгера давление в легочной артерии настолько велико, что бедная кислородом кровь сбрасывается справа налево и попадает в аорту: у пациента появляется синюшная окраска кожи.
Сопутствующие заболевания
Примерно у трети пациентов с врожденными пороками сердца могут возникнуть другие заболевания, которые не связаны с сердцем. Примерно у 15-20% людей порок сердца является частью так называемых синдромов, т.е. нарушений в других органах и системах. Кроме того, есть целый ряд заболеваний, которые могут быть приобретены в результате врожденного порока сердца. В качестве причины врожденной инвалидности с задержкой умственного развития могут быть такие заболевания, как синдром Дауна, или, что встречаются реже, проявления нехватки кислорода в раннем детском возрасте. В качестве сопутствующих заболеваний встречаются изменения опорно-двигательного аппарата, такие как сколиоз, эпилепсия, судорожные синдромы, а также заболевания легких (бронхиальная астма). Подагра и нарушения состава крови (клеточного состава крови) возникают в результате хронического цианоза. 
Могут наблюдаться последствия ранее перенесенных операций и процедур. Например, в результате повторных катетеризаций сердца могут возникать закупорки сосудов на руках и ногах. Рубцы на грудной клетке, связанные с ребрами иногда вызывают ее деформацию.
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Схема лечения сопутствующих заболеваний в большой степени зависит от конкретных условий, состояния больного с пороком сердца. Важным примером этого является снижение артериального давления, связанное с повышением температуры, потерей жидкости или наркозом, что крайне неблагоприятно влияет на состояние пациентов с легочной гипертензией и цианозом, а также больных, которым уже назначены препараты для снижения артериального давления. При сложных пороках сердца необходимо хорошее взаимопонимание между всеми лечащими врачами даже при выполнении, казалось бы, совершенно безвредных процедур. Гинекологи, анестезиологи, хирурги и стоматологи должны обязательно связаться с вашим кардиологом для консультации. 
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Наиболее важные и распространенные методы обследования

В этом разделе кратко описаны наиболее важные методы обследования. В любом случае, если вы не понимаете суть метода обследования или исследования обратитесь к Вашему врачу и попросите совета. 
ЭКГ
Электрокардиограмма (ЭКГ) регистрирует тончайшие колебания электрического тока, которые возникают при распространении возбуждения в мышце сердца. У пациентов с врожденными пороками сердца обычно обращают внимание на нарушения ритма сердца и проводимости. Вопрос о нарушении коронарного кровообращения (ишемия или инфаркт) у больных с врожденными пороками сердца возникает редко.
Холтеровское мониторирование
Холтеровским мониторированием называется регистрация ЭКГ в течение 24 часов. Исследование проводится амбулаторно. Во время регистрации пациент должен выполнять свою повседневную деятельность. 
24-часовое измерение артериального давления
При помощи специального измерительного прибора в течение 24 часов через определенные промежутки времени измеряется и регистрируется артериальное давление (АД). Это исследование подтверждает или исключает приступы высокого АД (при наличии пограничных значений АД при врачебном контроле) и служит для обеспечения оптимального контроля за артериальным давлением. 
Рентгенография

Рентген является старым методом, но он до сих пор не утратил своего значения. При достижении совершеннолетия всем проводится рентген грудной клетки для в правило для определения исходной картины (чтобы потом было с чем сравнить). 
Эхокардиография

Эхокардиография является одним из наиболее важных и распространенных методов обследования. При трансторакальной эхокардиографии сердце рассматривается через грудную стенку с помощью ультразвука. При заболеваниях легких и состоянии после операции, качество изображения ухудшается. 
При чреспищеводной эхокардиографии, сердце исследуется с помощью ультразвука со стороны пищевода, т.е. сзади. Для этого пациент глотает зонд, как при гастроскопии. Преимущество метода заключается в том, что он дает превосходное качество изображения. Это обследование часто проводится во время и в конце операции на сердце для контроля качества. 
Стресс-тест
Стресс-тест, или тест с физической нагрузкой может проводиться на велосипеде (велоэргометр) или бегущей дорожке (тредмил). Дорожка в ряде случаев предпочтительней велоэргометра. 
Во время стресс-теста оценивают физическую работоспособность пациента, а также такие показатели, как частота сердечных сокращений, изменение АД, выявляют нарушения сердечного ритма и изменения на ЭКГ. В особых случаях проба с физической нагрузкой проводится с мундштуком или маской для определения анаэробного порога (переход к бескислородному обмену веществ) и потребления кислорода. 
Компьютерная томография
Компьютерная томограмма представляет собой несколько послойных рентгеновских снимков человеческого тела, что позволяет получить более точную картину патологических изменений. Его недостатком является то, что пациент получает определенное радиационное облучение. При этом можно получить очень информативное трехмерное изображения. Компьютерная томография особенно хорошо подходит, например, для исследования грудной аорты. 
Электро-магнитная??? резонансная томография (МРТ)
Этот очень современный метод использует электромагнитные свойства молекул, и позволяет получить изображение с очень высокой разрешающей способностью. Большим преимуществом является отсутствие радиационного облучения. Однако этот метод нельзя использовать у пациентов с кардиостимуляторами или дефибрилляторами (ICD).
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Катетеризация сердца

Во время исследования с использованием катетеризации сердца сердечный катетер вводят в один из крупных сосудов в паху (иногда на руках или венах на шее). Исследование проводят под местной анестезией (необходимости проведения наркоза у пациентов в подростковом и зрелом возрасте нет). Метод используется для измерения давления в сердце и больших сосудов, а также дает представление о размере и положении сосудов путем введения контрастного вещества.
Страница
Хирургические вмешательства

Благодаря значительным достижениям в медицине в течение последних сорока лет сложные пороки сердца могут оперироваться в первые недели жизни. В дополнение к прогрессу и опыту в кардиохирургии большие достижения в диагностике, анестезиологии, интенсивной терапии, сестринском деле, физиотерапии помогают успешно лечить врожденные пороки сердца и позволяет многим детям выживать и давать надежду на взрослую жизнь. 
Частичная  хирургия - паллиативные операции

Целью паллиативных операций является уменьшение проявлений симптомов и улучшение качества жизни. При пороках сердца с умеренными анатомическими изменениями (не полностью закрытое отверстие в межжелудочковой перегородке) это означает, что сам дефект остается нетронутым. Большинство паллиативных вмешательств (в качестве подготовительной меры) проводится для улучшения легочного кровотока, т.е. для уменьшения цианоза при неудовлетворительном кровообращении в легких. Например, устанавливают связь между левой плечевой артерии и левой легочной артерией для улучшения тока крови в легких. При этом пациент становится менее "синим". Паллиативные процедуры могут быть: 
· первым шагом на пути к окончательной операции, потому что ребенок еще слишком мал или слишком слаб для крупного вмешательства. 
· одним из способов лечения для устранения симптомов, потому что в данный момент из-за их тяжести операция противопоказана. 
Восстановительная хирургия
Раньше часто говорили о тотальной коррекции порока сердца. Этот термин включает в себя полное восстановление порока сердца (т.е. без остаточных дефектов). Предполагалось, что в будущем необходимости в операции не возникнет, т.к. порок полностью устранен. В последние годы мы поняли, однако, что этот термин применим только для отдельных пороков сердца (открытый артериальный проток, дефект межпредсердной перегородки). Для многих пороков сердца, он не может быть использован по следующим причинам: 
· После операции сохраняется ненормальная связь между желудочками и магистральными артериями, т.е. транспозиция магистральных артерий (например, после операции Сеннинга по замене предсердий), то есть правый желудочек качает кровь в большой круг кровообращения.
· Несмотря на отличный результат операции по закрытию большого дефекта межжелудочковой перегородки по-прежнему сохраняется сообщение между двумя желудочками или сужение клапана (например, при установке биологических клапанов). 
· Используемый протез становится с возрастом слишком мал или изнашивается и должен быть повторно заменен, т.е. еще одна операция неизбежна. 
Вместо термина "тотальная коррекция" все большее распространение приобретает термин "восстановительная хирургия". Примеры: 
· Суженный клапан пластически расширяют или заменяют на искусственный. 
· Восстановление клапана (особенно митрального) или его замена (установка механического или биологического клапана). 
· После операции по поводу тетрады Фалло с закрытием дефекта межжелудочковой перегородки и устранение сужения путей оттока из правого желудочка часто остается остаточное сужение и недостаточность легочного клапана (клапан между легочной артерии и правым желудочком) и / или неполная герметичность «заплаты» при устранении дефекта межжелудочковой перегородки (рис. 11а и б).
Рис. 11 а и б

Операции по поводу тетрады Фалло
а) Боковой вид тетрады Фалло: 
LV = левый желудочек RV = правый желудочек, PA = легочная артерия, Ао = аорта 
б) После операции: 
с закрытием дефекта межжелудочковой перегородки «заплатой» и расширением легочной артерии. Часто наблюдается недостаточность клапана легочной артерии после ее открытия хирургическим путем (стрелка)
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· При транспозиции магистральных артерий легочная артерия отходит от левого желудочка, а аорта от правого. В прошлом проводили перенаправление кровотока на уровне предсердий (операция Сеннинга). Таким образом, проводилась функциональная (кровь течет теперь правильно), а не анатомическая коррекция (правый желудочек по-прежнему связан с аортой и качает кровь в сосуды тела, а не в легкие) (Рис.12). 
· Выраженный стеноз (сужение перешейка аорты, стеноз путей оттока из левого или правого желудочка) может быть устранен путем обхода. 
· При сложных пороках сердца для разделения кругов кровообращения кровь из правого предсердия направляют непосредственно в легочную артерии, оставляя только один желудочек, для обеспечения насосной функции сердца (операция Фонтена с одножелудочковым кровообращением) (Рис. 13а и б). 
Рис. 12: Операция по Сеннингу или Мустарду при транспозиции

Создают сложную систему каналов за счет вырезов в перегородках. Теперь бедная кислородом кровь направляется в левый желудочек и далее в легочную артерию (синие стрелки), а обогащенная кислородом кровь из правого желудочка попадает в аорту (красные стрелки)
Рис.13 a и б:  Операции в случае атрезия трехстворчатого клапана или одного желудочка (так называемое кровообращение Фонтена)
а) Классическая операция Фонтена, где правое предсердие соединяется с легочной артерией, и дефект межпредсердной перегородки закрывается так, что вся бедная кислородом кровь поступает в легкие без помощи насоса (здесь при атрезии трехстворчатого клапана) 
б) Кавапульмональное соединение (анастомоз). Обе полые вены раздельно соединяются с легочными артериями (в данном случае в один желудочек)
Водитель ритма
При врожденных пороках сердца и приобретенных заболеваниях сердца могут наблюдаться нарушения проводимости (блокады), при которых сердце бьется слишком медленно. При замедлении сердечного ритма наблюдается уменьшение производительности сердца, которое в ряде случаев может проявляться кратковременными потерями сознания. При нарушении проводимости сердца проводят имплантацию кардиостимулятора. Он постоянно регистрирует пульс. Если он становится слишком редким, кардиостимулятор вырабатывает импульсы, которые пациент не замечает. Подобные операции у пациентов без врожденных пороков сердца являются обычной не сложной процедурой. У пациентов с врожденным пороком сердца это может быть затруднено из-за анатомических изменений и предыдущих операций, поэтому в таких случаях имплантации, как правило, проводят в центрах, имеющих опыт в лечении пациентов с врожденными пороками сердца. 
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Радиочастотная аблация

Это метод лечения нарушения ритма с применением сердечного катетера, который вводится через вену или артерию. Специалисты по нарушениям сердечного ритма с помощью этой методики могут исследовать проводящую систему сердца и найти участки, вызывающие нарушения ритма и с помощью теплового воздействия их устраняют. 
Внутренний дефибриллятор (англ.: ICD = Internal Cardioverter Defibrillator -- внутренний дефибриллятор-кардиовертер)
Кроме блокад проводящей системы сердца могут возникать приступообразные учащения пульса (тахикардии). Некоторые из них могут быть угрожающими для жизни (желудочковая тахикардия). Внутренний дефибриллятор (ICD) обнаруживает эти учащения ритма сердца, анализирует его и приводит его при помощи электрического импульса в норму, то есть, учащенный пульс при этом прерывается. 
Трансплантация сердца
Трансплантации сердца в настоящее время во всем мире является принятым методом лечения, когда насосную функцию сердца невозможно восстановить. Условиями для трансплантации сердца являются: 
· Тяжелые симптомы, ограничение качества и продолжительности жизни, несмотря на оптимально подобранную лекарственную терапии и когда исчерпаны все хирургические возможности по восстановлению (замена клапанов сердца). 
· Опасные для жизни нарушения ритма сердца, трудно поддающиеся лечению. 
· Нет других серьезных заболеваний (кроме порока сердца), которые могут поставить под вопрос успех пересадки сердца или представлять опасность для пациента. 
· Готовность и способность пациента соблюдать все лечебные рекомендации. Участие пациентов и их родственников является очень существенным. 
Сроки трансплантации сердца определяются с учетом риска естественного течения заболевания пороком сердца и риска самой пересадки сердца, т. е. определяющим является момент, когда риск трансплантации становится меньше риска естественного течения. При этом учитываются следующие факторы: 
· Предварительная беседа с лечащим врачом о возможности пересадки сердца, поскольку решение за или против пересадке сердца должно быть принято в состоянии покоя. Это решение в основном принимается заинтересованными сторонами и лечащими врачами за несколько недель или месяцев.
· Как можно раньше к этому К ЧЕМУ??? следует привлекать специалиста в области трансплантологии. Таким образом, строятся отношения доверия, чтобы пациент получил все необходимые знания относительно шансов на успех, о своей последующей деятельности и т.д. 
Жизненные перспективы после успешной пересадки сердца в основном хорошие и очень хорошие. Пациенты с врожденным пороком сердца после трансплантации часто начинают работать лучше, чем когда-либо в своей жизни. За улучшения качества жизни, однако, придется платить определенную цену: 
· Тщательные медицинский контроль в течение всей жизни

· Регулярные биопсии (забор кусочка мышечной ткани правого желудочка) сердечной мышцы для контроля за появлением возможных признаков отторжения. Биопсия является безболезненной процедурой. 
· Постоянный прием препаратов для подавления иммунной системы (иммуносупрессия), чтобы не допустить отторжения пересаженного органа.
· Многим пациентам приходится принимать препараты для лечения повышенного артериального давления и других сопутствующих заболеваний. 
Другие вмешательства
К другим вмешательствам относятся методы лечения с помощью сердечного катетера. При этом через вену или артерию вводят катетер, например, для расширения суженного сердечного клапана или закрытия отверстий между двумя камерами сердца. Спрос и терапевтические успехи этих мероприятий в последние годы значительно расширились. Достоинства метода велики:
· Большинство вмешательств пациент переносит под местной анестезией. 
· Нет необходимости кожного разреза (отсутствие рубцов). 
· Пациенту нет необходимости делать операцию на открытом сердце, в том числе с применением аппарата искусственного кровообращения.
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Следующие процедуры: 
Расширение суженных клапанов сердца (вальвулопластики) или сосуда (ангиопластика) 
При этом методе лечения баллон вводят в просвет суженного клапана и после определения местоположения (например, легочного клапана, митральный клапан) надувают. Если операция выполняется опытным специалистом, риск является минимальным. Исход лечения зависит от тщательного отбора пациентов и обычно оценивается как хороший или очень хороший. Этот метод используется также для расширения сосудов, в основном легочной артерии (ангиопластика). В связи с тем, что применение этого метода приводит к последующей «усадке» стен сосуда или сужению его рубцовой тканью, одновременно с увеличением просвета сосуда для стабилизации в него вводят стент (сетка из нержавеющей стали). В настоящее время в центрах с соответствующим опытом успешно проводят лечение коарктации аорты (сужения аорты после отхождения от нее левой плечевой артерии) с помощью баллонной дилатации и одновременной имплантации стента. Краткосрочные результаты являются многообещающими, долгосрочных результатов пока не получено.
Закрытие аномальных соединений

С помощью сердечного катетера можно закрывать ненормальные соединения: открытый артериальный проток (связь между аортой и легочной артерии) или дефект межпредсердной перегородки методом имплантации окклюдера. Аномальные связи между артериями и венами закрывают также путем установки металлических спиралей (Coils). Спирали сворачиваются в сосуде и вызывают формирование сгустка крови (тромба), что приводит к закрытию сосуда.
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Медикаментозное лечение и самоконтроль при приеме антикоагулянтов

Общие положения 
Перед началом любого медикаментозного лечения, вы должны получить от врача ответы на следующие вопросы: 
Зачем я получаю лекарство? 
Как долго я могу его принимать? 
Какие осложнения и побочные эффекты имеются у этого препарата? 
Сочетается ли данный препарат с другими лекарствами, усиливает или ослабляет их воздействие? 
ВАЖНО: Пациентам с синими пороками сердца и пациентам, принимающим, так называемые, антиагреганты (препараты для разжижения крови) рекомендуется перед приемом каждого нового лекарства проконсультироваться у лечащего врача или кардиолога. Обезболивающие препараты (например, аспирин, противоревматоидные препараты) способны увеличивать кровоточивость и могут вызвать серьезные побочные эффекты и последствия!

Лекарства, воздействующие на сердечно-сосудистую систему

Ниже мы расскажем об основных препаратах, воздействующих на сердечно-сосудистую систему, при этом обращаем ваше внимание, что наша информация о действии и побочных эффектах не является исчерпывающей. 
Ингибиторы ангиотензин-превращающего фермента (АПФ)
Ингибиторы АПФ способны уменьшать сопротивление в большом круге кровообращения и снижать артериальное давление, тем самым уменьшать нагрузку на сердце. 
Показания: высокое АД, слабость сердечной мышцы. Основные побочные действия: кашель, головокружение из-за низкого артериального давления, ограничение функции почек (отсюда необходимость  регулярного контроля функции почек) - этот побочный эффект обнаруживается у молодых людей очень редко. Ангиоэдема, т.е. отек губ и языка, при возникновении которой нужно немедленно обратиться к врачу (очень редкий побочный эффект). 
ВАЖНО: ингибиторы АПФ нельзя принимать во время беременности из-за побочных эффектов на ребенка!
Диуретики

Диуретики (мочегонные препараты) уменьшают объем циркулирующей крови и застой в системе кровообращения. 
Показания: слабость сердечной мышцы, высокое артериальное давление (гипертония). 
Побочные эффекты: очень редко могут вызывать слишком резкое снижение давления, жажду (при высокой дозе), дефицит калия и магния. 
Дигиталис 
Дигоксин используют в медицине на протяжении десятилетий при симптомах сердечной слабости (сердечная недостаточность). Сегодня, однако, для лечения сердечной недостаточности есть ряд гораздо более эффективных препаратов, поэтому назначение дигоксина потеряло свой смысл. 
Показания: слабость сердечной мышцы, некоторые нарушения ритма сердца. 
Побочные эффекты: нарушения ритма сердца, потеря аппетита, тошнота и / или рвота, изменение цветового зрения, особенно в желто-зеленом диапазоне. 
Одновременное назначение других препаратов, в частности, препаратов для стабилизации сердечного ритма, может усилить основные, а также побочные действия дигоксина. 
Бета-блокаторы
Данная группа препаратов вызывает блокаду бета-рецепторов в сердце и сосудах, которые имеют важное значение для передачи сигналов в вегетативной нервной системе (симпатической) и выбросе гормонов (например, адреналин). Они вызывают урежение пульса и снижение артериального давления. 
Показания: высокое АД (гипертония); нарушение кровообращения сердца (стенокардия или инфаркт миокарда); нарушения ритма сердца. 
Побочные эффекты: усталость, астма; нарушения потенции; головокружение вследствие снижения АД, замедление сердечного ритма. 
Антиаритмические препараты 
Антиаритмические препараты предназначены для стабилизации сердечного ритма. Существует несколько групп антиаритмических препаратов с различными механизмами действия. Наиболее важными представителями являются бета-блокаторы, соталол, кордарон, флекаинид и пропафенон. 
Показания: нарушения ритма сердца, возникающие в предсердиях (например, фибрилляция предсердий, трепетание предсердий) или желудочках (например, желудочковая тахикардия). 
Побочные эффекты: очень разные. Прежде чем начать прием такого препарата нужно посоветоваться с врачом и внимательно изучить информацию, которая сопровождает упаковку лекарства. 
Пероральные антикоагулянты
Таблетированные антикоагулянты изменять свойства крови, т.е. блокировать процесс свертывания крови и формирование тромба (кровяного сгустка). Широко используемый термин "разжижение крови" вносит определенную путаницу: кровь не является жидкой, просто ей нужно больше времени для свертывания. Если доза препарата слишком высока, кровь может прекратить свертываться вообще. В Швейцарии из данной группы препаратов широко искользуют Marcoumar® и Sintrom®. Применение этих препаратов требует тщательного контроля за свертываемостью крови и выражается в значении МНО (международное нормализованное отношение). 
Показания: наличие механических искусственных клапанов в сердце; нарушения ритма сердца (фибрилляция предсердий, трепетание предсердий), тромбоз глубоких вен или легочные эмболии, тромбоза и / или эмболии (образование и / или распространение тромбов в крови, с обструкцией сосудов), выраженное снижение функции сердца. 
Побочные эффекты: кровотечения, особенно при высоких дозах или слишком высоком значении МНО, пороки развития у ребенка, если будущая мать принимала пероральные антикоагулянты в течение первых двенадцати недель беременности (критические недели: с 6 по 12-ю) в высоких дозах. 
!!!!!!
ВАЖНО: Если вы принимаете Marcoumar ® или Sintrom ®, целевое значением МНО определяется врачом и сообщается Вам. 
Регулярно необходимо контролировать степень свертываемости крови, т.к. ее снижение представляет опасность. При слишком низких значениях МНО прием препарата не защищает от формирования тромбов, при слишком высоких возникает риск кровотечения. 
Аспирин и противоревматоидные средства повышают риск кровотечения и могут стать причиной тяжелых кровотечений. Значения МНО контролируются семейным врачом или самостоятельно 
CoaguCheck® 
Самостоятельное определение уровня сахара в крови и необходимой дозы инсулина в сотрудничестве с семейным врачом для многих пациентов с сахарным диабетом стало повседневной практикой. Сегодня становится привычным для пациентов с длительным приемом антикоагулянтов (разжижающих кровь препаратов) самостоятельно определять уровень МНО или Quick. Для этого необходима капля крови, полученная при проколе пальца и нанесенная на тест-полоску. Устройство определяет значение МНО в течение 2 минут. Подробно с методикой определения можно ознакомиться на специальном инструктаже. 
Преимущества самостоятельного определения: 
· Взятие ответственности на себя. 
· Результат надежный и безопасный

· Возможность тщательного контроля МНО при длительном приеме антикоагулянтов. 
· Мобильность и независимость. 
· Нет необходимости посещать врача для определения МНО – экономия для Здравоохранения.
· Очень хороший опыт для контролируемых исследований. 
Недостатки:
· Высокая стоимость, не покрываемая медицинской страховкой

Самостоятельное определение МНО и дозировка лекарств сокращает число визитов к врачу, но не заменяет его. Корректировка значения МНО совместно с домашним врачом требует для контроля качества периодического проведения более тщательного обследования и консультаций. 
Другие препараты 
Обезболивающие
Болеутоляющие препараты на основе парацетамола, хорошо переносятся и назначаются в обычных дозах (до 2 г в день). Побочные действия наблюдаются очень редко. Анальгетики на основе аспирина или противоревматические препараты способны вызывать побочные действия, особенно при одновременном приеме Sintrom ® или Marcoumar ®, или у пациентов с «синими» пороками сердца.
****************** 
Страница 48
Аспирин 
Аспирин таблетки, содержащие ацетилсалициловую кислоту, которая необратимо подавляет функцию циркулирующих тромбоцитов. В связи с этим аспирин назначают, чтобы предотвратить образование тромбов (например, для предотвращения закупорки сосудов и, следовательно, для предотвращения развития инфаркта или инсульта). 
Побочные эффекты: аспирин подавляет функцию тромбоцитов, следовательно увеличивается риск кровотечения, особенно при одновременном приеме Marcoumar ® или Sintrom ®, а также у пациентов с «синими» пороками сердца. В больших дозах аспирин в может привести к повреждению слизистой желудка.
Оральные контрацептивы
Большинство оральных контрацептивов содержат эстроген и прогестерон. Концентрация эстрогена в современных препаратах невелика, поэтому риск тромбоза (образование кровяных сгустков) очень низок. Сочетание курения с приемом противозачаточных препаратов неблагоприятно, потому что при этом риск тромбоза существенно возрастает. 
Большинство женщин с врожденными пороками сердца могут пользоваться оральными контрацептивами (см. главу Сексуальность, предупреждение беременности, беременность). Для гарантии безопасного приема следует проконсультироваться с кардиологом и гинекологом. 
Препараты железа

Пациенты с «синими» пороками сердца могут страдать дефицитом железа, вызванного повторными венесекциями (кровопусканиями). Дефицит железа может вызвать те же симптомы, как и слишком высокие значения гемоглобина или гематокрита. Эти симптомы часто не распознаются, как дефицит железа, так что продолжается выполняться дальнейшие кровопускания, при этом дефицит железа усиливается. Кроме ухудшения общего состояния дефицит железа может привести к таким явлениям, как нарушения микроциркуляции. 
Показания: дефицит железа.
Побочные эффекты: плохая переносимость препаратов в таблетках (в этом случае переходят на внутривенное введение препарата).
**********************
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Взаимодействие лекарств
Различные препараты могут влиять друг на друга, то есть взаимно снижать или усиливать эффект. Если вы принимаете лекарства, включая гомеопатические препараты, посоветуйтесь с врачом об их совместимости.
Прививки 
Для большинства пациентов ежегодно рекомендуется проводить вакцинацию против гриппа. Бактерии пневмококки нередко вызывают воспаление легких (пневмонию), которое приобретается за пределами больницы. В связи с этим также рекомендуется делать прививки вакциной Pneumovax ®. Обе вакцины, как правило, хорошо переносятся. 
*************************

ДОСУГ, СПОРТ, ПУТЕШЕСТВИЯ, ВЫСОКОГОРЬЕ, ПРОФЕССИОНАЛЬНАЯ ПРИГОДНОСТЬ, ВОЖДЕНИЕ АВТОМОБИЛЯ
Раньше, молодым людям и взрослым с врожденными пороками сердца рекомендовали воздержаться от путешествий и участия в спортивных мероприятиях. Ряд видов деятельности была для них вообще запрещена. Это препятствовало процессу интеграции таких людей в общественную жизнь. Со временем стало понятно, что многие пациенты с врожденными пороками сердца способны осуществлять определенные виды деятельности в зависимости от своих возможностей, что это необходимо для их развития, повышения самооценки и социальной интеграции. Каждый может работать, участвовать в различных мероприятиях в часы досуга насколько позволяет его состояние здоровья. 
Досуг, спорт
Регулярные занятия физкультурой, а возможно и спортом, способствуют не только укреплению физического и психического здоровья, а также оказывают благотворное влияние на социальную интеграцию в семье, среди друзей и в обществе. Сегодня мы хорошо знаем, что умеренные физические нагрузки положительно сказываются на реабилитацию кровообращения и организм в целом. 
Почему молодые люди и взрослые с врожденными пороками сердца менее работоспособны? 
Многие молодые люди и взрослые с врожденными пороками сердца сообщают нам, что способны в повседневной жизни выполнять обычную работу и отрицают, установленные им ограничения. Известно, что быстрая утомляемость возникает только при высоких нагрузках. Это восприятие носит субъективный характер, поскольку многие из них привыкли к тому, что партнеры и коллеги считают, что их работоспособность ниже. При объективном измерении физической работоспособности при помощи стресс-теста, многие пациенты были в состоянии выполнить лишь около двух третей нормального уровня физической работоспособности в своей возрастной группе, потому что:
· частота сердечных сокращений во время нагрузки увеличивается неадекватно (медленное увеличение сердечного ритма);
· насосная функция сердца во время стресс-теста не может быть увеличена до достаточного уровня,
· дыхательная функция может быть ограничена, а это означает, что объем легких уменьшается (после операции, сколиоз и др.);
· недостаточное развитие мышечной системы (из-за сердечной недостаточности, снижения физической активности и щадящего режима);
· нарушения обмена веществ в мышцах (например, у пациентов с синюшными пороками сердца);

· наличие психологического барьера (отсутствие физических нагрузок в детстве). 
Зачем нужна физическая активность? 
· Влияние регулярной умеренной физической активности на организм многообразно: 
· Улучшение общего состояние здоровья.

· Контроль за весом тела.
· Благоприятное влияние на артериальное давление
· Укрепление мышц и костей (скелета), улучшение подвижности суставов.
· Уменьшение факторов риска атеросклероза в зрелом возрасте. 
Молодые люди и взрослые с врожденными пороками сердца нередко имеют искривление позвоночника (сколиоз). Укрепление мышечной системы и опорно-двигательного аппарата имеет в данном случае большое значение.
Вредны ли занятия спортом?
Умеренная физическая нагрузка не оказывает вреда, фактов развития осложнений у подростков и взрослых с врожденными пороками сердца во время занятий спортом не зарегистрировано. Серьезные инциденты, касающиеся ранее здоровых людей при экстремальных физических нагрузках имели место у спортсменов, у которых ранее порок сердца еще не были диагностирован.
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Какие проблемы могут возникнуть во время физической активности?
· При выраженном ослаблении сердечной мышцы, нарушениях микроциркуляции или цианозе могут возникнуть нарушения ритма сердца.
· Резкие изменения давления повышают риск кровотечений, особенно при приеме антикоагулянтов.
· Обезвоживание.

· Нарушения опорно-двигательного аппарата.
Какие виды нагрузок предпочтительней для меня? 
Различают два типа физических нагрузок:
· Изотонические нагрузки включают в себя динамические нагрузки, такие как плавание, бег, ходьба, прыжки, езда на велосипеде, и т.д.
· Изометрические нагрузки включают в себя статические нагрузки, т. е. большие усилия без движения, например, гиревой спорт, подъем тяжелых ящиков, мешков и т. д. 
Многие виды нагрузок имеют смешанные формы, и не могут быть поделены на строго изотонические или изометрические. Изотонические нагрузки, как правило, лучше, потому что они не приводят к внезапным резким повышением кровяного давления и внезапной нагрузке на сердце и сердечно-сосудистой системы.
Какую нагрузку я способен переносить?
У здоровых людей максимальная нагрузка соответствует максимальному пульсу: 220 минус возраст. Однако это правило не следует использовать у подростков и взрослых с врожденными пороками сердца! Формулы, определяющей максимальную частоту сердечных сокращений, для них не существует потому, что частота сердечных сокращений между различными лицами и различными пороками сердца колеблется. Для определения целевого показателя числа сердечных сокращений проводят стресс-тест с расчетом анаэробного порога и поглощения кислорода. 
Многие недооценивают своей физической работоспособности в связи с тем, что в детстве их всегда ограждали от нагрузок и запрещали занятия физкультурой. Отдельные молодые люди и взрослые с пороками сердца добиваются неплохих спортивных результатов, участвуют в соревнованиях на уровне Национальной лиги (например, волейбол)!
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Нагрузка может быть оценена по уровню потребления энергии. Она измеряется в килокалориях в час (ккал/ч) или МЕТ (метаболических единицах). По уровню спортивные нагрузки разделяются на три группы, с легким, средним и высоким потреблением энергии. 
Потребление энергии и типы нагрузок во время занятий спортом
Вид активности

Потребление энергии спорта в ккал / ч
статическая

динамическая 




(на 70 кг массы тела)

Легкие (<3 MET)

медленная ходьба 

200 



- 

+ 

Пешие прогулки 

300 



- 

+ 

Быстрая ходьба 

350 



- 

+ 

Гимнастика 

400 



++ 

- 

Гольф 


350 



- 

- 

Умеренные (3-6 МЕТ)
Велоспорт 


400 



+

++

Плавание 


500 



+

 +
Ходьба в гору с нагрузкой 
500 



- 

+ 
Горные лыжи

450 



++ 

+
Верховая езда 

200-500 



+ 

- 
Бальные танцы 

400 



+ 

+ п

Тяжелые (> 6 МЕТ) 
Теннис (индивидуальный) 
600 



- 

++ 
Бег трусцой

700 



+ 

+

Беговые лыжи 

700 



- 

++ 
Гоночный велосипед

800 



++ 

++ 
Гребля 


800 



++ 

++ 
Футбол, гандбол 

600 



+

++ 
- низкая, + умеренная, + + выраженная
Оценка физической активности
Для ограничения физической активности в отдельных случаях пригодны следующие три метода, основанные на личном опыте и измерениях: 
Шкала Борга (простая шкала от 0 до 10, в которой дается личная оценка усилий по субъективным ощущениям): 
0 Состояние покоя 
1 Очень легкая
2 Легкая

3 Умеренная

4 Умеренно тяжелая

5 Умеренно тяжелая

6 Тяжелая

7 Очень тяжелая

8 Очень тяжелая

9 Очень, очень тяжелая

10 Максимальная

Рекомендуемыми нагрузками следует считать от 3 до 5 баллов.
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Правило речи: Пока человек способен говорить, физическая нагрузка не слишком велика.
Тренировочный пульс: можно добиваться частоты, соответствующей 60-80% от максимального значения частоты сердечных сокращений, которая была достигнута во время стресс-теста без серьезных нарушений ритма сердца, изменений АД (для людей в возрасте от 20 до 30 лет, это соответствует частоте пульса между 140 и 160 в минуту. Это не относится к пациентам, принимающим отдельные виды лекарств и с кардиостимуляторами). 
Рекомендации по занятиям спортом

Все рекомендации должны иметь строго индивидуальный характер и зависят от вида порока сердца и конституции человека. Основными принципами являются:

· Слушайте свой внутренний голос, доверяйте своим ощущениям. Уважайте собственные физические границы.

· Не занимайтесь «через силу».
Какие виды спорта подходят? 
Необходимо проводить различие между развлекательными и соревновательными видами спорта. Развлекательные виды подходят для большинства людей с пороками сердца, вид спорта следует выбирать только после проведения консультации с врачом. Выбор вида спорта зависит, прежде всего, от личных предпочтений. Спортивные нагрузки изотонического (динамического) типа лучше, чем изометрические упражнения: 
· Командные виды спорта (волейбол, футбол, гандбол), за исключением видов, требующих большого физического напряжения (бокс, регби). 
· Все виды спорта с динамическими движениями, такие как ходьба, бег трусцой, плавание, езда на велосипеде. 
Какие виды спорта не рекомендуются?

Все виды спорта с изометрическими нагрузками и требующие большого физического напряжения:
· Тяжелая атлетика
· Борьба

· Бокс

· Рэгби
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Без ограничений 

Легкий клапанный порок 



Незначительные дефект перегородки




Закрытый дефект перегородки




Коррекция Фалло без остаточных изменений

Без соревновательных видов
Благоприятное течение после артериального переключения



Пролапс митрального клапана без нарушений ритма сердца




Протезирование клапана с нормальной функцией желудочков

Виды с легкой нагрузкой
Легкий или умеренный стеноз или недостаточность клапана




Стеноз перешейка аорты средней тяжести 



Значительный шунт 



Увеличение сердца со снижением насосной функции 



Состояние после операции Сеннинга-Мустарда при транспозиции




Состояние после операции Фонтена




Пациенты с паллиативными шунтами




Легкая или умеренная легочная гипертензия




Цианоз

Никакой спортивной деятельности Стеноз или недостаточность высокой степени




Тяжелый стеноз перешейка аорты




Гипертрофическая обструктивная кардиомиопатии



Аномалии коронарных артерий сердца




Серьезные нарушения ритма при физической нагрузке

Недопущение телесного контакта Синдром Марфана




Операции на аорте




Лечение антикоагулянтами




Имплантированный кардиостимулятор

Рекомендации для некоторых типичных пороков сердца
Выше представленная таблица рекомендаций для спортивных занятий при некоторых пороках сердца. Они ни в коей мере не заменяют советы врача. 
Консультации относительно возможностей и пределов спортивной деятельности существуют для каждой кардиологической группы учета.
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Путешествия и высокогорье
Благодаря современной системе социальных отношений, большому разнообразию предложений турфирм, безопасности транспортных средств мы имеем почти неограниченные возможности для путешествий. Доступны ли эти открытия чудес природы, знакомства с другими странами и культурами молодым  и взрослым с врожденными пороками сердца? Да! Большинство из вас может насладиться свободой передвижения в современном обществе, при соблюдении некоторых важных вещей. 
Прежде всего, необходимо проконсультироваться с кардиологом. 
Следует помнить, что с увеличением высоты атмосферное давление падает и содержание кислорода в атмосферном воздухе уменьшается, то есть на высоте человек получают меньше кислорода. При этом благодаря адаптационным механизмам концентрация кислорода в крови как у здоровых, так и у больных с врожденными пороками сердца, а также у больных с синдромом Эйзенменгера, изменяется незначительно (у пациентов с заболеваниями легких происходит иначе). Работа сердца, потребность и доставка кислорода вследствие учащения пульса и увеличения артериального давления растут. Эти изменения, как правило, хорошо переносятся. 
Высокогорье

Зоны отдыха и курорты в горах располагаются, как правило, не выше 1500 метров над уровнем моря и, следовательно, не должны создавать каких-либо серьезных проблем. Пребывание и пешие прогулки в горах (выше 1500 метров) могут в первые дни, до тех пор, пока не включились механизмы адаптации, вызывать усталость. Кроме быстрой утомляемости могут наблюдаться такие симптомы, как одышка и головокружение. 
Рекомендации:
· Подъем в гору нужно осуществлять постепенно: не следует переходить непосредственно к высоте около 1800 метров над уровнем моря, а неделями раньше нужно испытать себя на высоте примерно 1500 м и только потом подняться на высоту 1800 м, а затем совершить подъем до 2000 м.
· В первые 3-5 дней (период адаптации) необходимо максимально снизить физические нагрузки
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Отдых за рубежом и путешествие на самолете

Поездки за границу и перелеты у молодых и взрослых с врожденными пороками сердца обычно не вызывают проблем. При возникновении любых сомнений или вопросов, пожалуйста, обращайтесь к своему семейному врачу или кардиологу. В салоне самолета начинают адаптировать давление на высоте1800-2400 м (максимальная высота - 2438 м). Научные исследования подтверждают, что пациенты с синюшными пороками сердца и синдромом Эйзенменгера способны переносить достаточно длительные перелеты, но соблюдая определенные правила поведения. Особо следует отметить профилактику тромбозов (достаточное количество потребляемой жидкости, каждый час делать специальные упражнения). 
При планировании поездки необходимо:
· Начинать планирование как можно раньше.
· При выборе места отдыха следует учитывать качество санитарно-технического оборудования и кондиционеров.
· По возможности выбрать курорт, расположенный недалеко от центров цивилизации.
· Узнать, где находится ближайшая больница, где могут оказать компетентную помощь (опыт работы с врожденными пороками сердца). Ваш кардиолог должен помочь вам в этом.
· Взять с собой подробную врачебную выписку на английском языке.
· Иметь достаточное количество лекарств, которые, как правило, пакуют в отдельные чемоданы (двойное количество) на случай утери одного из них.
· Заранее сделать необходимые прививки.
· Страховка. Поддерживается ли она за границей? При необходимости заключить договор на вывоз из страны, если страховка его не покрывает.

· Заранее заказать дополнительные средства в аэропортах вылета и прилета (инвалидное кресло и др.).
· Договориться со спутниками о переноске чемодана.
· При необходимости запастись кислородным баллоном. Однако опыт и исследования показывают, что пациенты с синюшными пороками сердца или синдромом Эйзенменгера, без проблем переносят полет без кислорода (с медицинской точки зрения необходимости в кислороде нет, хотя его наличие может успокоить и помочь избежать психологического стресса).
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Тщательная подготовка является наиболее важным шагом, чтобы вы могли насладиться беззаботной поездкой! 
День отъезда:
Запаситесь временем для организации формальностей на вокзале и в аэропорту, имейте в виду возможность очереди.
Если вы путешествуете в одиночку, что, в зависимости от тяжести врожденного порока и состояния здоровья не рекомендуется, вы должны иметь помощника в качестве носильщика багажа. 
Избегайте психического и физического напряжения, старайтесь не нервничать. Начинайте путешествие в спокойном состоянии! 
Перелет:
Возьмите на борт достаточное количество жидкости, если влажность на борту очень низкая (<15%) есть риск высыхания слизистых оболочек, обезвоживания.
Не употребляйте алкогольных напитков.
Периодически вставайте походить по салону самолета, или выполняйте движения ногами для профилактики венозного тромбоза.
Место отдыха:

Самое основное – спокойный, неомраченный проблемами отдых. Для этого примените некоторые меры предосторожности: 
Избегайте употребление сырых продуктов (сальмонеллы и другие бактерии).
Избегайте прямых солнечных лучей, используйте защитный крем и головной убор.
При возникновении проблем незамедлительно обращайтесь к врачу. При необходимости позвоните своему кардиологу.
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Годность к военной службе

Действующие инструкции для оценки пригодности к военной службе на 1 Январь 1999 пересмотрен, дополнен и адаптирован к новым медицинским условиям и потребностям армии. Следующие группы считаются абсолютно непригодным для службы:
· Пациенты, которым показан длительный прием антикоагулянтов.
· Больные с врожденными и приобретенными пороками сердца с высоким риском развития эндокардита, например, ранее перенесшие эндокардит, пациенты с клапанными протезами.
· Пациенты с синюшными или другими сложными пороками сердца. 
Для других болезней сердца даны конкретные рекомендации, то есть, председатель комиссии, в частности, определяет годность на основании представленных медицинских документов (анамнез, тяжесть заболевания, наличие инвалидности) и условий предлагаемой военной службы (какова при этом функция военных чиновников?). Свежие медицинские данные нередко делают ненужными излишние обсуждения и упрощают процесс отказа от военного призыва. Для граждан гражданской службы пригодность определяется в соответствии с другими руководящими принципами. 
Управление транспортными средствами

Автомобиль сегодня является неотъемлемой частью нашей жизни и право на управление транспортным средством в частной жизни (путешествия, поездки на работу) или профессиональной деятельности в промышленно развитых странах имеет очень высокий приоритет. Отказ в выдаче водительских прав оказывает на судьбу заинтересованного лицо серьезное воздействие. Большинство дорожно-транспортных происшествий (95%) происходят из-за человеческой ошибки (например, игнорирование правил дорожного движения, алкоголь). Редкие (около 5%) аварии вызваны техническими неисправностями  автомобиля. Расстройства здоровья в качестве причины аварии с тяжелыми последствиями по сравнению с другими причинами, встречаются крайне редко. 
Оценка пригодности к управлению автомобилем

При оценке пригодности к управлению сердечно-сосудистые заболевания являются лишь одним из критериев. К другим критериям относятся сопутствующие неврологические заболевания, нарушения зрения, слуха. Врожденные или приобретенные пороки сердца не являются причинами отказа в получении водительского удостоверения на следующие транспортные средства: мотоциклы (категория А), автомобили до 3,5 тонн и до восьми сидячих мест (категория В), сельскохозяйственные транспортные средства (категория G). Взрослым с врожденным пороком сердца разрешено водить транспортные средства категории А и В без ограничений при отсутствии других факторов, требующих дисквалификации. Ограничения для управления транспортным средством может быть наложено в случаях:
Необъяснимые приступы с потерей сознания.
После имплантации кардиостимулятора (в течение одной недели).
После имплантации внутреннего дефибриллятора для лечения нарушения ритма сердца (обычно в течение 6 месяцев). Если есть сомнения, обратитесь в районное отделение безопасности дорожного движения Управления, где медицинской пригодности к управлению оценки. Для получения прав категории С, Е и D имеются специальные критерии оценки. 
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