
Заняття №7

Тема . Геморагічний синдром

НАВЧАЛЬНА ПРАКТИКА ПІД КЕРІВНИЦТВОМ ВИКЛАДАЧА

Показ хворих та клінічний аналіз історій хвороб дітей з геморагічним синдромом. Виявлення симптомів, що вказують на джерело кровотечі, симптомів геморагічного шоку. Встановлення причин кровотечі. Засвоєння схем надання невідкладної медичної допомоги на догоспітальному етапі залежно від характеру кровотечі (носової, шлунково-кишкової,легеневої), гемарагічного синдрому при гемофілії, тромбоцитопенічній пурпурі, геморагічному васкуліті. Особливості транспортування хворих до лікувального закладу.

Практичні навички:
-надати невідкладну медичну допомогу при геморагічному синдромі на догоспітальному етапі;
-провести передню тампонаду носа;
-підрахувати частоту пульсу;
-виміряти артеріальний тиск;
-виконувати внутрішньом’язові, внутрішньовенні, підшкірні ін’єкції, 
-застосувати міхур з льодом для гемостазу.



     https://youtu.be/lcVHmi5vyYs Допомога при кровотечах

Актуальність теми. Шок може ускладнювати перебіг різноманітних захворювань у дитячому віці. Розвиток загрозливих станів при цьому потребує невідкладної діагностики та адекватних високопрофесійних дій медичного персоналу, що в значній мірі впливає на перебіг основного захворювання і його прогноз. Кожен медичний працівник, незалежно від фаху, повинен оволодіти базисними знаннями і навичками надання невідкладної допомоги дитині з проявами шоку, щоб ліквідувати загрозливий життю стан.
Шок (англ. shock − удар, поштовх) – гострий, загрозливий для життя патологічний процес, який виникає при дії надзвичайно сильного для організму подразника і характеризується розладами центрального і периферійного кровообігу з різким зменшенням кровопостачання життєво важливих органів, що призводить до важких порушень клітинного метаболізму, внаслідок чого змінюється або втрачається нормальна функція клітин, а в крайніх випадках — їх загибель.
Класифікація 
За походженням (етіологічний фактор) виділяють геморагічний, дегідратаційний, опіковий, септичний, токсичний, анафілактичний, травматичний, нейрогенний, при гострій наднирковій недостатності, кардіогенний шоки. 
Шок будь-якої етіології характеризується фазністю розвитку. Водночас вираженість і тривалість фаз можуть бути дуже різноманітними і залежать від природи шоку: рання (компенсована) фаза; фаза вираженого шоку; пізня (декомпенсована) фаза шоку. 
За ступенем тяжкості: легкий, середньої тяжкості, тяжкий.
Етіологія 
Багато захворювань потенційно сприяють розвитку шоку і можна виділити такі основні групи причин виникнення шоку в дітей: 
1.Гіповолемічний шок. Зменшення ОЦК при кровотечі (геморагічний шок: політравма, травматична ампутація сегментів кінцівки або кінцівок, пошкодження внутрішніх органів (селезінки, печінки), кісток скелету, тазу), зневодненні (дегідратація, яка може привести до дегідратаційного шоку внаслідок блювання, діареї, гіпертермічного синдрому, поліурії), втраті плазми в разі опіків. 
2.Перерозподільний шок (відносна гіповолемія). Підвищення проникності судин — сепсис (септичний шок), анафілаксія (анафілактичний шок), інтоксикація (інфекційно-токсичний шок), гостра надниркова недостатність (ендокринний шок — синдром Фрідеріксена-Уотерхауза), нейрогенний шок. 
3. Кардіогенний шок. Серцева недостатність при аритміях, міокардитах, гострій лівошлуночковій недостатності, інфаркті міокарда. 
4. Обструктивний шок. Обструкція венозного припливу крові або серцевого викиду, або кровотоку при захворюваннях перикарда, напруженому пневмотораксі, тампонаді серця, деяких вадах серця, тромбоемболії легеневої артерії, жировій і повітряній емболії, синдромі тривалого здавлення.
Патогенез
Патогенетично шок — це порушення газообміну між кров’ю та тканинами з наступними гіпоксією, порушенням доставки кисню тканинам, розладами мікроциркуляції. Основні патогенетичні ланки шоку зумовлені гіповолемією, серцево-судинною недостатністю, порушенням тканинної циркуляції внаслідок змін капілярного і посткапілярного опору, шунтуванням крові, капілярним стазом з агрегацією клітинних елементів крові (сладж-синдром),
підвищенням проникності судинної стінки і секвестрацією крові (синдром капілярного витоку). Порушення тканинної перфузії негативно впливає на всі органи та системи, але особливо чутливою до гіпоксії є центральна нервова система. Також може формуватися поліорганна недостатність, яка може визначити перебіг, прогноз, об’єм, ефективність інтенсивної терапії шоку.
Клінічні прояви. 
Діагностичні критерії 
Рання (компенсована) фаза шоку клінічно в дитини проявляється тахікардією при нормальному або дещо підвищеному АТ, блідістю або мармуровістю шкіри, похолоданням кінцівок, акроціанозом, незначним тахіпное, збереженим діурезом. Дитина в свідомості, можливе психомоторне збудження, стан тривоги (більше виражений у дітей старшого віку), в’ялість та загальмованість у дітей раннього віку, рефлекси посилені. Стан свідомості оцінюється за педіатричною шкалою ком Глазго. 
Фаза вираженого (субкомпенсованого) шоку характеризується порушенням свідомості дитини у вигляді загальмованості, приглушеності, послаблення рефлексів, значним зменшенням АТ (60—80 мм рт. ст.), вираженою тахікардією до 150% від вікової норми, різкою блідістю та акроціанозом шкіри, ниткоподібним пульсом, більш вираженим поверхневим тахіпное, гіпотермією, олігурією. Пізня (декомпенсована) фаза шоку характеризується вкрай тяжким станом, порушенням свідомості (за шкалою ком Глазго – ступор, сопор, кома), блідістю шкіри із землистим відтінком або поширеним ціанозом шкіри і слизових оболонок; критичним зниженням АТ або його невизначеністю (менше 60 мм рт. ст.), ниткоподібним пульсом чи його відсутністю на периферичних судинах, аритмічним диханням, анурією. 
При подальшому прогресуванні процесу розвивається клінічна картина термінального стану. !!! !!! Інколи рання фаза шоку дуже короткочасна (тяжкі форми анафілактичного шоку, блискавична форма інфекційно-токсичного шоку при менінгококовій інфекції тощо) і тому стан діагностується у фазі вираженого чи декомпенсованого шоку. Досить повно і тривало рання фаза шоку може проявлятися при судинному генезі шоку (сепсисі), менше — за наявності первинної гіповолемії. 
За ступенем тяжкості можливе виділення шоку як легкий, середньої тяжкості, тяжкий. 
Під час діагностики шоку оцінюють насамперед стан серцево-судинної системи, тип гемодинаміки: зміну ЧСС, АТ (САТ, пульсовий тиск), частоту дихання, показники пульсоксиметрії, ЕКГ, швидкість діурезу, симптом «блідої плями», колір шкіри та слизових, рівень свідомості та поведінкової реакції. 
При наростанні ступеня шоку прогресивно збільшується ЧСС (I ступінь — на 20—40%, II ступінь — на 40—60%, III ступінь — на 60—100% і більше порівняно з нормативними) і знижується АТ (I ступінь — зменшується пульсовий тиск, II ступінь — знижується систолічний АТ до 60—80 мм рт. ст., характерний феномен «безперервного тону», III ступінь — систолічний АТ менше 60 мм рт. ст. або не визначається). Завжди потрібно звертати увагу на ознаки декомпенсації кровообігу: прогресуюча блідість шкіри і слизових оболонок, холодний липкий піт, похолодання кінцівок, позитивний тест наповнюваності капілярів (після натискання на ніготь пальця в нормі колір відновлюється через 2 с, а при позитивній пробі — понад 3 с, що свідчить про порушення периферичного кровообігу) або позитивний симптом блідої плями (більше 2 с), прогресуюча артеріальна гіпотензія, зростання шокового індексу Альговера (відношення частоти пульсу до величини систолічного тиску, який у нормі не перевищує 1,0 у дітей віком понад 5 років і 1,5 — у дітей віком до 5 років), прогресуюче зменшення діурезу. При вираженій недостатності перфузії може формуватись поліорганна недостатність — одночасне чи послідовне ураження життєво важливих систем організму («шокові органи» — ЦНС, легені, нирки, надниркові залози, серце, кишки тощо).
Невідкладна допомога 
1. Покласти хворого в горизонтальне положення з дещо піднятими нижніми кінцівками. 
2. Забезпечити прохідність верхніх дихальних шляхів — видалити сторонні тіла з ротоглотки, закинути голову, вивести нижню щелепу, розкрити рот, налагодити подачу зволоженого, підігрітого 100 % кисню через дихальну маску або носовий катетер. 
3. За можливості зменшити або виключити дію чинника розвитку шоку: 
— при кровотечі: спинити зовнішню кровотечу за допомогою пов’язок, кровоспинних затискачів, перетискання великих артерій, джгута з фіксацією часу його накладання; 
— при травматичному пошкодженні: іммобілізація кінцівок, укладка пацієнта при травмі кісток таза — на щиті поза «жаби», при підозрі на травму шийного відділу хребта накласти комірець Шанца, при підозрі на пошкодження органів черевної порожнини покласти холод, пошкодження кінцівки — надати фізіологічне положення кінцівці (застосування шин, іммобілізаційних пов’язок); 
— при напруженому пневмотораксі: плевральна пункція; 
— при опіках: припинити дію термічного агента, зняти одяг не відриваючи від опікової поверхня шкіри (обрізати ножицями), накласти асептичну суху або вологу пов’язку. При опіках дихальних шляхів — забезпечити їх прохідність.
4. Моніторинг: пульс, АТ, частота дихання, пульсоксиметрія, ЕКГ, темп діурезу. 
5. Больова реакція оцінюється в залежності від віку пацієнта по шкалі ВАШ (візуально-аналогова шкала у дітей з 5-ти річного віку, лицьова шкала, поведінкова шкала у дітей раннього віку) і за необхідності проводиться знеболювання. 
6. Катетеризація центральних або периферичних вен для проведення інтенсивної інфузійної терапії та знеболювання. 
7. Початковий об’єм інфузії для підтримки ОЦК 20 мл/кг за 30 хв. збалансовані кристалоїди (розчин Рінгера), ізотонічний розчин натрію хлориду, при відсутності ефекту болюсне введення (препарат вводиться швидко, за короткий проміжок часу, зазвичай за допомогою шприца) по 20 мл/кг 2 рази за 30 хвилин (загальний об’єм 60 мл/кг за 1 годину). Вибір препаратів, їх співвідношення, об’єм інфузії та швидкість уведення розчинів визначаються патогенетичним варіантом шоку, ступенем важкості. При шоку внутрішньовенні інфузії проводять до стабілізації гемодинаміки. Для запобігання надлишковому введенню розчинів постійно контролюють АТ, пульс, частоту дихання, діурез, пульсоксиметрію.
8. При рефрактерній гіпотензії (низькому АТ) внутрішньовенно титровано вводять допамін 4% у дозі 5-10 мкг/кг/хв за допомогою інфузійного насоса (лініомата) чи краплинно. Дозу препарату підбирають індивідуально з урахуванням того, що залежно від її величини він може проявити різну дію. Препарат уводять під постійним контролем ЧСС та АТ. 
9. За наявності клініки гострої надниркової недостатності призначають гормони: — гідрокортизон 10—40 мг/кг на добу або — преднізолон 2—10 мг/кг на добу, при цьому в перше введення використовують половину добової дози, а іншу половину рівномірно розподіляють протягом доби.
10. При черепно-мозковій травмі – оцінка свідомості по шкалі ком Глазго, інтубація та ШВЛ при <8 балів. Підняти головний кінець ліжка на 30 0. Гіперкапнія та гіпоксемія можуть призвести до церебральної вазодилатації, що підвищить церебральний кровотік, підвищить внутрішньочерепний тиск, тому необхідно уникати внутрішньочерепної гіпертензії: підтримувати нормокапнію 35-45 мм рт.ст., адекватну інфузійну терапію, контроль САТ. Уникати гіпотензії, гіпертермії. При стабільній гемодинаміці може бути використаний манітол (маніт) 15%, болюс 0,25—1 г/кг, 3% розчин натрію хлориду 5—10 мл/кг болюсно. Підтримуюча доза - 3% розчину натрію хлориду 0,1-1 мл/кг год.
11. За необхідності — проведення комплексного реанімаційного забезпечення.
Пацієнтів із проявами шоку госпіталізують у відділення інтенсивної терапії

Геморагiчний шок (ГШ) у дітей виникає як наслідок масивної втрати крові з кровоносного русла (більше 10% об’єму циркулюючої крові). 
Причинами розвитку ГШ у дітей є порушення цілісності судин, пов’язане з травмою або дефектом компонентів гемостазу (тромбоцитарного, коагуляційного, судинного чи змішаного). В патогенезі ГШ ведучим фактором є гостра гіповолемія, яка зменшує повернення венозної крові до серця і серцевий викид. Прогресуючий шок характеризується важкими розладами метаболізму і поліорганною недостатністю, які можуть визначити швидкий летальний кінець.
Діагностичні критерії 
За джерелом виникнення розрізняють кровотечу: 
— артеріальну — кров яскраво-червона, витікає пульсуючим струменем, самостійно не припиняється, рана розташована в місці локалізації великих судин, розвивається швидка крововтрата, яка реально може загрожувати життю; 
— венозну — кров темного кольору, витікає повільним струменем, кровотеча без тенденції до самостійного припинення, хоча при незначному діаметрі ушкоджених судин може спинитися самостійно; 
— капілярну — кровоточить уся ушкоджена поверхня, спостерігається при шкірно-м’язових ушкодженнях, кров виділяється менш інтенсивно, має тенденцію до самостійного спинення; 
— змішану — кровоточать одночасно артеріальні й венозні судини; 
— паренхіматозну — виникає при ушкодженні печінки, селезінки, легень тощо і небезпечна тим, що судини цих органів утримуються стромою і не спадаються. 
За топографічними ознаками: легеневі, кишково-шлункові, ниркові, внутрішньочерепні, носові кровотечі тощо. 
За швидкістю крововтрати: 
миттєві кровотечі (наприклад, поранення серця або аорти — втрата 50% ОЦК і більше — призводить до швидкої смерті хворого внаслідок зупинки серця — синдром порожнього серця); 
— гострі кровотечі; 
— підгострі кровотечі; 
— хронічні кровотечі. 
За величиною крововтрати: 
— малі (дефіцит ОЦК 0,5—10%) — до 0,5 л у дорослих; 
— середні (дефіцит ОЦК 10—20%) — 0,5—1 л у дорослих; 
— великі (дефіцит ОЦК 21—40%) — 1—2 л у дорослих; 
— масивні (дефіцит ОЦК 41—70%) — 2—3,5 л у дорослих; 
— смертельні (дефіцит ОЦК більше 70%) — більше 3,5 л у дорослих. 
Ступінь шоку і клінічна картина захворювання залежать насамперед від величини та швидкості крововтрати, віку дитини — чим вони більші і менший вік, тим реальніша загроза розвитку геморагічного шоку.
I (легкий) - Нормальний психічний стан, слабкість, спрага, клейкі слизові оболонки, тістоподібний тургор шкіри, теплі кінцівки до кистей і стоп, симптом «блідої плями» не більше 2 с, пульс не змінений, незначна тахікардія, дещо знижений або нормальний систолічний АТ, частота дихання не змінена, помірна олігурія.
II (середньотяжкий) - Виражений неспокій, тривога, страх, блідість шкіри, анемічно блідо-сірі губи, сухі слизові оболонки, знижений тургор шкіри, кінцівки теплі до ліктьових і колінних суглобів, симптом «блідої плями» більш 2 с, холодний липкий піт, периферичний пульс ослаблений, тахікардія, систолічний АТ >80 мм рт. ст. і він знижується в ортостатичному положенні, ЦВТ - близько нуля, незначне тахіпное, виражена олігурія.
III (тяжкий) - Сомноленція або сопор, непритомний стан, блідо-ціанотична шкіра, сухі слизові оболонки, різко знижений тургор шкіри в «формі намету», кінцівки холодні на всьому протязі, холодний липкий піт, симптом «блідої плями» більш 5 с, ниткоподібний пульс або відсутній, систолічний АТ.
IV(вкрай тяжкий) - Агональний стан характеризується прекомою або комою, патологічним типом дихання, артеріальною гіпотензією, надмірною тахі- або брадикардією, відсутністю периферичної пульсації, холодною і ціанотичною шкірою, важким респіраторно-метаболічним ацидозом.
Невідкладна допомога 
1. Визначити характер, об’єм та швидкість крововтрати, можливість розвитку чи наявність геморагічного шоку. 
2. Усунути наявне джерело кровотечі: 
— негайне тимчасове спинення зовнішньої артеріальної кровотечі із судин верхніх та нижніх кінцівок, а також кукс кінцівок при травматичних ампутаціях: а) спочатку здавлюють пальцями кровоточиві судини в рані або вище місця їх ушкодження; б) у подальшому накладають стисну пов’язку або фіксують кінцівку в максимально зігнутому положенні.
При кровотечі з ран шиї, голови притискають пальцями: 
а) загальну сонну артерію до сонного горбка поперечного відростка С VII біля внутрішнього краю груднино-ключично-соскоподібного м’яза; б) зовнішню щелепну артерію до нижнього краю нижньої щелепи на межі її задньої та середньої третини; в) скроневу артерію до скроневої кістки спереду і вище козелка вуха. У подальшому здійснюють щільну тампонаду рани або при візуалізації кровоточивої артерії у рані на неї накладають кровоспинний затискач.
При кровотечі з рани верхньої кінцівки пальцями притискають: 
 підключичну артерію до І ребра в надключичній ділянці зовні від місця прикріплення груднино-ключично-соскоподібного м’яза;
 пахвову артерію до головки плечової кістки в пахвовій ямці або вводять кулак у пахвову ямку і приводять верхню кінцівку до тулуба; 
 плечову артерію до плечової кістки у верхній третині внутрішньої поверхні плеча біля краю двоголового м’яза; 
 променеву артерію до променевої кістки в точці визначення пульсу; 
 ліктьову артерію до ліктьової кістки у верхній третині внутрішньої поверхні передпліччя; у випадках «в» і «г» можливе закладання двох пакетів бинтів у ліктьовий згин з його максимальним згинанням та фіксацією в цьому положенні
При кровотечі з магістральних судин нижньої кінцівки притискання проводять: 
 стегнової артерії — нижче середини пахвинної зв’язки до горизонтальної гілки лобкової кістки або шляхом натискання кулаком на верхню третину стегнової кістки в ділянці пахвинної зв’язки;  підколінну артерію по центру підколінної ямки — до суглобового кінця стегнової кістки; 
 задньогомілкову артерію — до задньої поверхні внутрішньої кісточки (щиколотки); 
 артерію тилу стопи — на середині відстані між зовнішньою та внутрішньою кісточками. у випадках «д» і «е» можливе закладання двох пакетів бинтів у підколінну ділянку з максимальним згинанням і фіксацією нижньої кінцівки в колінному суглобі. У тих випадках, коли вищевказані заходи неефективні, на кінцівку накладають джгут
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Артеріальну (венозну) кровотечу при високих травматичних ампутаціях верхніх та нижніх кінцівок спиняють за допомогою накладання кровоспинних затискачів. Венозну та капілярну кровотечу спиняють шляхом накладання тугої стисної пов’язки, первинно промивши рану 3% розчином перекису водню.

Алгоритм невідкладної медичної допомоги при носовій кровотечі: 
 Надати дитині вертикальне сидяче положення або покласти в горизонтальне положення зі піднятою головою; поміряти артеріальний тиск, пульс. 
 Якщо є рана, накладіть асептичну пов’язку.
 Якщо в рані є сторонній предмет, в жодному разі його не видаляйте. 
 Ввести в ніс тампон, змочений розчином перекису водню 3% і притиснути крило носа до носової перегородки з одного або з обох боків на 4-10 хвилин; ввести в носові ходи амінокапронову кислоту. 
 Місцево «холод». 
 Етамзилат внутрішньовенно 5 мг/кг ваги тіла ( в 1 мл 125 мг). 
 За відсутності ефекту попередніх дій – передня тампонада. 
 З’ясувати, чи перебуває дитина на диспансерному обліку з приводу хвороби Віллебранда, гемофілії, приймає препарати антикоагулянти з приводу захворювання серцево судинної системи тощо. 
 За необхідності: амінокапронова кислота 5% або її похідні (транексамова кислота, гемаксам), дозування в/в 10—15 мг/ кг; глюконат кальцію 10% розчин в/в у таких дозах: віком до 6 місяців — 0,1—1 мл, віком 7—12 місяців — 1—1,5 мл, 1—3 роки — 1,5—2 мл, 4—6 років — 2—2,5 мл, 7—14 років — 3—5 мл; канавіт (вітамін К) в/в, в/м у вікових дозуваннях — 1—6 років 2,5—5 мг, 6—15 років 5—10 мг. 
 Зателефонувати до швидкої медичної допомоги. 
 Не залишайте пацієнта без нагляду до приїзду швидкої допомоги. 
 В умовах стаціонару лікування геморагічного шоку (транексамова кислота, канавіт, свіжозаморожена плазма, антигемофільна сироватка, тромбоцитарна та еритроцитарна маси), передня та задня тампонада. 

3. Забезпечити центральний або периферичний венозний доступ. 
4. Стратегія початкової рідинної реанімації травмованих дітей має на увазі призначення в/в підігрітого розчину кристалоїдів 20 мл/кг, після якого вводиться один або два додаткових болюси ізотонічного кристалоїду під час очікування фізіологічної відповіді дитини на інфузію і при спостереженні ознак кровотечі, яка триває після другого чи третього болюса кристалоїдів, можна додати еритроцитарну масу з розрахунку 10 мл/кг. На сучасному етапі вдосконалення допомоги при травмі, зокрема у дорослих, з геморагічним шоком веде до зміщення акценту від реанімації кристалоїдами на користь так званої «реанімації контролю пошкоджень» з більш раннім введенням препаратів крові, тобто початково вводиться болюсно 20 мл/кг ізотонічного кристалоїду, після чого вводяться компоненти крові, залежно від маси тіла – 10-20 мл/кг еритроцитарної маси, 10-20 мл/ кг свіжозамороженої плазми та тромбоцитів, зазвичай як частини педіатричного протоколу масивної інфузії.
5. Вибір препаратів, їх співвідношення, об’єм інфузії та швидкість уведення розчинів залежать від швидкості та виду кровотечі, можливості її зупинки. Інфузія проводиться під контролем показників гемоглобіну, гематокриту, тромбоцитів, коагулограми. Абсолютним показанням до гемотрансфузії при гострій крововтраті є рівень гемоглобіну нижчий 60—70 г/л;
6. Гемостатична терапія — транексамова кислота 5% в дозі 10- 15 мг/кг; кальцію хлорид 10% — 0,2—0,5 мл/кг; діцинон (етамзилат 12,5%) 5 мг/кг; канавіт 1% — до 1 року — 1—2,5 мг, >1року — до 5 мг, 6—15р. — до 10 мг.
7. При больовому синдромі застосовуються нестероїдні протизапальні засоби: інфулган (10—15 мг/кг в/в протягом 30 хв); кеторолак трометамін (0,5—1 мг/кг в/в або в/м); ібупрофен (5— 10 мг/кг). При вираженому больовому синдромі та важкій травмі використовуються наркотичні анальгетики: трамадол (1-2 мг/кг 151 в/м або в/в з 1-го року), промедол 2% (0,2-0,3 мг/кг з 2-х річного віку), морфін 1% (0,01-0,02 мг/кг в/в, в/м).
8. При кровотечах з варикозно-розширених вен стравоходу – зупинка кровотечі ендоскопічно, хірургічно, консервативно. 
9. При резистентній гіпотензії геморагічного шоку (стадія декомпенсації) застосовуються вазопресори: допамін 4% (5-20 мкг/кг/хв); норадреналін 0,2% (0,1-2 мкг/кг/хв). 
10. За показаннями провести комплекс серцево-легеневої і церебральної реанімації, забезпечити вільну прохідність дихальних шляхів та інгаляцію 100% кисню.

Інфекційно-токсичний шок (ІТШ) виникає при заповненні судинного русла мікробами, що вільно продукують токсини (септичний шок), так і при поступленні в кровообіг тільки токсинів із вогнищ інфекції (токсичний шок) – токсична дифтерія, стафілококова інфекція тощо.
Основними збудниками розвитку ІТШ у дітей є: менінгокок, пневмокок, гемофільна паличка типу В, за внутрішньолікарняного перебігу – це грамнегативні ентеробактерії, неферментуючі грамнегативні бактерії, стафілококи, ентерококи, грибки тощо.
Розвиток септичного шоку зумовлений активацією медіаторів системної запальної відповіді після контакту клітин імунної системи з токсином бактерій. Спочатку виникає гіпертермія, гіпердинамія кровообігу, тахікардія, вазодилатація, помірна артеріальна гіпотензія з високим рівнем доставки кисню. Подальший розвиток шоку призводить до зменшення серцевого викиду внаслідок гіповолемії (капілярний витік, екстравазація та депонування крові), депресії міокарда, або сполучення цих факторів. Артеріальний тиск критично знижується, погіршується перфузія тканин, інколи зростає судинний опір, поглиблюється метаболічний лактат-ацидоз, розвиваються ознаки органної дисфункції (гострий респіраторний дистрессиндром, гостра ниркова недостатність, синдром дисемінованого внутрішньосудинного згортання, септичний гепатит та ін.).
Типовим є розвиток ІТШ при менінгококовій інфекції. 
Догоспітальний етап Діагностичні критерії менінгококцемії: 
 раптовий, гострий початок, з підвищенням температури тіла до 38-40°С; 
 виражений інтоксикаційний синдром: загальна слабкість, головний біль, біль у м’язах, блідість шкірних покривів; 
 у більшості хворих через декілька годин на шкірі з’являється плямисто-папульозний висип без певної локалізації. Ще через декілька годин на шкірі сідниць, стегон, гомілок, нижньої частини тулуба утворюються геморагічні елементи висипу розміром від 1-2 мм до декількох сантиметрів. Згодом у центрі найбільших елементів висипу утворюється некроз;
 можуть спостерігатися крововиливи у склери, слизові оболонки рота і горла; носові, шлункові кровотечі; 
 при блискавичних формах – швидко наростають прояви інфекційно-токсичного шоку, на тілі утворюються гіпостатичні синюшні плями; 
 лабораторна діагностика: бактеріоскопія «товстої» краплі крові, фарбування мазка за Грамом (позаклітинно та внутрішньоклітинно грамнегативні диплококи); бактеріологічне дослідження крові, слизу з носогорла, ліквору (культура менінгококу); серотипування менінгококів; латекс-аглютинація крові (антигени менінгококу); загальний аналіз крові (нейтрофільний лейкоцитоз із зсувом вліво, підвищена ШОЕ).
Алгоритм надання медичної допомоги дітям з менінгококцемією на догоспітальному етапі: 
1. Оксигенотерапія зволоженим киснем із FiO2 0,35-0,4. (фракція вдихуваного кисню, тобто концентрація кисню в газовій суміші, яку вдихає пацієнт. У повітрі, яке ми дихаємо, FiO2 становить 21% (або 0,21). 
2. За наявністю показань забезпечити прохідність дихальних шляхів та адекватне дихання (введення повітроводу, оксигенотерапія, допоміжна вентиляція за допомогою маски, при можливості – інтубація трахеї та ШВЛ). 
3. При наявності ознак шоку, у термін 3-5 хв, за допомогою катетерів типу «Вазофікс» або «Венфлон» забезпечити надійний венозний доступ та розпочати інфузійну терапію ізотонічними сольовими розчинами (0,9% розчин натрію хлориду або розчин Рінгера лактат) в обсязі 20 мл/кг маси тіла за 20 хв. 
4. Антибактеріальна терапія – левоміцетину сукцинат в разовій дозі 25 мг/кг в/в струминно або цефтриаксон в дозі 50 мг/ кг в/в краплинно на ізотонічному розчині натрію хлориду (50- 100 мл). 5. Глюкокортикостероїди, тільки в/в (преднізолон, гідрокортизон) в дозі 10 мг/кг (розрахунок дози за преднізолоном). 
6. Антипіретична терапія (у разі необхідності) – парацетамол в дозі 10-15 мг/кг, ібупрофен 5-10 мг/кг через рот. 
7. Протисудомна терапія (у разі необхідності) – діазепам в дозі 0,3-0,5 мг/кг маси тіла одноразово (не більше 10 мг на одне введення).
Алгоритм надання високоспеціалізованої медичної допомоги дітям з тяжкими формами менінгококцемії: 
1.Забезпечити прохідність дихальних шляхів та адекватне дихання (оксигенотерапія із FiO2 0,35—0,4, допоміжна вентиляція за допомогою маски, інтубація трахеї та ШВЛ). Інтубація трахеї та ШВЛ за показами. 
2. Забезпечити венозний доступ (при легких та середньотяжких формах захворювання — периферичний, при тяжких — центральний, при блискавичних формах менінгококової інфекції необхідно мати 2 венозні доступи одночасно). 
3. Підтримка ОЦК та дезінтокситаційна терапія. — при розвитку ІТШ послідовно болюсно ввести 3 рази по 20 мл/кг сбалансовані сольові кристалоїди та колоїди у співвідношенні 2:1 (стерофундин, Рінгер, а також фізіологічний розчин), похідні гідроксиетилкрохмалів (рефортан, волювен, гекодез). 
4. Інотропна та симпатоміметична підтримка гемодинаміки при рефрактерному розвитку шоку. Призначають дофамін у вигляді внутрішньовенної інфузії з розрахунку 10 мкг/кг/хв, за відсутності ефекту дозу збільшують до 20—30 мкг/кг/хв. При зниженому серцевому викиді застосовують добутамін у тих самих дозах, що і дофамін. 
У разі неефективності дофаміну нерідко вдається домогтися суттєвого поліпшення гемодинаміки шляхом комбінованого застосування добутаміну й норадреналіну. При рефрактерній артеріальній гіпотензії призначають адреналін 0,1% у дозі 0,1—0,5 мкг/кг/хв.
5. За наявності ознак недостатності надниркових залоз призначаюся — глюкокортикостероїди в дозі 10 мг/кг (розрахунок дози за преднізолоном). Препаратом вибору є гідрокортизон у вигляді добової інфузії або фракційно з інтервалом 6 год, можливе застосування преднізолону. 
6. Корекція гіпо- та гіперглікемії. Єдиним показанням до введення глюкози у хворих із шоком і набряком головного мозку може бути гіпоглікемія. Показник глікемії необхідно підтримувати в межах 3,5—8,3 ммоль/л. При рівні глюкози менше ніж 3,5 ммоль/л показана корекція 20—40% розчином глюкози, при глікемії понад 10—11 ммоль/л — інсулінотерапія. 
7. Антибіотикотерапія: левоміцетину сукцинат у разовій дозі 25 мг/кг внутрішньовенно струминно. Левоміцетину сукцина вводять 4 рази (добова доза до 100 мг\кг) протягом 10 діб або цефтриаксон (роцефін) у добовій дозі до 100 мг\кг внутрішньовенно краплинно в ізотонічному розчині натрію хлориду (50—100 мл), цефатоксим 150—200 мг\кг за добу з розподілом на 2— 4 прийоми. Препарат резерву для лікування гнійних менінгітів, енцефалітів — меронем 40 мг\кг кожні 8 годин. На дошпитальному етапі при легких та середньотяжких формах менінгококцемії можливе застосування бензилпеніциліну (300 000—500 000 ОД/кг на добу за 6 введень).
8. Цілеспрямована корекція розладів КОС та водноелектролітного обміну. 
9. Антипіретична терапія (за потреби) — парацетамол у дозі 10—15 мг/кг, ібупрофен 5—10 мг/кг, інфунгал 10—15 мг/кг. 
10. Протисудомна терапія: діазепам у дозі 0,3—0,5 мг/кг, натрію оксибутират у дозі 50—60 мг/кг.
11. Стимуляція діурезу салуретиками (фуросемід 1—2 мг/ кг) доцільна лише за умов стабілізації гемодинаміки (задовільна перфузія, АТ, досягнення цільових позначок ЦВТ). Якщо після введення фуросеміду зберігаються олігурія, анурія, то подальшу терапію проводять у режимі допомоги при гострій нирковій недостатності.
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Тести
1.Для якого геморагічного захворювання характерна поява гемартрозу?
Синдром дисемінованого внутрішньосудинного згортання крові
Геморагічний васкуліт
Гемолітична анемія
Ідіоматична тромбоцитопенічна пурпура
Гемофілія

2.Хвора 17 рокiв протягом останнiх 6 рокiв вiдзначає частi носовi кровотечi, вираженi метрорагiї, перiодичне утворення синцiв на шкiрi. 10 днiв тому пiсля значної носової кровотечi пiдсилилася слабкiсть, з′явилися запаморочення та серцебиття. Об′єктивно: шкiрнi покриви блiдi, на переднiй поверхнi тулуба, нiг та рук поширенi петехiальнi геморагiї та поодинокi екхiмози.
У кровi: Нb – 80 г/л, ер. – 4,01012/л, КП – 0,7; лейк. – 5,3109 Який найбiльш вiрогiдний дiагноз?
Хвороба Верльгофа. 
Залiзодефiцитна анемiя.
Гемофiлiя. 
Апластична анемiя.
Геморагiчний васкуліт

3. У   хлопчика   4-х   років   гемофілія   А   середньої   тяжкості.   За   останні   2   місяці періодично лікувався в гематологічному відділенні з приводу кровотечі з лунки молочного
зуба та кровотечі з носу. В аналізі крові гемоглобін 90 г/л, еритроцити 3.5x1012/л, КП - 0.77,
лейкоцити   7x109/л,   гіпохромія   еритроцитів,   зустрічаються   мікроцити.   Яке   лікування   з
приводу анемії Ви призначите дитині?
Вітамін В12
Фолієва кислота 
Трансфузія еритроцитної маси
Препарати заліза парентерально
Препарати заліза перорально

4. Хлопчик 16 років, що страждає на гемофілію, доставлений до лікарні зі скаргами на набряк правого колінного суглоба, який виник 2 години тому після невеликої травми. Який об’єм медичної допомоги слід призначити хворому?
.Повторні трансфузії антигемофільного фактору VIII 10 ОД/кг 1 раз/12 годин, ліжковий режим, при різкому больовому синдромі – пункція суглоба
Введення амінокапронової кислоти
Переливання нативної плазми
Холод на уражений суглоб, його іммобілізація
Пряме переливання крові від донора

5. Про яку патологію можна думати за наявності тромбоцитопенії в периферичній крові і підвищенням змісту мегакаріоцитів в кістково-мозковому пунктаті?
апластична анемія
гострий лейкоз
хронічний лімфолейкоз
ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура
хронічний гепатит

6. У підлітка 15 років з рани, яка утворилася після екстракції зуба, почалася сильна кровотеча. При додатковому збиранні анамнезу виявлено, що підліток хворіє на гемофілію А. Терміново госпіталізований. Який препарат найбільш ефективний для лікування такої кровотечі:
Амінокапронова кислота
Кріопреципітат
Хлорид кальцію
Вікасол
Аскорут

7. Дитина 7 місяців відмовляється від овочевого пюре та фруктових соків. Мати стурбована з приводу розвитку анемії у дитини. На який діагностичний критерій повинна звернути увагу медична сестра при здійсненні медсестринського обстеження?
Блідість шкіри та слизових оболонок
Себорейні лусочки
Молочний струп
Кишкові розлади
Попрілості

8.Дитина народилася з вагою 1700г, від першої ускладненої вагітності. Профілактику якого захворювання слід передбачити медичній сестрі при реалізації плану догляду щодо виходжування недоношеної дитини?
варіанти відповідей
Алергічного діатезу
Анемії
Гострих розладів травлення
Гемолітичної хвороби
Спазмофілії

9.Дитина з хворобою Шенляйна-Геноха (геморагічний васкуліт) поступила до гематологічного відділення з абдомінально-шкірним синдромом. Було призначено преднізолон, гепарин. Назвіть спосіб введення гепарину?
Внутрішньом’язово
Внутрішньовенно
Підшкірно
Внутрішкірно
Парентерально

10.Хлопчик 12 років скаржиться на біль у хребті та суглобах, загальну слабкість. В загальному аналізі крові: бластні клітини. Про яке захворювання можна думати?
варіанти відповідей
Геморагічний васкуліт
Ревматоїдний артрит
Системний червоний вівчак
Гострий лейкоз
Туберкульоз

11.У хлопчика 8 років, що хворіє на гемофілію, виникла носова кровотеча. Що необхідно зробити медичній сестрі у першу чергу?
варіанти відповідей
Покласти лежачи з підвищеним головним кінцем
Покласти міхур з льодом на потилицю
Посадити дитину, нахилити голову вперед і притиснути крила нос
На перенісся покласти марлеву серветку змочену у холодній воді
Ввести у відповідну половину носа ватний тампон, змочений 3\% розчином перекису водню

12.У хлопчика 6-ти років через 2 тижні після щеплення виник геморагічний васкуліт, шкірна форма. Визначте переважну локалізацію висипу в типовому випадку.
На внутрішній поверхні стегон, статевих органах, сідницях
На шкірі тулуба, обличчя
На слизових оболонках
На внутрішній поверхні стегон, сідницях
На нижніх кінцівках, в ділянках колінних та гомілкових суглобів

13.Палатна медсестра доглядає за новонародженою дитиною з ознаками гемолітичної хвороби на грунті резус – конфлікту. Вкажіть, який метод із перерахованих нижче входить до комплексу лікування даної патології?
варіанти відповідей
Відволікаюча терапія
Фототерапія.
Оральна дегідратація
Лікувальні ванни.
Боротьба з дисбактеріозом.

14.На профілактичному огляді дитина 9-и місяців Із анамнезу відомо, що дитина вигодовувалась молочними сумішами, які мати постійно замінювала. Із прикормів дитина отримує тільки манну кашу. Яке дослідження треба обов’язково запланувати цій дитині з метою виявлення анемії?
варіанти відповідей
Копрограму
Аналіз сечі загальний
Аналіз крові загальний
Зіскоб на ентеробіоз
Мазок із зіва на флору

15.Дитині 5 років. Скарги на блідість шкірного покриву, зниження апетиту, втомлюваність. В аналізі крові: Нв – 90 г/л Е 3.2 х10.12/л, к.п. – 0.8 Призначення яких ліків найбільш раціональне:
Вітаміну А
Препаратів заліза
Вітаміну Д
Глюконату кальцію
Алохолу

16.Для клінічної картини тромбоцитопенічної пурпури у дітей характерне:
 Підвищення артеріального тиску
 Симетричність уражень суглобів
 Підшкірні крововиливи, петехіальні висипи на шкірі тулуба
 Набряки на тулубі
 Молочний струп

17.Назвіть основний метод лікування залізодефіцитної анемії.
 Гормональна терапія
 Вітамінотерапія
 Переливання крові
 Введення плазми
 Прийом препаратів заліза

18.Гемофілія належить до захворювань:
Спадкових
Інфекційних
Алергійних
Інфекційно - алергійних
Ендокринних

19.У хлопчика 4 років самопочуття погане, виражена слабкість, рухова активність знижена, шкірні покриви бліді. На шкірі і видимих слизових оболонках наявні петехеї та екхімози, поодинокі крововиливи, розташовані асиметрично, безболісні, тахікардія, Ps – 100/ хв., АТ – 80/40 мм рт.ст. Вкажіть основну причину наявних проблем дитини.
варіанти відповідей
Зниження рівня гемоглобіну
Зниження рівня тромбоцитів
Запалення дрібних судин
Дефіцит ІХ фактора
Підвищена швидкість осідання еритроцитів.

20.Хлопчику, який страждає на часті носові кровотечі встановлено діагноз – гемофілія. Мама й тато дитини практично здорові. Вкажіть причину виникнення даного захворювання?
Вакцинація
Харчові алергени
Спадковість
Низька інсоляція
Перегрівання

21.Дитина 7 місяців, знаходиться на обліку у сімейного лікаря з приводу залізодефіцитної анемії. Який продукт прикорму з підвищеним вмістом заліза ви порекомендуєте мамі ввести?
Риба
Сир
Кефір
Манна каша
М’ясний фарш

22.При обстеженні дитини 2 років, хворої залізодефіцитною анемією, медсестра виявить скаргу на:
Спотворений апетит
Підвищений апетит
Спрагу
Пронос
Нічне нетримання сечі

23.У дитини виникла носова кровотеча. На дошпитальному етапі для зупинки кровотечі необхідно застосувати:
Холод на підборіддя
Тепло на перенісся
Холод на перенісся
Холод на п’яти
Холод на грудину
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Геморагічні діатези



		Вазопатії – ураження судинної ланки системи гемостазу, що обумовлює підвищену кровоточивість (геморагічний васкуліт / пурпура Шенлейн-Геноха)





		Коагулопатії – спадково обумовлений або набутий дефіцит плазмових факторів зсідання крові (гемофілії)





		Тромбоцитопенії (тромбоцитопатії) – група захворювань з геморагічними проявами в результаті зниженої кількості тромбоцитів або їх якісною неповноцінністю ( ідиопатична тромбоцитопенічна пурпура - пурпура Верльгофа, хвороба Гланцмана, тощо)









Система гемостазу 

		стінка кровеносних судин;

		клітини периферичної крові;

		плазмові ферментні чинники зсідання крові









Процес гемостазу

		Первинний (судинно-тромбоцитарний) гемостаз:



- спазм судин при ураженні судинної стінки;

- адгезія тромбоцитів до субендотелію судин;

- агрегація тромбоцитів у місті ураження;

- вивільнення тромбоцитарних гемостатичних факторів;

- утворення первинного гемостатичного тромбу;

- ретракція кров’яного тромбу

		Вторинний (коагуляційний) гемостаз із залученням плазмених факторів і каскадного механізму зсідання крові 









Геморагічний васкуліт. Етіологія. 

		Епідеміологія. Частота 25 на 10 000 дітей, сезонність (весна-осінь)

		Етіологія. Невідома.

		Провокуючі чинники



-   інфекційні (мікробні, вірусні) та паразитарні агенти

вогнища хронічної інфекції (тонзилит, гайморит, карієс, отит) 

харчова і лікарська алергія, вакцини, сироватки, гамма-глобуліни

-   фізичні і психічні травми, переохолодження, перегрівання







Геморагічний васкуліт. Патогенез.

		у відповідь на наявність в організмі антигену виникає викид антитіл Ig G - поява імунних комплексів (ІК) – ушкодження судин, активація системи комплементу;

		вивільнення біологічно активних речовин (БАР);

		дилятація судин, порушення їх проникності;

		активація фактора контакту Хагемана, гіперкоагуляція крові;

		розвиток мікротромбозів судин мікроциркуляторного руслу









Геморагічний васкуліт. Класифікація.

		Форма - шкірна, ревматоїдна, абдомінальна, змішана (з/без ураження нирок), блискавична

		Ступінь активності – I, II,  III

		 Перебіг процесу - гострий (до 2 міс), підгострий (2-6 міс), затягнутий (більше 6 міс), рецидивуючий









Геморагічний васкуліт. Ускладнення

		шлунково-кишкові кровотечі;

		крововиливи у головний мозок і інші життєво важливі органи;

		 інвагінація кишечника; перфорація; перитоніт;

		 гостра постгеморагічна анемія; 

		хронічна ниркова недостатність









Геморагічний васкуліт. Клініка.

		шкірна геморагічна висипка 

		суглобовий синдром

		абдомінальний синдром 

		нирковий синдром 









Шкірна геморагічна висипка при пурпурі Шенлейн-Геноха 

		 мономорфний папульозно-геморагічний характер;

		місця улюбленої локалізації (верхні і нижні кінцівки, сідниці, розгинальні поверхні кінцівок, з тропністю до великих суглобів);

		симетричний характер розташування, а у важких випадках поширюється на увесь тулуб, обличчя,



    слизові оболонки;

		не зникає при натисненні (що відрізняє її від алергійної висипки), має яскраво-насичені червоні кольори, потім блідне, проявляється коричнева пігментація, що зникає без сліду;

		носить хвилеподібний характер (до 30 хвиль).

























































Геморагічний васкуліт. Діагностика.

		Загальний аналіз крові - помірний лейкоцитоз, нейтрофільоз, прискорена ШОЄ; тромбоцити у межах норми;

		Біохімічний аналіз крові - С-реактивний білок, підвищення рівня сіалових кислот, диспротеїнемія, гіпоальбумінемія; 

		Тривалість кровотечі по Дюке в нормі;

		Час згортання крові по Лі-Уайту в нормі;

		Проба на резистентність капілярів норма/знижена;

		Індекс ретракции в нормі;

		Загальний аналіз сечі – мікро- або макрогематурія, протеїнурія, циліндрурія (при нирковій формі);

		Позитивна реакція Грегерсена (при абдомінальній формі)









Геморагічний васкуліт. Базисна терапія. 

		обмеження рухової активності,

		гіпоалергенна дієта, 

		ентеросорбція (нутріклінз, смекта, ентеросгель, полісорб, сілікс, карболен), 

		дезагреганти (курантіл 3-5 мг/кг/добу, тиклопідін 0,25 мг 2-3 р/д, трентал 5-10 мг/кг/добу), 

		 антикоагулянти (гепарін 150-200 од/кг/добу),

		 глюкокортикостероїди (преднізолон 1-2 мг/кг/добу),

		 антибактеріальна терапія,

		 антигістамінні препарати,

		 інфузійна терапія.  









Геморагічний васкуліт. Інфузійна терапія. 

		препарат		показання		добова доза

		Реополіглюкін (реомакродекс)		тромбогеморагічний, абдомінальний синдроми		10-20 мл/кг
в/в крапельно 

		Глюкозо-новокаїнова
суміш 1:1		абдомінальний синдром, ознаки ГНН 		10 мл/рік життя в/в 
не більше 100 мл


		Контрикал,
 трасілол,
 гордокс		Абдомінальний синдром,
реактивний
панкреатит		20-40 тис.од/інфузію
50-100тис.од/інфузію
10-20 тис. од/кг 

		Свіжезаморожена плазма + гепарин 500 од на 50 мл плазми		Неефективність терапії, дефіцит  АТ III ( крім хворих  з нефритом ) 		10-20 мл/кг 





























Використання глюкокортикостероїдів у дітей при геморагічному васкуліті

		Клінічний варіант ГВ 		Добова доза ГКС		Тривалість лікування 		Схема відміни 

		Абдомін. с-м		2мг/кг per os, в/в 		7-14 днів 		5 мг через 1-2 дні

		Хвилеподібна пурпура		2мг/кг per os, в/в 		7-21 днів 		5 мг через 1-3 дні

		Нефрит -макрогематурія, нефрот.с-м		2мг/кг per os 		21 день		5 мг через 5-7 днів

		Поширена бульозно-некротична пурпура		2мг/кг per os 		7-14 днів 		5 мг через 1-2 дні































Реабілітація дітей після геморагічного васкуліту

		диспансерний нагляд 1 раз в 1—3 міс  1 рік

		виявлення і санація хронічних вогнищ інфекції

		лікування супутніх захворювань 

		профілактика переохолодження та інтеркурентних захворювань 

		гіпоалергенна дієта  1 рік

		протипокази до профілактичних щеплень на 2—3 роки

		при нефриті - домашній режим і домашнє навчання, 

		при ГРВІ - дезагреганти і антибіотики на 7—10 днів, контроль за аналізами сечі, в тому числі проба по Зимницькому 1 раз в 1—3 міс, УЗД нирок 1 раз в 3 міс









Гемофілія

		коагулопатія з порушенням згортання крові в результаті генетичного дефекту синтезу плазмених факторів, є класичним прикладом захворювання зчіпленого зі статтю (з X-хромосомою), яке успадковується рецесивно. 









Гемофілія. Класифікація.

		Гемофілія А – дефіцит VIII фактору, 80-85% випадків;

		Гемофілія В – хвороба Крістмаса – при дефіциті  IX фактору, 15-20%.

		Важкість геморагічного синдрому:



 - важка – рівень антигемофільних факторів до 1%

 - середньої важкості – від 1 до 5%

 - легка – від 5 до 10%

		Ускладнення:



 - гостра постгеморагічна анемія;

 - шлунково-кишкові кровотечі;

 - ниркові кровотечі;

 - крововиливи в мозок, життєво важливі органи







Гемофілія. Клініка.

		У новонароджених – кровотечі з пуповини, велика кефалогематома, мелена

		Перші 6-9 міс. прояви гемофілії відсутні

		Підвищення рухової активності - ризик травмування, через 6-12 годин після травми:



-  кровотечі при прорізанні зубів

-  гемартрози (остеоартрит, анкілоз)

підшкірні, міжм’язові гематоми

кровотечі шлунково-кишкові (особливо при прийомі аспірину, НПЗП), носові

ниркові (гематурія) 30% хворих – спонтанно, травма, запалення, НПЗП

кровотечі в місцях ін’єкцій







Гемофілія. Особливості перебігу.

		Кровотечі виникають через 2-3 години після травми

		Выраженість кровотечі неадекватна травмі

		Тривалість кровотечі до некількох годин і днів

		Згусток утворюється, однак кров продовжує витікати (просачування)

		Спостерігаються кровотечі в м’язи, в суглоби, внутрішні органи

		Кровотеча може бути з одного ж того самого місця (рецидив)

		При крововиливах в м’язи спостерігається больовий синдром через їх розтягування, здавлення нервових закінчень

		При гемартрозах відбувається випадіння фибріну, спайки синовіальної оболонки, кальцифікація

		Інколи - крововиливи в головний мозок, внутрішні органи 









Гемофілія. Діагностика.

		обтяжений сімейний анамнез;

		клініка з наявністю гематомного типу кровоточивості;

		лабораторна діагностика –гіпокоагуляція (в нормі час зсідання крові за Бюркером: початок 2-3 хв., кінець 5 хв; за Лі-Уайтом 5-7 хв.)









Доза кріопреципітату плазми

 в залежності від важкості кровоточивості

 (1 Доза – 100 МО) 

		легкі кровотечі чи незначні крововиливи – 15-20 МО/кг, необхідний рівень VIII фактору 10-20%;

		важкі гемартрози, значні гематоми, необхідність видалення зубів – 30-40 МО/кг, рівень VIII фактору має підтримуватись в межах 30-40%;

		профузні кровотечі з нирок, шлунково-кишкового тракту, хірургічні втручання – 60-100 МО/кг, рівень VIII фактору має перевищувати 50%.









Розрахунок необхідної дози кріопреципітату плазми 

		Доза КПП = маса хворого(кг) х заданий рівень VIII фактору(%) / 1.3



		КПП вводиться в/в струменево кожні 8-12 годин!









Факторна терапія

		Концентрати VIII фактору – 15-25 ОД/кг 2 р/добу в/в струменево (імунат – Бакстер, США, коейт – Байер, США) - з плазми донорів або рекомбінантні з культури клітин





		Концентрати VIII фактору з високим вмістом фактору Віллєбранда (Haemate-P/Humate-P - Авентіс-Берінг, Германія, Alphanate – Альфа, США)





		IX фактор  стійкий, період напіврозпаду 24 години, знаходиться в свіжезамороженій плазмі, або рекомбінантний, вводиться 1 раз на добу 15-20 ОД/кг









Факторна терапія

		PPSB – концентрат факторів II, VII, IX, X (активовані препарати протромбінового комплексу) вводиться без урахування групової та резус-приналежності. Фейба (Бакстер-Іммуно, США), Аутоплекс (НАБИ, США) – при інгібіторній формі гемофілії А.





		НовоСевен - VIIа (Новонордіск, Данія) – рекомбінантний, діє лише в місці ураження, активує фактор X, не має тромбогенного ефекту, при інгібіторній формі гемофілії А, В.





		NB! При гемофілії В кріопреципітат і концентрат VIII фактору неефективні!









Гемофілія. Типи лікування.

		Профілактичне - при важкій формі гемофілії поза залежності від наявності геморагічних проявів (25-40 МО/кг 3 р. на тиждень)

		За вимогою – після травми (25 МО/кг одноразово)

		Купування гострих станів



помірні кровотечі – 15-30 МО/кг 8-12 г. (гемостатичний рівень 15-30 %)

масивні кровотечі – 50 МО/кг 6-8 год. (100-80-60%)

операції - 50 МО/кг 4-6 год. (100-80%)







Превентивні заходи при гемофілії

		звільнення від фізичного навантаження;

		орієнтація дитини на розумову працю;

		профілактичні щеплення на тлі замісної терапії, необхідність щеплення від гепатиту;

		профілактика гострих інфекційних захворювань;

		профілактика травматизму 









Ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура (хвороба Верльгофа)

		геморагічні прояви за рахунок зниження кількості тромбоцитів периферичної крові, яке не можливо пов’язати з визначеним етіологічним чинником.









Провокуючі чинники 

		вірусні, бактеріальні інфекції;

		медикаментозні препарати (анальгін, аспірин, гамаглобулін);

		профілактичні щеплення;

		підвищена сенсибілізація харчовими алергенами;

		переохолодження, перегрівання на сонці;

		іонізуюча радіація









Хвороба Верльгофа. Патогенез.

		Руйнування тромбоцитів під впливом антитромбоцитарних антитіл і формування комплексу АГ-АТ на мембрані тромбоциту з наступним лізисом. Секвестрація тромбоцитів виникає в системі мононуклеарних фагоцитів, печінці, селезінці. 

		Порушення процесу дозрівання тромбоцитів в кістковому мозку, що призводить до їх кількісних і якісних змін.

		Доведено, що антитромбоцитарні АТ мають також і антимегакаріоцитарну направленість.

		Скорочення тривалості життя тромбоцитів до 1-2 днів.









Хвороба Верльгофа. Класифікація.

		перебіг		клініка		періоди		ускладнення

		Гострий (до 6 місяців)
Хронічний:
-рідкі рецидиви;
-часті рецидиви 		Суха форма (шкірногеморагічний синдром)
Волога форма (пурпура+
кровотечі)		загострення
клінічна ремісія
клініко-лабораторна ремісія		Постгеморагічна анемія
Енцефалопатія 

























Хвороба Верльгофа. Клініка.

		Шкірний геморагічний синдром:



 - поліморфний характер – петехії, екхімози;

 - поліхромність висипки – різного кольору (синці знаходяться на різних стадіях зворотнього розвитку);

 - спонтанний характер розвитку геморагічного синдрому, частіше в нічні години;

 - відсутність улюблених місць розташування  висипки;

 - асиметричність розташування геморагічного синдрому.

		Ураження слизових оболонок:



 - петехіальна висипка на с/о ротової порожнини, на мигдаликах, піднебінні;

 - субсклеральні крововиливи;

 - кровотечі із слизових оболонок (носові, шлунково-кишкові, маткові, ниркові.

		 Крововиливи у життєво важливі органи.









Хвороба Верльгофа. Лабораторна діагностика. 

		Зниження кількості тромбоцитів (в нормі 150-400 тис.)

		Зниження часу кровотечі за Дюке (в нормі 2-4 хвилини)

		Зниження адгезії і агрегації тромбоцитів (в нормі 30-40%)

		Зниження індексу ретракції кров’яного згустку(в нормі 0,3-0,5)

		Позитивні проби на резистентність капілярів

		Постгеморагічна анемія в загальному аналізі крові

		В мієлограмі – гіперплазія мегакаріоцитарного ростка.









Покази до проведення специфічної терапії хвороби Верльгофа

		Загрозливі для життя кровотечі незалежно від кількості тромбоцитів

		Наявність факторів ризику розвитку кровотечі (коливання артеріального тиску, виразкова хвороба, активний спосіб життя тощо)

		Кількість тромбоцитів менше 30 тис/мкл

		Діти до 3 років – при зниженні тромбоцитів менше 20 тис/мкл









Терапія хвороби Верльгофа

		Режими введення глюкокортикостероїдних препаратів (ГКС):



 -  стандартні дози ГКС – 1-2 мг/кг/добу 21 день;

 -  високі дози парентеральних ГКС – 10-30 мг/кг/добу метилпреднізолону 3-7 днів

		ВВІГ – в/в імуноглобуліни (сандоглобулін) – препарат поліспецифічного IgG, який отриманий із пула сироваток крові декількох тисяч донорів з періодом напіввиведення 3 тиж.



 -  зв’язування імунних комплексів фіксованих на тромбоцитах хворого;

 -  гальмування синтезу анти-Трб АТ;

 -  прискорення продукції Трб в кістковому мозку;

 -  пригнічення персистуючої вірусної інфекції.

    Дозування – 0.4-1 г/кг/добу 3-5 днів.

		Рекомбінантні інтерферони-альфа 2бета – інтрон А, біоферон, роферон, лаферон. Цитостатики.









Диспансеризація при пурпурі Верльгофа

		диспансерний нагляд при гострому перебігу – 5 років 

		при хронічному – постійно

		нагляд гематолога 2 р/рік з проведенням комплексу клініко-лабораторного обстеження

		протипоказані фізпроцедури, інсоляція









Диференційна діагностика геморагічних діатезів

		Ознака		Гемофілія 		Пурпура Верльгофа 		Васкуліт

		Тип крово-точивості		гематомний 		мікроциркуляторний		мікроциркуляторний


		Висипка		  ----------		поліморфна
поліхромна
спонтанна
асиметрична		мономорфна,немає поліхромн.,
улюблена локалізація,
симетрична

		Гемартрози
Гематоми
		типові 		не типові		не типові





























Диференційна діагностика геморагічних діатезів

		Ознака
		Гемофілія 
		Пурпура Верльгофа		Геморагічний васкуліт


		Суглобовий
синдром 		не типовий		не типовий		 типовий

		Абдомінальний синдром 		не типовий
		не типовий
		 типовий


		Носові кровотечі		після травми		спонтанно		не типові

		Загальний
аналіз крові 		анемія		тромбоцитопенія, анемія		лейкоцитоз, прискорена ШОЕ 

		Час згортання		гіпокоагуляція 		норма 		гіперкоагуляція

		 Індекс ретракції 		норма 		знижений		норма

		Дефіцит факторів 		VIII, IX 		норма 		норма 
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Кровотечі.pptx
Види кровотеч. Алгоритм дій при кровотечі.





Кровотеча є одним з найчастіших ускладнень механічних пошкоджень і однією з основних причин смерті у осередках масових уражень. Від ранньої діагностики і своєчасно наданої допомоги при масивних кровотечах залежить рятування життя постраждалих.



Неконтрольована кровотеча є причиною номер один серед попереджуваних смертей при травмі. Чим більша кількість людей, що має навички зупинки кровотечі у постраждалого, тим вищі шанси виживаності при пораненні. Ви можете допомогти врятувати життя, якщо знаєте, як зупинити кровотечу, якщо буде поранено людину або вас.







Кровотеча – вихід крові з кровоносних судин при їх пошкодженні або порушенні проникності стінки. Втрата крові викликає в організмі зміни та створює велику загрозу для життя хворого. Причинами кровотечі можуть бути травми тканин, стінок судин, порушення їх проникності, гомеостазу, різні захворювання крові (гемофілія, тромбоцитопенія, лейкемія тощо). Деякі несприятливі фактори зовнішнього середовища можуть підсилювати кровотечу – висока температура, низький атмосферний тиск або зменшувати – холодна вода тощо.







Класифікація кровотеч:

І. За анатомічною локалізацією :

Артеріальна кровотеча – виникає при ушкодженнях артеріальних кровоносних судин і є найбільш небезпечним видом: смерть може настати через декілька хвилин. Ознакою кровотечі з артерій є яскраво-червона кров, що витікає пульсуючим струменем. При натискуванні на центральний кінець судини кровотеча зупиняється.



2. Венозна кровотеча – на відміну від артеріальної, венозна кров витікає рівномірно, повільно і має темно-бордовий колір. При натискуванні на центральний кінець венозної судини кровотеча не зупиняється. При пошкодженні великих венозних судин, особливо в ділянці шиї, смерть може настати внаслідок повітряної емболії (всмоктування повітря в судини). Повітряна пробка (ембол) може перекривати праву половину серця і легеневі артерії. Смерть настає від рефлекторної зупинки серця та паралічу дихального центру.









3. Капілярна кровотеча – кровоточить уся поверхня рани. За забарвленням кров займає середнє положення між артеріальною і венозною. Ця кровотеча особливо небезпечна при гемофілії, захворюваннях печінки або сепсисі, коли спостерігається зниження згортальних властивостей крові. У звичайних умовах капілярна кровотеча зупиняється самостійно.



4. Паренхіматозна кровотеча – виникає при травмах і розривах внутрішніх органів (печінки, селезінки, легень, нирок тощо), коли пошкоджуються всі судини (артерії, вени, капіляри). Цей вид кровотечі надзвичайно небезпечний, оскільки пошкоджені судини цих органів не можуть спадатись і скорочуватись через наявність сполучнотканинної строми паренхіматозних органів, а також внаслідок утворення антикоагулянтних речовин при пошкодженні органа.









II. Залежно від швидкості кровотечі й об’єму крововтрат:

1. Гостра кровотеча найбільш небезпечна. Швидка втрата протягом години 30 % об’єму циркулюючої крові (ОЦК) веде до гострої анемії, гіпоксії головного мозку і може закінчитися смертю хворого.

2. Хронічна кровотеча – крововтрата відбувається повільно та поступово, у зв’язку з чим організм встигає адаптуватися до поступового зменшення ОЦК. При хронічних анеміях організм здатен існувати навіть при дефіциті 70 % еритроцитів чи 30 % плазми.







ІІІ. Залежно від того, залишається кров в порожнині тіла або органу або виливається з тіла, виділяють кровотечу:

Внутрішню – кров назовні не виходить, затримуючись всередині: в порожнині черевної, грудної, тазової, суглоба, шлуночках мозку. Небезпечний тип крововтрати, який важко діагностувати і лікувати, оскільки зовнішніх ознак витікання крові немає. Є тільки загальні прояви її втрати та симптоми значного порушення функції органу.



2. Зовнішню – кров виливається в зовнішнє середовище, найчастіше причинами такого стану є травми і різні недуги, що вражають окремі органи і системи. Ці кровотечі можуть бути легеневими, матковими, з шкіри і слизових, шлунковими і кишковими, з сечової системи. При цьому видимі виливу крові називають явними, а ті, які відбуваються в порожнистий орган, що сполучається із зовнішнім середовищем – прихованими. Останні можуть виявитися не відразу після початку кровотечі, адже, щоб вийти назовні, наприклад, з довгої травної трубки, крові потрібен час.









Алгоритм дій при кровотечі:

Знайдіть джерело кровотечі

Зніміть одяг або оголіть рану таким чином, щоб ви повністю могли її бачити

Зробіть огляд та визначте «кровотечу, що загрожує життю»





Знімаючи одяг, ви зможете визначити поранення, які можуть бути не помічені одразу. 





Якщо у вас немає аптечки: 

Застосуйте прямий тиск на рану 

Закрийте рану чистою тканиною і застосуйте прямий тиск обома руками 

1. Візьміть будь-яку чисту тканину (напр., сорочку) і закрийте рану 

2. Якщо рана велика і глибока, спробуйте “заповнити” рану тканиною 







3. Застосуйте прямий тиск обома руками безпосередньо на рану, що є джерелом кровотечі 

4. Натискайте якомога сильніше 

5. Утримуйте тиск до прибуття медиків 





Якщо у вас є аптечка: 

При кровотечі з кінцівок, що загрожує життю, і якщо турнікет доступний: 

Накладіть турнікет 

Затягніть турнікет навколо кінцівки з кровотечою 5-8 см вище поранення (переконайтеся, що турнікет розташовано НЕ на суглобі – за необхідності – розмістити вище суглоба) 











2. Потягніть за липку стрічку турнікета якомога сильніше та зафіксуйте вільний кінець 

3. Закрутіть вороток до зупинки кровотечі 

















4. Зафіксуйте вороток 

5. Запишіть час 

Примітка: Турнікет викликає сильний біль, але його застосування вкрай необхідно для зупинки кровотечі. 





При кровотечі з кінцівки, що загрожує життю, і у випадку НЕ доступності турнікета  АБО  при кровотечі, що загрожує життю, в області шиї, плеч або паху: 

 Тампонуйте (заповніть) рану кровоспинною марлею (т.зв. гемостатиком), звичайною марлею, або чистою тканиною, після чого здійсніть тиск обома руками. 

1. Відкрийте одяг навколо рани 

2. Видаліть надлишки згустків крові 

3. Тампонуйте рану гемостатиком (бажано), звичайною марлею, або чистою тканиною. 

4. Одразу здійсніть прямий тиск на рану обома руками 

5. Натискайте якомога сильніше 

6. Утримуйте тиск до прибуття медиків. 











Накладання тиснучої пов'язки — основний і надійний спосіб зупинки малих і середніх кровотеч. На рану накладають стерильну пов'язку, на неї великий кусок вати чи нсрозмотаний стерильний бинт і тісно забинтовують. При продовженні кровотечі (якщо бинт просочується кров'ю) поверх, не знімаючи попереднього, накладають ще один валик і забинтовують із ще більшим зусиллям.









Винос поранених – це початкова, найбільш важка й відповідальна ланка евакуації посраждалих з місця ураження. 

Способи виносу пораненого:



 Перенесення на спині (метод Гауса)



Винесення пораненого одним санітаром: а — перед собою; б — на спині



Винесення пораненого одним санітаром на плечах







Перенесення за допомогою лямки санітарної



Перенесення пораненого за допомогою лямки санітарної носильної, складеної «вісімкою»



Перенесення на спині ланкою санітарів-носіїв



Винесення пораненого ланкою санітарів за плечі та ноги або «один за одним»







Винесення пораненого ланкою санітарів-носіїв на «замку» з трьох рук



Перенесення пораненого на руках перед собою



Команда носіїв з чотирьох осіб: а — команда готується підняти ноші; б — команда підняла ноші та починає рух



Перенесення на плащ-наметі













Дякую за увагу!
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