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2. Бводная часть
2.1. [ели и задачи дисциплинь[

1{ель и3у{ения дисциплиньг <[енетика) - приобретение ординаторами теоретических
знаний, соверт]1енствование профессиона.'1ьнь!х умений и навь|ков в диагностике, дифференци-
альной диагностике' лечении и профилактике наследственнь|х заболеваний нервной системь1.

3адачами дисциплинь| являк)тся :

1. €формировать профессиональнь1е з|{ания, умения, практиъ|еские навь!ки врача с це-
ль}о самостоятельного вь!полнения клинического обследования больнь!х с наслед-
отвеннь|х заболеваний нервной системьт.
|[риобретение ординаторами навь1ков осмотра больньгх и их родственников с цельто
вь1явления врох(деннь1х и наследственнь|х болезней нервной системь|, усвоения кли-
нических особенностей наследственной патологии, оценки диагностинеской, прогно-
стической ценности обнарухсиваемь!х симптомов и морфогенетических вариантов
(микроанома_гтий) ра3вития.
€овертпенствовать знания, умения, навь|ки по вь1явлени}о наследственнь!м заболева-
ниям нервной системь1 в целях формирования способности интерпретировать резуль-
тать| исследований в диагностике, дифференци'1льной диагностике, вьтборе лечения и
профилактике этих заболеваний.
€формировать понимание природь! врожденнь|х и наследственнь1х заболеваний
нервной системь|' их этиологии, патогенеза, причин 1широкого клинического поли-
морфизма этиологически единь!х форм и генетической гетерогенности клинически
сходньгх состояний.
Фвладение клинико-генеш1огическим методом' правильнь1м сбором генеалогического
ан'|мнеза, навь1к,}ми составления родословнь|х и формирование предварительного за-
клточения о типе наследования патологии в конкретной семье.

2.2. Р1есто унебной дисциплинь| в структуре опоп по специальности подготовки
{исциплина <Ёеврология) относится к блоку дисциплин базовой чаети Б1.Б.8. [исци-

плина служит теоретической основой изунения дисциплин специа]'1ьности в рамках подготовки
в ординатуре и создает основу для изучения ординаторами наследственнь1х заболеваний нерв-
ной оистемьт.

2.3. 1ребования к результатам освоептия унебной дисциплинь[
2.з '|. Бидьт профессиональной деятельности' которь1е ле)кат в оонове преподавания

данной дисциплинь!:
профилактическа'{
лечебная

диагностичекая'
реабилитационная
психолого-педагогическая ;

организационно-управленческая деятельность ;

2.

1

4.

5.



2.з,2. }1зунение данной дисциплинь| направлено на развитие у обунак)щихся следу!о_

щих сформированнь[х компетенций:

1аблица 1. }ниверсальнь!е и профессиональнь!е компетен|{ии, фоРмиР}емы

м
п|л

€одерэкание
компетенции

(или ее иа-
сти)

результате изучения унебной дисциплинь!
обучапощиеся дол}кнь| :

в

3нать 9меть Бладеть
0цегточ-

нь|е
спепства

1 -) 4 5 6 7

пк_2 готовность к
проведени}о
профилакти-
ческих меди-
цинских
осмотров,
диспансери-
зации и осу-
щеотвлени}о
диспансерно-
го наблтоде-
\1\4я за здоро-
вь|ми |4 хро-
ническими
больньтми

вопрось| организа-
ции и проведения
диспансерного
наблтодения за здо-

ровь1ми и больньтми

- своевременно
оценить эффек-
тивность лече-
ния,ра3работать
и осуществить
мероприятия по
предупрежде-
ни}о осложне-
ний:'
- провести ана-
лиз неврологи-
ческой заболева-
емости на об-
служиваемом
участке (отделе-
нии' поликлини-
ке, й€9, районе,
регионе), опре-
делить задачи по

улуч1пени}о
неврологической
ситуации, ре-
1пить вопрооь1
прогноза;
- Фпределить
срок временной
потери трудо-
способности и
направления на
кэк, установить
показания для
направле1{ия на
мсэк

_ методами
профилактики
неврологиче-
ских заболева-
ний
- методами
проведени ме-
дицинских
оомотров' дис-
пансеризации |1

наблтодения за
хроническими
больньтми

€обесе-
дование
по с|4туа-

ционнь!м
задачам'
индиви-
дуальнь1е
задания

пк-4 готовность к
примененито
социально-
гигиениче-
ских методик
обора и меди-
ко-
статистиче-
ского аъ1ализа

- принципь| осу-
ществления сани-
тарно-
гигиенического
надзора за объекта-
ми окружатощей
средь|;
- методь! оценки со-
стояния здоровья

- оценивать и
анш1изировать
состояние здо-

ровья взрослого
и детского насе-
ления в овязи с
санитарно-
гигиеническими
условиями сре-

- навь1ками
оценки состоя-
ния здоровья
взрослого и
детского насе-
ления в связи с
санитарно-
гигиенически-
ми условиями

€обесе-
дование
по ситуа-
ционнь1м
задачам,
индив|1-
дуальнь1е
задания



информации
показателях
здоровья
взросль1х
подростков

взрослого и детского
населения в связи с
санитарно-
гигиеническими
условиями средь|
обитания;
-санитарно-
демографические
показатели здоровья
населения, взросль1х
и подростков;
- методьт анытиза и
оценки санитарно-
демографических
показателей, органи-
зации лечебно_
профилактической
помощи населени}о.

дьт о6итания;
- оценивать и
ана_|{изировать
санитарно_

демографине-
с|(ие показатели
здоровья насе-
ления, взросль1х
и подростков;
- осуществлять
лечебно-
профилактине-
ску}о помощь
населени}о.

средь| обита-
11ия;

-методами ана-
лиза оостояние
здоровья
взрослого и
детского насе-
ления в связи с
санитарно-
гигиенически-
ми условиями
средь1 о6ита-
н|4я',,

- методами
ана11!4за сани-
тарно-
демографине-
ских пок'шате-
лей здоровья
населения'
взросль!х и
подростков;
- методами
осуществления
лечебно-
профилактине-
ской помощи
населени}о

пк-5 Б диагности-
неской дея-
тельности:
готовность к
определени}о

у г!ациентов
патологиче-
ских состоя-
ний, симпто-
мов, синдро_

мов заболева_

ний, нозоло-
гических

форм в соот-
ветствии с

йеждународ-
ной статисти-
ческой клас-

сификацией
болезней и

проблем, свя-

- основь! ме)кдуна-

родной клаооифика-
ции болезней
- принципьт форму_
лировки диагноза
при неврологиче-
ских болезнях;
-основнь1е методики
клинического, ин-
струмент'1льного и
лабораторного об-
следования и оценки
функциона-|!ьного
состояния организма
пациентов для вь1яв-

ления у пациентов
основнь1х патологи-
ческих симптомов и
синдромов невроло-
гических заболева-
ний, своевременной
диагностики невро-
логической группьт
заболеваний и пато-

- получить
анамнестиче-
ску}о информа_

ци!о о невроло-
гическом забо-
левании'
- вь|явить общие
и специфине-
ские признаки
неврологическо-
го заболеван14я,
_ определить
необходимость
у1 применить
объективньте
методь] обсле-
дования'
-установить то-
пический диа-
гноз и невроло-
гический син-
дром;
- поставить диа-
гноз и провести

- знаниями
симптомов'
синдромов за-
болеваний, но-
зологических
форм в соот-
ветствии с
1м1е>кдународ-

ной статисти_
ческой клаоси-

фикацией бо-
лезней и про-
блем, связан-
нь1х со здоро-
вьем;
- принципами
формулировки
диагноза при
неврологиче-
ских болезнях;
- проведением
дифференци-
а,.тьного диа-
гноза на основе

€обесе-
дование
по ситуа-
ционнь|м
задачам'
иядиви-
дуальнь1е
задания



занньгх

3доровьем;

оо логических процес-
сов в нервной си-
стеме;
- основнь1е диагно-
стические мероприя-
тия по вьш{влени}о

неотложнь1х и угро-
жа}ощих х(изни со-
стоя]Ё|ий в невроло-
гической группе за-
болеваний,

дифферегтци-
альньлй диагноз, ]

используя кли- 
]

нические и до-
полнительнь!е
методь! иссле-
дования;
- сформулиро-
вать диагг!оз в
соответствие с
классификацией
мкБ-10 с вь1-

делением ос-
новного син-
дрома' сопут-
ству1ощего и их
осложнений;
- оформить ме-
дицинску1о до-
кументаци}о'
предусмотрен-
н}то законода-
тельством по
здравоохране-
ни}о;
_ применить объ-
ективнь!е методь|
обследования,
_ определить
необходимость
специа.]1ьньп( ме-
тодов исследова-
ния (лаборатор-
нь!х' рент-
генологических,
инструмен-
тальньтх),
- дать пр:ши;ьн}то
интерцретац11о и
д,1агнооти!{еску[о
оценку резу]ътатов
рентгено-ра-
диологического,

| инстр}ъ4ента]1ьного

| и лабораторного
! "..,"д''*,'';!

| 
- дать диагности-

!

1ческ}'}о оценку
| резул,татам лик-
!

| 
ворологического

| 
исследования;

! клинически оце-

умственного
сравнения с
симптомами
сходнь!х забо-
леваний;
- методикой
обора анамнеза'
описания ста-
туоаи плана
исследований
шациента;
- методикой
определения
группь1 крови;
-умением
оценки фор*у-
ль] крови;
-}мением
трактовки 31([;
-!мением
трактовки
рентгенограмм
черепа' позво-
ночника, ком-
пь}отерньгх то-
мограмм и
магнитно-
резонанснь1х
томограмм го-
ловного и
спинного моз-
га;
-методикой
оформления
медицинской
документации



нивать результать1
рентгенологиче-
ского исследова-
ния черепа и по-
звоночника, цере-
бральной ангио-
графии, электро-
энцефалографии,

ультр.швуковь1х
методов исследо-
ваъ|ия, электро-
миографии' ком-
пьтотерной и маг-
нитно-
резонансной то_
мографии, а также
картинь| осмотра
глазного д|1аи
исследова}{ия по-
лей зрения;

пк-6 лечебная де-
ятельность:

готовность к
ведени}о и ле_

чени}о паци-
ентов' нуж-
да}ощихся в
ок{шании
неврологиче-
ской меди-
цинской по-
мощи

- основнь|е вощось!
этиологии и патогенезц
к.]тиники и ш.|агности}0.|

неврологи[теских заболе'
ваний;
- анатоми}о, эмбриоло-
ги}о и топографине-
скуто анатоми1о цен-
тральной, периферине
ской и вегетативной
нервной оистемь|;
-основнь]е вопрооь|
нормш1ьной и патоло-
гической физиологии
центральной и пери-

феринеской нервной
системь]; календарь
психомоторного раз-
вития (с 0 до 12меся-
цеви с|2до 36меся-
цев жизни); возраст-
нь]е аспекть: физиоло-
гических рефлексов;
-современнь!е методь1
обследования больно-
го;
-современнь1е методь!
лечения неврологиче-
ских заболеваний;
-показания и поотиво-

назначить ком-
плексное лече-
ние (вклтонато-

щее рех{им, [А€-
ту' медикамен-
тознь|е средства'
методь| неот-
лохсной тералии
и реанимации'
лФк, физиоте-
рапи}о, санатор-
но-курортное
лечение' реа6и-
литационнь1е
мероприятия и
др.);

своевременно
оценить эффек-
тивность лече-
ния, разработать
и осуществить
мероприятия по
предупрежде-
ни}о осложне-
ний;

провести симп-
томатическу1о
терапи1о с уче-
том возраотнь1х
особенностей,

- Фсновньшли
принципами
лечения забо-
леваний нерв-
ной системьт;
- методикой
назначения
стандартного
лечения при
различньтх но-
зологических
формах невро-
логических за-
болеваний,
- методикой
проведения ле-
чебньтх блокад'
- основами
психотерапии'
физиотерапии,
"т1Ф(;
- знаниями осо-
беннооти лечени]
в половозрастнь|
группах;
- методикой
на\1иоану|я
е}кедневньгх

дневников'
этапньтх и за-

€обесе-
дование
по ситуа-
ционнь1м
задачам'
и\1див\4-

дуальнь1е
задания



пока3ания к хир}рги-
ческому леченито,
примененито физиоте-
ра||ии и ленебной физ-
культурь!, показания и
противопоказания к
санаторно-курортному
лечени}о;
- основь1 перинаталь-
ной патологии нервно!
системь1 и неврологи-
ческих заболеваний
детского возраста;
- вь!полнение основ-
ньтх лечебнь|х меро-
лриятий при невроло-
гичеоких заболевания>
среди пациентов той
илииной группь1нозо.
логических форм' спо-
собньгх вьт3вать тяже-
ль1е осложненияи
(или) летальньтй ис-
ход;
- особенности лечения
в половозраотньтх
группах;
- основнь1е принципь|
неотложнойтерапии;
- основь| клинической
фармакологии;
- фармакодинамику и

фармакокинетику ос-
новньтх групп лекар-
ственнь1х средств:
- проблему совмести-
мооти лекарственнь1х
средств и побочное
действие лекарствен-
нь1х препаратов;

психического и
соматического
статуса больно-
го;

вь1явить клини-
чеокие показа-
|1ия для сронной
(плановой) кон-
сультации' гос-
лита]1изации
или перевода
больного на ле-
чение к другому
опециалиоту'
определить
профиль лечеб-
ного учре)1це-
ния 14ли специа-
листа с учетом
особенностей и
тя)кести заболе-
ва||ия''

владеть про-
стеиштими мето-
дами обезболи-
ва|1ия, купиро-
вать острь!й бо-
левой синдром;
оказать срочнук
медицинску}о по
мощь при неот
ложнь|х состояни
ях в неврологии,
вь1явить клиниче
ские показания дл1

сронной (плано
вой) консультации
госпитализации
или перевод;
больного на лече
ние к лругому опе

циш1иоту, опреде
лить профиль ле
чебного у{ре)кде
|1ия или специш1и
ста с учетом осо
бенностей и тяже
сти заболевания;
- оценить тяжесть
состояния больно-
го; определить
необходимость

кл}очительньгх
эпикризов' вь1-

писок из исто-
рииболезни;



реанимационнь1х
мероприятий;

пк-8 реабилитаци-
0нная д€я-
тельность:

готовность к
г|рименени1о

природнь|х
лечебнь!х

факторов, ле-

карственной,
немедикамен-

тозной тера-

лии и других
методов у па-

т]иентов' нуж-

да}ощихся в

медицинской

реа6илитации
и оанаторно-
курортном
лечении;

-основьт реабилита-
ционнь1х мероприя-
тийлри конкретнь!х
неврологических за-
болеваниях;
- основь1 рациональ-
ного питания здоро-
вь1х лиц, принципь1

диетотерапии, - ос-
новь[ немедикамен-
тозной терапии, фи-
зиотерапии. лечеб-
ной физкультурь! и
вранебного кон-
троля' рефлексоте-
ралиу|, показания и
противопоказания к
санаторно- курорт-
ному лечени}о;

- определить
программу реа-
6илитационнь|х
мероприятий
- дать о|{енку
течения заболе-
вания, преду-
смотреть воз-
можнь|е ослож-
не|1ияи
осуществить их
профилактику'
_ давать реко_
мендации по вь|-
бору оптималть-
ного режима в
период реабили-
тат\ии невроло-
гических боль-
ньтх (двига-
тельной актив-
ности в зависи-
мости от мор-

фофункцио-
нального ста-
туса),
.определять

показания и
противопоказа_
ния к назначе-
ни}о средств ле-
чебной физкуль-
турь], физиоте-
ра:т1ии, рефлек-
сотерапии, фи-
тотерапии

- €пособно-
сть}о и готов-
ность}о при-
менять различ-
ньте реабили-
тационнь1е ме-

роприятия (ме-
дицинские' со-
циальнь!е, пси-
хологинеские)
при наиболее

рас-
пространеннь1х
патологических
состояниях и
повреждениях
организма'

метода-
ми реаби_
!1итации невро-
логических
больньгх

€обесе-
дование
по о\4"[уа-

ционньтм
задачам,
индив'1-
дуальнь1е
задания

пк-9 психолого-
педагогиче-

ская деятель-
ность:

готовность к

формирова-
ни}о у населе-
ния' пациен-
тов и членов
их семей мо-
т|4ваци|1,

направленной

-Фсновньте компо-

нентьт злорового об-

раза х{изни

-методь1 пропагандь1
здорового образа
жизни и профилак-
тики заболеъаний;

_проводить са-
нитарно-
просветитель-
нуто работу сре-

ди больнь1х и их
родственников
по укреплени}о
здоровья и про-

филактике забо-
леваний, пропа-
ганде здорового
образа жизни
- убедить паци-
ентов и членов

- основнь1ми
метод{}ми са-
нитарно-
просветитель-
ной работьт
среди наоеле-
ния' пропаган_

дь1 здорового
образа жизни и
профилактики
заболеваний
(пенать, теле-
видение' 1пко_

ль! пациентов'

€обесе_
дование
по о!4туа-

ционнь!м
задачам'
и|1'д|4ви-

ду'}льнь!е
задания



на сохранение
и укрепление
своего здоро-
вья и здоровья

окру)ка}ощих
(пк-9);

их семей о вреде
курения и упо-
требления таба-
ка, в необходи-
мости улуч1пе-
ния качества
литания, увели-
чения физине-
ской активно-
сту|; снижения
маось| тела и
т.д.

вебинарьт, сан-
бтоллетени);
- умением рас-
полагать к об_

щени}о для вь1-

яснения при-
чин заболева-
нияи измене-
ния состояния
пациента;
- грамотнь1м
использовани-
ем вербатльньтх
и невербаль-
нь1х средств
общения;
- умением вь|-
отраивать
наиболее целе-
сообразнь]е от-
но1пения с па-
циентом по хо-
ду ре1шения ле-
чебньтх и диа-
гностических
задач

3. основнАя чАсть
3.1. оБьвм дисциплинь! (модуля) и видь1учвБной рдьотьт
1аблица 3. Фбъем дисциплиньт (моду'ття) и видьт унебной

Бид унебной работь:
Бсего часов/ зачетнь[х
единиц

1 2

Аудиторнь1е занятия (всего), в том числе: 24

)1екции ([) -1

€еминарьт (€) 4

|1рактинеские занятия (пР) \7

€амостоятельная работа (сР)'
в том числе:

12

1споршя болезнш (1Б)

[{урсовая рабопа (|{Р)

Реферап (Реф)

Р ас ч еупно -ер афшн е скше р аб отпьт (Р [Р )
1оёеоуповка к занятпшялс (!!3) 8

1о0еотповка к пекуще74у кон7прол/о (птк)) 2

1 о ё е отп о вка к пр о м е эюу !п о чн о]!у ко н /пр о л ю (п п к) ) 2



Бид промеэкутояной аттеста|'|ии
занет (3) з
эт<замен (3)

|{?Ф|Ф: Фбщая трудоемкость
час.
звт

36
1

3.2. содвРжАниш дисциплинь|
3,2.1. € одернсание разделов дис||иплиньп <<Ёеврология>)
1аблица 3' Раздельт дисциплинь1

п/]ф
(индекс разлела)

Ёаименование разделов и тем

Б1'Б.8.1 1{лассификация наследственнь|х заболеваний нервной оистемь|'
[{асле 0 спв еннь!е б олезнтл о бмена в еще с/пв, про пекающце с пораэюеншем
нервной сшс/пемь1. }{аследственнь|е нару1пения обмена аминокислот:

фенилпировиноградная олигофр ения, гомоцисте:*|нурия'
Ёаследственньте нару1пения обмена липидов: болезни Ёимана-[{ика,
болезнь 1ея-€акса' липодистрофии. Р1уколипидозь1: нейровисцеральньтй
липидоз. Ёарутпени е 6илирубинового и пигментного обменов :

гипербили рубинемия, конституцион;1льная печеночная дисфункция,
хроническ[ш негемолитическая желт}ха, порфирия.
[{асл е ё супв еннь!е б ол езнш с о е ёшнштпельной упкани €индром йарфана.
Факолсапозьа Ёейрофиброматоз Реглингхаузена.1уберозньтй склероз
Буоне вилл я. Ат аксия-телеангиэ кт азия (синдром .|1уи - Б ао).

Б1.Б.8.2 [! ас л е 0 с тпв е н н ь. е сшс п!е мн ь! е ё е е е н е р ацш11 н е р в н о й с цс уп емьа.

3аболеван[!я с пре11мущес!пвеннь1л| пора1юеншел4 л4оююечка ц еао связей.
€пино_церебеллярнь1е атаксии: €емейная атаксия Фридрейха.
Ёаследственная атаксия |[ьера-1м1ари. [1оздняя кортикальная мозжечковая
атрофия !м1ари-Фуа-Алажуанина. Фливо-понто-церебеллярная
дегенерация: а) тип йенцеля,6) тип ,{ежерина-1ома, в) дентато-
рубральная атрофия.

! е е е н е р апцв н ь1 е з аб ол е в аншя с пр е цл4уще с п!в е нн ь!^4 по р аэю е нце л'
пшралсш0ньтх путпей: €емейная спастическая параплегия 1[тртомпеля.
€ индром сп аотической парапле [ии о ретинальной дегенер ацией.

! е еен ератпшвнь1е заб оле в аншя по 0корко вь1х 2ан2лшес: Болезнь |1аркинсона.
)(орея [ентингтона. [епато-церебрал:ьная дистрофия (болезнь Бильсона-
(оновалова). 1орсионная дистония (деформиру}ощая мь!1печная

дистония). €индром [илль де ла 1уретта.|1рогрессир}'}ощая семейная
миоклонус-эпилепсия' Р{аследственная атрофия зрительнь|х нервов
-[[ебеоа.

Б1.Б.8.3 |{ е р в н о - лсь!ц/ е ч н ь1 е з а б о л е в а н'сля. €пинйьнь|е амиотро фии :,{етская
амиотрофия Берлнига-[оффмана. }Фнотпеская амиотрофия (угельберга-
Б еландера. € пин альн а'т амиотро ф ия взро сльгх .{тотпенна-Арана.
|1евральнь1е амиотрофии: наоледственнь1е моторно-сенсорньте невропа-
тии7 типов.
[!ервынньле про2ресс11рующше А4ь1ш/ечнь!е ёыстпрофши: ,{гоштенна. Беккера-
1{инера. 1{онечностно-поясн!ш 3рба. |1лече-лопаточно-лицевая !андузи-
,{е>керина. .(истальная мь!1шечная дистро ф ия. Фкуляр ная и окуло-

фарингеальная форьга. }{епрогрессиру}ощие мь11печньте дистрофии.
€индром ригидного позвоночника" .[{опаточно-перонеальна'т амиотрофия

,{авиденко ва. А4цотпоншц: \1иотония 1омсена. Брожденная парамиотония
3йленбуога. .|1истрофическая миотония (болезнь [оффмана-Россолимо-



[[тейнерта-1{уртпмана). Ёейромиотония (синдром Асаакса)'
[/ ар о кс ы з м ал ь н ая л4ш о /ш е 2ця ц л1ц о пл е ? 11ч е с кц е с шн ё р о ла ьа :

[ ипока_гтиемическая пароксизм а]тьная миоплегия (болезнь 1|[ахновича-
Бестфатя).[иперкалиемическая форма (болезнь [амсторп).
Ёормока-гтиемическая ф орма. Бториннь:е ф ормьт пароксизма.гльной
миоплегии _ фенокопии наследственнь|х заболеванлй лри
тиреотоксикозе, гиперальдостеронизме' желудочно-ки1шечнь!х
заболеваниях.



3.2.2. Раздельп дисциплинь[ и видь! занятий
аблица 4. Раздельт ли) дисциплинь1 и видь1 заняту1т1

п/ф
(игтдекс)

Ёаименование раздела
дисциплигльп (модуля)

Бидьл унебной деятельности'
вклк)чая самостоятельну}о рабо-

ту
(в часах)

Формьп те-
кущего кон-
троля успе_
ваемости

л с пР сР Бсего

1 2 3 4 5 6 7 8

Б1.Б.8. 1{лассификация наслед-
отвенньгх заболеваний
нервной оиотемь1.
[! асл е ё с упв еннь!е б ол е знц
обмена вещес?пв,
проп1екатощые с
пора)юен11елс нервной
сшспе]'1ь1.

Ё ас л е 0 суп в е ннь! е б о л е з на;

с о еётлншупельн ой тпканш

1 1 5 4 11 Фпрос, тесто-

вь:й контроль,

ре1пение си-
туационньгх

задач

Б1.Б.8.1 [{аслеёсшвеннь1е
с1/с !пел4нь!е ё е е ен ер ацшш

нервной сцсп1е]4ь1.

3аболеваншя с
преш^4ущес7пвеннь1л1

п о р а}ю е н 11 е 
^4 

м о 3 эю е чка
ш еео связей.

[ееенератпшвнь1е
заболеваншя с
пре1]ц,!ущеспвенныл4
пора)юенше^4

пшраллшёньтх путпей

[ееенератпшвнь!е
заболеваншя
поёкорковь1х 2ан2лцев

1 2 6 4 13 Фпрос, теото-

вь:й контроль,

ре1пение си-
туационньгх
задач

Б1.Б.8.2 Ёервно-лаь!ц,!ечнь!е
заболеванця.
1ервшнньое
про?рессшрующ11е
л4ыш/ е ч нь1 е ё и с тпр о ф иш.

А4шоупотсыы.

|/ароксшзмальная
м11о7ше?шя ш

мшопле ?шч е скше сшнёр о -

л!ь!.

1 1 6 4 \2 Фпрос, тесто-

вьтй контроль,

ре1пение си-
туационньтх
задач

Фбгций объем подго-
товки

3 4 \7 12 36
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3.2.3. }{азвание тем лекций и количество часов изуче|!ия унебной дисциплинь!
|а6лица 5. 1ематический план лекций

3,2.4. }1азвание тем семинаров и количество часов дисциплинь[ (модуля)
\ а6 лила 6. 1 ематический

м
п/п

!{од раздела
дисципли|!ь|

Ёазвание тем лекций уяебной дисциплинь|
(модуля)

Бсего
9асов

1 Б1.Б.8.1 (лассификация наследственнь1х заболеваний нервной
системь1.
[1аслеёспвеннь1е болезнш обмена вещес!пв, про7пека-

ющше с пораэюеншел| нервной сцспемьт' !!аслеёс7пвен-

ньте болезнш соеёцнцпельной 7пканш

1

2. Б1.Б.8.2 [! асл е ё с тпв е ннь! е с 11 с7п е мнь! е 0 е е е н ер ацыш н е р вн ой

с11с7пеА.4ь1.

3 аб о л е в аншя с пр е ц.14ущ е с 7пв е ннь1м по р аэю е нше м
мо3эюечка ш еео связей.

! е е е н е р атп шв н ь1 е з а б о л е в аншя с пр е 1/л|у щ е с /пв е н н ь1л4

по р аэю е н це]\4 пшр амцё ньтх пуше й

,0, е е е н ер атп11внь[е з аб ол е в ано;я по ёкорковь'х 2анелцев

1

3. Б1.Б.8.3 [! ер вно -лоь!1/,|е|!нь! е з аб ол е в аншя 
"

[/ ер в шнньте про 2р е с с цру!ощце 
^4ь1ш1ечнь1е 

ёыстпр о фшш.

йц о упо н цш. [/ ар о кс излс альн ая м11 о уш е 2шя ш л4шо /ш е 211ч е -

скце сцнёро*сьт.

1

итого 3

лица б' ! ематически 11.,|ан с9ми в

м
п/п

}1ндекс раз-
дела

[{азвание тем практических занятий
Аисциплиньт

Бсего
({асов

1 Б1.Б.8.1 (лассификация наследственнь|х заболеваний нервной
системь1.
[!аслеёстпвеннь!е болезнол обмена вещес7пв, про/пека-

1ощ11е с пора)юе н1|е^/! н ервн ой сшс упелльэ. |{асле ё с7пв е н -

ньте б олезнъа со еёшниупельной 7пканш

]

2. Б1.Б.8.2 [1 ас л е ё с уп в е н н ь! е с ш с 7п е 1|4н ь! е ё е е е н е р ацшш н е р в н о й

сшс/пемь!'
3аболеваншя с преш^4уще с7пвеннь174 пораэюеншем

молюечка ц еео связей.

! е е е н е р атп 11в н ь! е з а б о л е в ан сая с пр е 11^4ущ е с ]п в е н н ь1 л|

по р аэю е || ше м пшр а'цш0 ньтх пупе й

.[е еенератпшвнь1е з аб ол ев аншя по 0корко вь1х 2ан2л1/е в

2

11 Б1.Б.8.3 [1 е р вн о -мь'ц|е чнь1е з аб о л е в аншя.

|!ервшнньое про2рессцрующше мь1111ечнь!е ёшстпрофшш.

А4ы о тп о н шш. !! ар о к с ш з лл а ль н ая м ш о пл е 2 ця ш 
^,1ш 

о п'! е 21/ч е -

скце сцнёромьо.

1

и'гого 4



\6

з.2.5. Ёазвание тем практических занятий и количество часов дисциплинь[
(модуля)
1аблица 6. |ица о. 1ематически |1.]1ан |! ческих заня'1'и

м
п/п

[1ндекс раз-
дела

Ёазвание тем практических занятий
дисциплинь1

Бсего
{асов

Б1.Б.8.1 (лассификация наследственнь1х заболеваний нервной
системь|.
[!асле0супвеннь!е болезнш обмена вещесп'в, пропека-
ющне с пораэюеншем нервной сшспелцьт. !{аслеёст'вен-
ъсьте болезнш с о еёцнцтпельной 7пканш

5

2^ Б1.Б.8.2 [! асл е ё с пв е нн ь!е с шс п'е 
^4нь1 

е 0 е е е н е р ацшш н е рвн о й

сцс7пел4ь!.

1 а б о л е в аншя с пр е ш^4у щ е с 1пв е н нь1л! по р аэю е н ш е 74

]у|о3эюечка тл еео связей'

! е е е н е р атп ш в н ь1 е з а б о л е в ан тля с пр е ц^4ущ е с п' в е н н ь1л4

по р а)!с ен11 е м пшр (.!л!шё ньтх пу пе й

[ееенераупцвнь1е заболеванця по0корковь!х 2ан2лшев

6

-). Б1.Б.8.з |1ервн о -мь11,!1ечнь1е заб ол ев аншя.
1 ервшнньо е пр о ер е с сцру|ощ1,|е ]|4ь1ш|ечнь1е ёшстпр о фшш.
]'[ш о уп о н цц. 1 ар о к с ш з ла ал ь н ая л4 ц о пл е 2 шя ц м ц о /ш е 2цч е -

скше сшн0ролоьт.

6

и'гого \7
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3.3. сАмостоятвльнАя РАБотА
3.3.1. Бидьп самостоятельной работьл

1аблипа 8. Б

3.3.2. 11римерная тематика рефератов
Реферативньте работь! не предусмотрень! рабоним унебттьлм планом и программой

дисциплинь|.

з.4. оцвночнь1ш сРп'дствА для контРоля успв,вАш,мости и
РвзультАтов освовния учвБной дисциплинь! (модуля)

з,4.|. Бидьп контроля и аттестации, формь| оценочнь|х средств
аблица 8. Бидьт ко я и ь1 оценочнь|х средств

л!
п|п

Бидьп
ко11троля

Ёаименование раздела
учебной дисциплинь!

Фценочнь[е средства
Форма }(ол-во (ол_во

ица б. самостоятельной вн
.]\! п/п

(индекс разде-
ла)

}{аименование раздела унебной
дисциплиньп (модуля) Бидьп €Р

Бсего
часов

1 2 3 4

1.

Б1.Б.8.1
1{лассификация наследственнь1х забо-
леваний нервной оиотемь|.
}{аследственньте болезни обмена
веществ' протека}ощие с поражением
нервной системь1.
Ёаследственньте болезни
соединительной ткани

|1роработка лекцион-
ного материа]\а, мате-
риала унебников и
унебньлх пособий,
журналов. |1одготовка
к занятиям, подготовка
к текущему контрол}о

^)

2.

Б1.Б.8.2
Ёаследственнь|е системнь{е
дегенерации нервной системьт.
3аболевания с преимущественнь|м
поражением моз}кечка и его связей.

!егенеративнь|е заболевания с
преимущественнь1м поражением
пирамиднь:х путей
.{егенеративнь|е з аболев ания
подкорковь|х ганглиев

|1роработка лекцион-
ного матерца]|ц мате-
ру|а1!а унебников и
уиебньлх пособий. Ра_
бота с йнтернет-
источниками' спс,
информационнь|ми

фондами и реоурсами'
|1одготовка к заняти-
{[' подготовка к те-
ку1цему конт0ол}о

1
-)

-).

Б1.Б.8.з
Бервно_мьт|печнь1е заболевания.
[{ервинньле прогреооиру}ощие
мь!1печнь1е дистрофии. \4иотонии.
|1арокоизм а]сьная миоплегия и
миоплегические синдромь|.

|1роработка лекцион-
ного материала, мате-
риа]та унебников и

унебньтх пособий. Ра-
бота о приказами и
нормативнь|ми актами,
методическими указа-
ниями, инструкциями.
|1одготовка к заняти-
[А, подготовка к те-
кущему контрол}о.
|{одготовка к зачету

4

Фбщий объем самостоятельной ра-
ботьп (€Р) ординатора 12
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вопросов
в 3адании

независимь|х
вариантов

1
-) 4 5 6 7

1 тк 1(лассификация наслед-
ственнь|х заболеваний
нервной системь!.
[{аслеёсупвеннь1е болезтсш

облцена вещес7пв,

про7пека1ощ11е с
пораэюенше^4 нервной
сцспе'^4ь!.

!{ас л е 0 с упв е нн ь! е б ол е зньс

с о е ёшнштпельной ]пканш

Бопро-
сь1'

опрос'
о\4туа-

ционнь1е
задачи

10

11

2. тк |{асле0стпвеннь1е
с шс /пе л4нь1е ё е е е н е р ацшш

нервной сшс7пел4ь!.

3аболеваншя с
пр е ыл4ущ е с !/|в е нн ь!.^4

пора'юен1/ел4 л4озэюечка ц
еа'о связей.

[ееенерапцвнь|е
заболевантля с
преш^4ущес/пвеннь1м

пор а}ю е н11е м пшр алпы0 ньтх
путпей

[ееенерашцвнь1е
заболеваншя по0корковьсх
2ан2лцев

Бопро-
сьт'
опрос'
ситуа-
ционнь|е
задачи

10

11

з. тк !{ервно-лсь!ц1ечнь!е
заболеванця.
1ервшнньте
про?рессыру]ощце
лгь1|1ьечнь!е 0шстпрофшш.

А,{алопонцш.

|!ароксшзмальная
л|шопле2шя 1)

^4шо/ъ|!е2!!ческ'!е 
сшнёро-

л4ь!.

Бопро_
сь|'
опрос,
ситуа-
ционнь1е
задач|1

10

11

з.4.2, ||римерь[ оценочнь[х средств :

Бопросьп:
1. 1(лассификация наследственнь|х заболеваний нервной системь!.
2. Болезнь Бимана-|1ика
3. Болезнь [ея-€акса
4. -[1иподистрофии
5. Фстрая порфирия.
6. €индром &1арфана.
7. Ёейрофиброматоз Реглингхаузена
8. 1уберозньтй склероз Бурневилля
9' Атаксия-телеангиэкт азия (синдром -|[уи-Бар.
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10. €емейная атако|4я Фридрейха
1 1. Ёаследственная атакоия [1ьера-\4ари
1 2. |[оздняя кортикальн:ш моз)кечковая атрофия йари-Фуа-Алажуанина
1 3. Фливо-понто-церебеллярная дегенерация: а) тип 1\:1ент{е ля, 6) тип [ежерина-1ома,

в) лентато-рубра-гтьн ая атрофия'
14. €емейна'{ спастическа'{ параплегия 1[тртомпеля. €индром спастической

параплегии с ретинальной дегенерацией.
15' Болезнь 11аркинсона. !,орея [ентингтона.
1 6. [епато-шеребральна'{ дистрофия (болезнь Бильсона-(оновалова)
1 7. ?орсионная диотония (деформиру}ощая мь!1цечная дистония)
18. €индром }{илль де ла ?уретта
1 9. |[рогрессирутощая семейная миоклонус-э|[илепсия
20' |1аеле дственная атро ф ия зрительньтх нервов .[[ебера
27' (линытьнь1е амиотрофии: .{етская амиотрофия Берднига-[оффмана. }Фнотпеокая

амиотрофия 1{угельберга-Беландера. €пинальная амиотрофия взросль1х.{тотшенна-
Арана.

22. |1аследственнь1е моторно-сенсорнь1е невропатии 7 типов.
23. }у1ьттпечнь|е дистрофии: .(тотшенна. Беккера-1(инера. (онечностно_поясная 3рба.

11лече -лопаточно-лицевая -[[андузи-,{ежерина
24' [ист ытьна'! мь11печн{м{ дистрофия
25. Фкулярная 14 окуло-фаринге'}льна'! форма
26. Ёепрогрессирутощие мь11печньте дистрофии.
27 . (.индром ригидного позвоночника
2 8. -|{опаточно -перо неальная амиотрофия !авиденкова
29. }у1иотония 1омсена. Бро>кденная г1арамиотония 3йленбурга. ,{истрофическая

миотония (болезнь [оффмана-Россолимо-111тейнерта-1{уртпмана). Бейромиотония
(оиндром Аоаакоа).

30. [[ароксизма'!ьна'{ миоплегия и миог1легические синдромь1: [ипокалиемическая
пароксизм альная миоплегия (болезнь [11ахновича-Бестфаля).[ иперкалиемическа'{
форма (болезнь [амсторп). Ёормокалиемическая форма. Бторинньте формьт
парокси3матльной миоплегии - фенокопии наследственнь1х заболевани й при
тиреотоксикозе, гиперальдостеронизме, желудочно-ки1печньтх заболеваниях.

3адачи:

зАдАчА ]хгр1. Больна'{ девочка родилаоь от 1 беременности. Беременность т1ротека-
ла с токсикозом 11 половиньт. Родьт в срок, отмечалась слабость родовой деятельности.
}хсе с роя(дения окрух(а}ощие обратили внимание на значительное снижение двигатель-
ной активности ребенка, низкий мьттшечньтй тонус. ,,{вигательнь!е и тонуснь1е раостройства
заметно прогрессиров€}ли. ! родного дяди пробанда цо материнокой линии первьтй сьтн

умер в раннем детстве' а второй является инвалидом по какому-то нервно-мь1т1|ечному за_

болеванито. Фсмотрена в возрасте 2-х меояцев. Фбщее состояние тяжелое' мраморньтй ри-
сунок ко)кнь|х покровов' общая гипотрофия. Б неврологическом статусе ведущим являет-
ся синдром "вялого ребенка". €имметричньтй вяльтй проксимальньтй тетрат1арез, более
грубо вь|ра)кенньтй в ногах. &1ьлплечньтй тонус в конечностях сни)кен до атонии. Ребенок
ле)кит в позе "лягу1пки". Ёаблтодается переразгибание в суотавах рук и ног. [ипотрофия
мьт|пц конечностей и цловища маскируется подкожной жировой клетчаткой. €ухожиль-
ньте рефлексь| сниженьт. Фасцикулярньтй тремор пальцев рук. Фтоутотвует опора на нож-
ки. Фслабленьт безусловнь1е рефлексьл. Бьтражен бульбарньтй синдром. .(ругой г!атологии
нервной системь| не обнаружено. 3й[ : спонтанная мь11печная активность в виде потенци-
алов фасцикуляций; |1 тип залиси по }Фсевич, регистрируемьтй при произвольном мь|1печ-
ном сокращении со всех исследованньтх мь|1печнь|х групп' за искл}очением проксималь-
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нь!х отделов ног, где определяется "биоэлектрическое молчание''. €одержание креатин-
фосфокиназь1 в оь|воротке крови - |44 ед7л (в норме - 190 ед7л).

БФ|1РФ€Б1:
1. 9кажите ведущий неврологический синдром и определите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз.
3. Фцените результатьт 3Ё\4[.
4. € какими заболева|1иями необходимо провести дифференциальньтй диагноз?
5. Ёаметьте план лечения больной.

зАдАчА ]ф2. |[ациентка родилась от 11 беременности' которш{ протекш|а с токси-
козом {1 половинь1' отмеч€ш[ось слабое 1шевеление плода. Родоразре1пение путем -'кесарева

сечения'' на 2 недели рань1пе срока по аку1]1ерским показан|1ям. € рождения окружа}ощие
обратили внимание на сния(ение двигательной активности ребенка и низкий мь:тшечньтй
тонус. !евонка значительно отставала в моторном развитии. (идеть начала после 8_ми
месяцев. |1осле |6-ти месяцев начала неуверенно ходить, часто падая. Б психо-речевом
развитии не отставшта от сверстников. Ёикогда не бега-гта и не прь|гала. 3аболевание про-
грессирова_г|о. |1осле 5-ти лет оты1и угаоать приобретеннь|е ранее двигательнь1е навь|ки и
больная перест€}ла с{1мостоятельно ходить и вставать. Б семье имеется здоровьтй ребенок.
Фсмотрена в возрасте 6-ти лет. Фбщее состояние средней тяжести' бледность кожньтх по-
кровов, гипотрофия подко)кной жировой клетчатки, аоте'1ическое телосло}кение9 со сто-

ронь| внутренних органов патологии не вь!явлено. Ребенок самостоятельно не встает' хо-
дит только о поддержкой. |[оходка"утиная''. Б плечевь1х и тазобедреннь1х суставах дви-
}кения совер1]1ает "рь|вком", поднять|е вверх конечности не удерживает. 3начительно сни-
жен мь1111ечньтй тонус. Ёаблгодается переразгибание в |62 суставах рук и ног. Бьтраженьт
атрофии мь11пц конечностей и туловища. €ухожильнь|е и периостальньте рефлексь| с рук и
ног низкие' коленнь1е - отсутствутот. Фасцикулярньтй тремор п'}льцев рук. Фибр|\лляци|4 в
мь11пцах плечевого лояса. €колиоз поясничногрудного отделов позвоночника. |1лоско_
вальгусная деформация стоп. Атрофия мь|1пц язь!ка и его "беспокойство''. ,{ругой патоло-
гии нервной системьт не обнару)кено. 3}у1[: спонтанная мь11печная активность в виде по-
тенциалов фасцикуляций; преобладает 11 тип за|!иси по }Фсевич при произвольном мьт-
тпечном сократт\ении. 9ровень креатинфосфокиназьт в сь|воротке крови _ 158 ед/л (в норме
_ 190 ед7л). } двотородной сестрь| отца пробанда ло линии матери дочь и сь|н страда}от
аналогичньтм заболеванием.

БФ|1РФ€Б1:
1. }кажите велуший неврологический оиндром и определите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз'
3. Фцените результать{ энмг.
4. Ёаметьте план лечения больной.

зАдАчА ]\!3. Больной 11 лет предъявляет жалобьт на слабость в ног€х и руках' по-
худание мь]1]1ц конечностей и туловища' невозможно6ть ходить. Родился в срок, от пер-
вой' нормально протекавтпей беременности. Б 6-летнем возрасте изменилась походка: хо-
дил ''вперевало9ку'', бьтстро уставал и часто падал при ходьбе. Б поликлинике описаннь|е
изменения расценили как остаточнь1е явления перенесенного полиомиелита, (лабооть в
ногах поотепенно нарастала,лоявилаоь атрофия мьт1шц. € 9-летнего возраота мальчик пе_

реста.[| ходить. Аналогичньтх заболеваний в семье нет. Фбъективно: Бьтраженная атрофия
мь|1шц тазового пояса и бедер, атрофия мь|тпц плечевого пояса. |1севдогипертрофия икро-
ножньтх мь!1пц. Ёе может стоять и ходить. €адится с посторонней помощьго. Активньте
движения в ногах резко ограничень1, в положении лежа может сгибать ноги в коленньгх
суставах' сохранень| движения в отопах. €ила сни>кена до 1'-2 ба;тлов. (ила мьт1пц верхних
конечностей снижена до 3-4 баллов. Физиологическио рефлексьт: коленнь1е отсутствутот'
ахилловь| и с верхних конечностей сниженьт. ?онус мь||шц снижен. ,{еформации оуставов
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ног. снижен интеллект. других нару1пений со сторонь1 нервной системь1 нет. экг: сину-
совая тахикардия' в третьем отведении сглажен зубец 1. 3Ёй[: с пораженнь1х мь|1пц ре-
гистриру}отся |1!.{Б сни:кенной амплитудьт. €одер>кание креатинфосфокиназь| в сь|во-

ротке крови -2524 ел7л (в норме - 190 ед|л).

БФ[{РФ€Б1:
1. }кажите ведущий неврологический синдром и определите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз.
3. Фцените роль уровня (Ф( сь|воротки в диагностике заболеван|1я.
4. Фпределите основнь!е признаки дифференци€1льной диагноотики да}{ного заболе-

ьания с полиомиелитом.
5. Ёаметьте план лечения больного.

зАдАчА ]\|р4. Больной 6 лет поступил в клинику о жалобами на слабость в ногах,
часть1е падения при ходьбе. Родилоя от третьей' нормально протекавцтей беременности.
!,одить ст:}л в 1 год 5 месяцев' ходил плохо' чаото пад{}л. Б связи с этим родители неодно-
кратно обращались к врачам, которь1е объясняли нару1пение движения вначале рахитом,
затем плоскостопием. |1осле лечения ребенок ста"]т ходить увереннее, но падения продол-
жались. Бегать не научился' по лестнице поднимался с больштим трудом. Б возрасте 5 лет
вновь 163 усилилаоь слабость в ногах' ст31''; хух(е ходить' перевы1иваяоь как утка. !ядя по
линии матери и стартлий брат страдали ан{1логичнь!м заболеванием, умерли в детстве от
пневмонии' стар1па'1 сестра здорова. Фбъективно: {,одит перева,'|иваясь из стороньт в ото-

рону (утин€ш походка). 9асто ладает) встает поэтапно при помощи рук.[вижения в ногах
вь|полняет с трудом' мь|1печна'{ сила в ногах сни)кена до 3-4 ба_гтлов' Атрофия мь||пц тазо-
вого пояса и бедер. <Фсиная> ты1ия.1'1кроножнь!е мь|1пць1 увеличень! в размерах, плотнь1е
на ощупь. 1{оленньте рефлексьт и рефлексьт с верхних конечноотей снижень,, коленнь1е - не
вь1зь|ватотся. !ругих нарутпений со сторонь! нервной системь! нет. 31{[: без особенностей.
3Ёй[: с порая{еннь1х мь11шц регистриру[отся пддв сниженной амплитудь!. €одержание
креатинфосфокиназьт в сь1воротке крови _ 4558 ед7л (в норме - 190 ед7л). БФ|{РФ€Б1:

1. 9ка:ките ведущий неврологический синдром и определите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз.
3. Фцените роль 3[}м1[ в диагностике заболевания.
4. Фпределите тил наследования заболеваъ1ия.

5. Ёаметьте план лечения больного.

зАдАчА ]\р5. Больная 31 года поотупила в клинику с жачобами на общу}о мь11]]еч-

нуто слабость' невозмо}кность сразу разогнуть руку, сжату}о в кулак. Р1ногда больной
трудно (разжать зубьт>. Болезнь начштась постепенно' медленно нараст!}ла. йать уже 10

лет тому назад заметила' что у больной имеется неловкость в кистях' она не может сразу
вь1пустить взятьтй в руку предмет. 4 года назад мьт1пць! начали слабеть. ?1зменилась по-
ходка. |1ациентка не могла больтпе вотавать на носки, иногда во время ходьбьт начина]|а
(застревать), не могла начать ходьбу. йать 62 лет жйва, здорова, работает. Фтец умер в
возрасте 60 лет, пил. } больной имеется мдадшая сестра 28 лет, страда}оща'{ таким я{е за-
болеванием. Фбъективно: Фбщее оостояние удовлетворительное. €о сторонь1 внутренних
органов патологии не вь1'{вляется. Ёачина}ощееся обльлсение. Бледнооть кожного покрова,

дист'}льнь1й гипергидроз. 5{а|цз 6узтар|1сцз. Ёизкое стояние век и м€}лоподвижное вь1ра-

жение лица. €лабость гп. ог6|сш1аг|з осц1|з. Атрофия гп.гпавзе{ег и тп.{етпрога11з с обеих сто-

рон. [[ри сильном сжы!ии зубов появляется напряжение жевательнь|х мь|1пц' исчеза}ощее

при повторнь1х ся{атиях зубов. Речь монотонная. 9зьлк подвижен, при перкуссии молоточ-
ком образуется долго не исчезатощая ямка. 1{онтурьт грудинокл}очично-сосковь|х мь11пц

сгла}кень!. Атрофия мь11]1ц рук, особенно - диотальньгх отделов предплечий и мелких
мь11пц кистей, в т.ч. мьт1]1ц тенара и гипотенара. 1м1ьттшць| проксимальньтх отделов рук до-
статочно оильнь!, к дистальнь1м отделам нараста}от парезь|. €ухожильньте рефлексь1 на
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руках низкие" |1ри сжатиикисти в кулак требуется уо|4лие для разгибания п{1льцев' разги-
бает их медленно" |1ооле нескольких последовательнь1х сжатий кисти в кулак даннь1е
движения становятся более бьтстрьтми. |]ри ударе молоточком по мь|тшцам тенара образу-
ется долго сохраня}о1паяоя ямка. Бртогпньте рефлексь| живь1е. Фпределяется отчетливое
похудание диота.]1ьньтх отделов голеней. 14меется слабость ть1льньтх сгибателей стоп. (о-
леннь|е рефлексьт сохранень|' ахилловь| отоутствутот. |!ри ударе молоточком по малобер-
цовь1м мь|тшцам образуется долго сохраня}о1шаяоя ямка, |1оходка носит характер степпажа.
|[розериновьтй тест отрицательньтй. ,.(ругой патологии нервной сиотемь1не обнаружено.

БФ|]РФ€Б1:
1. 1{акие синдромь1 можно вь|делить у ланной больной?
2. €формулируйте клиничеокий диагноз' проведите дифференциа,.|ьну}о диагности-

ку.
3. 9ка:ките дополнительнь1е методь! исследования для подтверждения клиничеоко-

го диагноза.
4. }кажите основнь|е принципь| лечения.
5. Б чем закл}очается шрофилактикаданного за6олевания?

3АдАчА ]ф6. Больной 18 лет поступил в клинику нервньтх болезней с жалобами на
олабость и похудание мь|1пц верхних и нижних конечностей. Б \2 лет случился перелом
правого бедра, в связи с чем лечился в хирургической клинике. |1ооле этого заметил сла-
бость в ногах, часто падал. €вязьтвал слабооть с последствияму| травмь1. Б 13_тилетнем
возрасте стш| 3амечать' что отстает при ходьбе от товарищей, бьтотро устает. Бскоре обра-
тил внимат1ие на похудание ног. 9ерез 10 месяцев появилась слабость в верхних конечно-
стях' которая поотепенно усиливалась. } родителей, двух братьев (27 и 29 лет) и других
родственников аналогичного заболевания не отмечает. Фбъективно: Бьтраженная атрофия
мь|1пц конечностей, больтпе проксимальньтх отделов' туловища. |1оэтапное вставание из
поло)кения сидя и лежа. |1ри ходьбе перева.[1ивается из сторонь! в сторону. к(рь:ловид-
нь|е) лопатки' ((ооиная>> талия. €нижение мьттпечной силь| в конечностях: в боль:шей сте_
пени в проксимш1ьньгх отделах ног и проксимальнь1х отделах рук. [{севдогипертрофия
икроножньгх мь11пц. Арефлексия на ногах, рефлексь1 с верхних конечностей снижень|.
!ругих нарутпений со сторонь! нервной сиотемь| нет. 3Ё\4[: с пораженньгх мь!1пц реги-
стриру}отся |[![Б сни:кенной амплитудь!. €одерх<ание креатинфосфокиназь1 в сь|воротке
крови _ 524 ед7л (в норме _ 190 ед|л).

БФ[{РФ€Б1:
1. Фпределите диагноз, уточните форму заболевания.
2. 1(акое значение имеет исследование 1(Ф1( для дифференциации форм нервномь1-

1печнь|х болезней?
3. 9ем отличается 3Ёй[-исследование при

амио трофиях?
4. Разначьте лечение.

первичнь|х миопатиях и вторичньгх

зАдАчА ]х1!7. Больной 45 лет ж.1луется ъ\а слабость в кистях и стопах, нару1шение
координации, по1пать!вание при ходьбе' похудание мь11пц конечностей и туловища, нару-
1пение чувствительности' в кистях и стопах. Болен с раннего детства, когда заметил угом-
ляемость при физинеской нагрузке. ,{лительное время не обращался за медицинской по-
мощь}о' т"к. заболевание прогрессировшто медленно. Б последние 2-3 года отмечает более
бьтстрое прогрессирование заболевания' затрудняется при ходьбе и вь1полнении профео-
сиональньгх нагрузок. Фбъективно: Ёарутшена чувствительности в дистальнь!х отделах
верхних и нижних конечностей в виде гипестезии по типу вь|ооких перчаток и носков.
Фбъем активньгх движений в верхних конечностях полньтй. [лубокий парез стоп' не мо-
жет вставать и ходить на носочках и пятках. йьттпечная оила в конечностях снижена: в

дистальньтх отделах рук до 3 б., в проксимальнь|х отделах рук - 4 б., в дистальньгх отделах
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ног _ |-2 6', в проксимальньтх отделах ног _ 3-4 б. грубая диффузная атрофия мь11пц ко-
нечностей и тулови111а. Ёоги аиста' |1аукообразнь|е пальцьт. €топьл Фридрейха. [лубокие
рефлексьт с рук средней живости, ):$, с коленнь1е - снижень1, }:5, ахилловь| не вь|зь|ва-
1отся. |1атологические стопнь1е знаки отсутству}от. Бртотшньле рефлексь: снижень!' ):$. Б
позе Ромберга неустойнив' при закрь1вании глаз падает. 1(оорАинаторнь1е пробь1 вь1полня-
ет 165 неуверенно' при закрь|вании глаз _ дисметрия' интенционньтй тремор. €имптомьт
вегетативной дисфункции. [ремор век. Ё1истагм горизонтальньтй установочньтй. }меренно
вь|раженнь!е трофинеские нару1пения в дистальнь1х отделах конечностей. [ругих нару1ше-
ний со сторонь| нервной сиотемь! нет. 3Ё|у1[: признаки поражения периферичеоких не-

рвов верхних и ни)|(них конечностей (оонетание демиелинизации и аксонопатии).
БФ|1РФ€Б1:
1. (акой диагноз можно установить?
2. € какими заболеваниями нужно провести дифференциальньтй диагноз?
3. 1{аков тип наследования болезни?
4. 1{акова необходим ая тералия?

3АдАчА ]\!8. Больная 18 лет жалуется на периодичеокие боли в икроножньгх
мь11пцах. Ёе может кататьоя на коньках' ходить на вь|соких каблуках и т.п., часто (подво_

рачивает) ноги, иногда беспокоит по1]1ать!вание при ходьбе. Фписанньте жалобь: беспоко-
ят с детства. 3аболевание не прогрессирует. Бо время профилактического осмотра обна-
ружено снижение рефлексов с 1(о|{ечностей. Фбъективно: [{ериферический тетрапарез, бо-
лее вь1р01(енньтй в дистальнь|х отделах конечностей. Фбъем движений в верхних конечно-
отях не ограничен, в дистш1ьнь1х отделах рук мь|ш]ечная сила - 3 ба;лла. |1оходка о элемен-
тами ((стешпажа>. Фбъем движений в тазовом поясе не ограничен' в стопах движения
ограниченьт на 50 .А, оила мь11пц проксим'}льнь|х отделов ног _ 4-5 баллов' в дист'}ль1{ьгх
отделах ног _ 1-2 балла. Атрофия мь11|1ц кистей рук, голеней и стоп. Фбщая гипотрофия
мь|1пц туловища и конечноотей. .{иффузная гипотония мь|1пц. Бьтоокий свод отоп, стопь!
соответствутот (стопам Фридрейха>. [лубокие рефлексьт с рук и ног резко ониженьт, ):$.
Бртотшньте рефлексьт сни)кень1 ):5. Б позе Ромберга покач14вается' 1{оординаторнь|е про-
бьт вьтполняет неуверенно, ху}ке _ пяточно-коленнь]е. Ёистагм горизонтальньтй устано-
вочньтй. €имптомьт вегетативной дисфункции. .{ругих нарутшений со стороньт нервной си-
стемь1нет. 3Ё]у1[: признаки порая{ения периферинеоких нервов верхних и нижних конеч-
ностей (сонетание демиелинизации и аксонопатии). ]у1Р[ головьт, тшейного и пояснично-
крестцового отделов спинного мозга: патологии не обнарркено.

БФ[1РФ€Б1:
1. 1(акой диагноз можно установить?
2. € какими заболеваниями нужно провести дифференциальньтй диагноз?
3. (аков тип наследования болезни?
4. 1{акова необходим ая терапия?

зАдАчА \гр9. Больная девочка родилась от 1 бёременности. Беременность протека-
ла с токоикозом 11 половиньт. Родьт в срок, отмечш1ась слабость родовой деятельности.
}же с рождения окружа}ощие обратили внимание на значительное снижение двигатель-
ной активности ребенка, низкий мьттшечньтй тонус. ,.{вигательньте и тонуснь1е расстройства
заметно прогрессировс}ли. 9 родного дяди пробанда по материнской линии первьтй сьтн

умер в раннем детстве, а второй являетоя инвалидом по какому-то нервно-мь!1шечному за-
болеванито. Фсмотрена в возрасте 2-х месяцев. Фбщее состояние тяжелое' мраморнь|й ри-
сунок кожнь!х покровов' общая гипотрофия. Б неврологическом статусе ведущим являет-
ся28| синдром "вялого ребенка". €имметричньтй вяльтй проксимальньтй тетрапарез, более
грубо вь1ра}кенньтй в ногах. ]у1ьттпечньлй тонус в конечностях снижен до атонии. Ребенок
лежит в позе ''лягу1шки''. Ёаблтодается переразгибание в суставах рук и ног. [ипотрофия
мь11шц конечностей и цловища маскируется подкожной жировой клетчаткой. €ухожиль-



24

нь!е рефлексь1 снижень1. Фасцикулярньтй тремор пш1ьцев рук. отсутствует опора на |{ож-
ки. Фслабленьт безусловнь{е рефлексьт. Бьтражен бульбарньтй синдром. [ругой патологии
нервной системь| не обнаружено. 3й[: спонтанна'{ мь|1печна'! активность в виде потенци-
алов фасцикуляций; 11тип зат\ис|4 по }Фсевич, регистрируемьтй при произвольном мь]1цеч_
ном сокращении со всех исследованнь1х мь11печнь!х групп' за искл}очением проксималь-
нь|х отделов ног' где определяется "биоэлектрическое молчание''. €одерхсание креатин_

фосфокиназь1в сь!воротке крови _ 1'44 ед7л (в норме - ]90 ед|л).
БФ|[РФ€Б1:
1. }кажите ведущий неврологический синдром и определите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз.
3. Фцените результать| энмг.
4. € чем следует дифференцировать это заболевание?
5. Ёаметьте план лечения больной.

зАдАчА м]0. |1ациентка родилась от 11 беременности. йальник, родившийся от 1

беременности, здоров. 11 беременность протек'тла с токсикозом 11 половиньт, отмечалось
слабое п1евеление плода. Родоразре1пение путем "кесарева сечения,' на2 недели рань1ше
срока по аку1перским показаниям. € рождения окру)ка}ощие обратили внимание на сни-
жение двигательной активности ребенка и низкий мьттшечньтй тонус. ,{евонка значительно
отставала в моторном развитии. €идеть нача]1а после 8-ми месяцев. |1осле 16-ти месяцев
нача'1а неуверенно ходить' часто ладая. Б психо-речевом ра3ъитии не отставала от сверст-
ников. }1икогда не бегала и не прь!гала. 3аболевание прогрессиров€}ло. |{осле 5-ти лет ста-
ли угасать приобретеннь1е ранее двигательнь|е навь|ки ибольная перест{}ла самостоятель-
но ходить и вставать. Фсмотрена в возрасте 6-ти лет. Фбщее состояние средней тяжести'
бледность кожнь!х покровов, гипотрофия подкожной жировой клетчатки, асте}тическое
телосло)кение' со оторонь! внутренних органов патологии не вь!явлено. Ребенок самостоя-
тельно не встает, ходит только с поддерх{кой. |1оходка "утиная''. Б плечевь1х и тазобед-

ренньгх суставах движения оовер1пает "рь!вком'', поднять!е вверх конечности не удержи-
вает. 3начительно сни}кен мь:тпечньтй тонуо. Ёаблтодается переразгибание в суставах рук
и ног. Бьтраженьт атрофии мь|1пц конечностей и туловища. €1хожильнь|е и периоста_[!ьнь]е

рефлексьт с рук и ног низкие' коленньте - отсутотву:от. Фаоцикулярньтй тремор п€1льцев

рук. Фибрилляции в мь!1пцах плечевого |\ояоа' €колиоз поясничногрудного отделов по_
звоночника. |1лоско-вальгусная деформация стоп. Атрофия мь![пц язь1ка и его '-беспокой-
ство". !ругой патологии нервной системь| не обнаружено. 3]у1[: спонтанная мь|1печная
активность в виде потенциалов фасцикуляций; преоблалает 1[ тип залиои по }Фсевин при
произвольном мь11печном сокращении. }ровень креатинфосфокиназьт в сьтворотке крови _
1 58 ед7л (в норме _ 1 90 ед|л). ! двотородной сестрь| отца пробанда г!о линии матери дочь и
сь1н страда}от аналогичньтм заболеванием.

БФ|{РФ€Б1:
1. }ка>ките ведущий неврологический синдром и определите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз
3. Фцените результать! энмг.
4. € чем следует дифференцировать это заболевание?
5. Ёаплетьте план лечения больной.

зАдАчА ]\ъ11. Больной мальчик родился от шятой неосложненной беременности.
Ёа 1 году жизни в психо_моторном развитии от сверстников не отстав€ш, после 13-ти ме-
сяцев мог самостоятельно, но очень неловко ходить' однако никогда не бега-гл и не прь!гал.
Ёа 11 году )кизни родители заметили, нто ребенок стал менее активен' у }{его появилась
олабость в руках и ногах. 3аболевание постепенно прогрессировало, после 2-х лет оты1!1

угасать приобретеннь1е ранее двигательнь|е навь!ки. Бьтло трудно подняться по лестнице,
вставать на ноги' значительно изменилась походка. Фомотрен в возрасте 1 1-ти лет. Фбщее
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состояние относительно удовлетворительное' астеническое телосложение, со сторонь1
внутренних органов патологии не вь1явлено. в неврологическом статуое ведущим син-
дромом является симметричнь|й вяль1й проксимальнь|й тетрапарез, более грубо вь1ражен-
ньтй в ногах. \4альчик не бегает и не прь|гает' не поднимается по лестнице и самостоя-
тельно не встает. |1оходка "ут|4ная'', ребенок часто падает. Б тазобедреннь|х суставах
движения совер1пает "рь|вком", поднять!е вверх ноги не удерживает. Фбъем движений в

руках полньтй. 3начительно снижен мьлтпечньлй тонус в конечностях. Бьтражень1 атрофии
мь|1пц конечностей и туловища. €ухожильнь|е и периоот€1льнь1е рефлекоьт с рук не вь|зьт-

ваются' коленнь!е - низкие' ахиловь| - средней }кивости. Фасцикулярнь:й тремор пальцев

рук' €колиоз пояснично-грудного отделов позвоночника. |1лоскостопие' Фибрилляц|1и
мь!1пц язь1ка. Р1кронох<нь]е мь11шць1 уплотненьт. !ругой патологии нервной системь! не об-
наружено. 3Ё1у1[ : стойкая спонтанная мь11шечна'{ активность; 11 тип залиси по }Фсевин,

регистрируемь:й во время произвольного мь|1печного сокращения; значительное увеличе-
ние длительности и амплитудьт |1!.{Р с гп. 1|Б|а1|з ап1ег1ог 6ех1. €одержание креатинфос-

фокиназьт в сь|воротке крови _ 180 ед7л (в норме _ 190 ед|л). Родная стар1шая оеотра, 13

лет' страдает заболеванием с похожими клиническими симптомами.
БФ[{РФ€Б1:
]. }кая<ите ведущий неврологический синдром и определите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз.
3. Фцените результать! энмг.
4. € чем следует дифференцировать это заболевание?
5. Ёаметьте план лечения больного.

зАдАчА ]:гр12. Больной мальчик родилоя от 1 беременности. Беременность проте-
кала без осложнений. Родьт в срок' физиологические, но наблтодалось обвитие пуповиной.
Ёа 1 году жизни мальчик не отстава.]1 от сверстников в психо-моторном развитии..{о 15-ти
лет 283 ни сам больной, ни окру}ка}ощие не замеч{}ли признаков заболевания. 3атем по-
явилась слабооть в ногах, ребенок стш| ходить неустойниво' часто падать. Б тенение пер-
вого года с момента дебтота заболевание прогрессировало достаточно бьтстро. |1оявилась
дефектность мот0рики, развились атрофии мь|1пц, возникла слабость в руках. 3атем тече-
ние болезни стабилизировалось' прогрессирование значительно замедлилось. Фсмотрен в
возрасте 16-ти лет. Фбщее состояние относительно удовлетворительное, астеническое те_

лосложение' со сторонь1 внутренних органов патологиу!'не вь|явлено. 3 неврологическом
статусе основнь|м синдромом является симметричньтй вяльтй проксимальньтй тетрапарез'
более грубо вь!ра)кенньтй в ногах. Р1альчик плохо ходит, с трудом поднимается по лестни-
це. Бстает "лесенкой''. |1оходка "уу|ная''. Б тазобедренньтх и коленньтх суотавах движе_
ния совер1пает "рь!вком'', поднять вверх прямь|е ноги не удается. Фбъем движений в руках
полньтй. 3начительно снижен мьттпечньтй тонус в руках и ногах. Бьтраженьт атрофии
мь11пц, преимущественно в проксима,{ьнь!х отделах конечностей и туловища. сухо)киль-
нь!е и периост'}льньте рефлексь| с рук и ног не вь1зь!ва1отся' ахиловь1 вяль1е. Фасцикуляр_
ньтй щемор пальцев рук. 3аметньт фибрилляци|4 в мьтйцах плечевого пояса. Р1меется ско-
лиоз пояснично-грудного отделов позвоночника' усилен поясничньтй лорАоз. Бьтоокий
свод стоп. Фи6рилляции и атрофии в мь11пцах язь!ка. Фбрашатот на оебя внимание псевдо-
гипертрофии икронох(нь|х мь|111ц. Аругой патологии нервной системь| не обнаруя{ено.
3Ё\{[ : стойкая спонтанная мьшшечная активность; 11 ти|т залис|4 по }Фсевич, регистрируе-
мьтй во время произвольного мь11печного сокращения: значительное увеличение длитель-
нооти и €1мплитудьт |[[!Р с гп. 9аз1госпегп1цэ з1п. (Ф( сь!воротки крови 242 е7л (в норме
_ 190 ед7л).

БФ[{РФ€Б1:
1. }кажите ведущий неврологический синдром и огтределите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз.
3. Фцените результатьт 3Ё1у1[.
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4. € чем следует дифференцировать это заболевание?
5. Ёаметьте план лечения больного.

зАдАчА ]\ъ13. Больной 11 лет предъявляет >ка-глобьт на слабость в ногах и руках'
похудание мьт|пц конечностей и туловища, невозможность ходить. Родился в срок' от пер_
вой, норма-г:ьно протекавтшей беременности. Б 6-летнем возрасте изменилась походка: хо-
дил ''вперевалонку'', бьтстро устава]'1 и часто падал при ходьбе. Б поликлинике описаннь|е
изменения расценили как остаточнь!е явления перенесенного полиомиелита. €лабость в
ногах постепенно нарастала, появилась атрофия мь|1пц. € 9_летнего возраста ма'{ьчик пе-
рестал ходить. Анат:огичньтх заболеваний в семье нет. Фбъективно: Бьтраженная атрофия
мь!1шц тазового пояса и бедер, атрофия мьттпц г]лечевого г!ояса. |1севдогипертрофия икро-
ножньгх мь|1шц. Ёе моэкет стоять и ходить. (адится с посторонней помощьто. Активньте
дви)кения в ногах резко ограничень|, в поло)кении лежа может сгибать ноги в коленньтх
суставах, сохранень1движения в отопах. €ила сни>кена до 1-2 ба;тлов. (ила мь11пц верхних
конечностей сни>кена до 3-4 баллов. Физиологические рефлексьт: коленнь1е отсутствутот'
ахилловь| и с верхних конечностей сниженьл' ?онус мь1!лц снижен. .{еформации суставов
ног. €ни:кен интеллект. !ругих нарутшений со сторонь| нервной системь1 нет. 31{[: сину-
совая тахикардия, в третьем отведении сглажен зубец [. 3Ё\4[ : с 284 пораженнь|х мь11пц

регистрирутотся пддв сниженной амплитудь1. €одержание креатинфосфокиназь| в сь|во-

ротке крови _ 2524 ед7л (в норме - 190 ед|л).

БФ|{РФ€Б1:
1 " }ка>ките ведущий неврологический синдром и определите топический диагноз.
2. €формулируйте клинический диагноз.
3. Фцените роль уровня (Ф( сь|воротки в диагностике заболеван|{я.
4. Фпределите основнь!е признаки дифференциальной диагностики данного заболе-

вания с полиомиелитом.
5. Ёаметьте план лечения больного.

зАдАчА ш914. Больной 6 лет поступил в клинику с жалобами на слабость в ногах,
часть1е падения при ходьбе. Родился от третьей, норма.'!ьно г|ротекавтпей беременности.
{одить ст{1л в 1 год 5 месяцев, ходил плохо, часто пада,ч. Б связи с этим родители неодно-
кратно обратт{ались к врачам, которь'е объясняли нару1шение движения вначале рахитом'
3атем плоскостопием. |[осле лечения ребенок стал ходить увереннее, но падения продол-
жа''{ись. Бегать не научился' по лестнице поднима-г|ся с больгпим трудом. Б возрасте 5 лет
вновь усилилась слабость в ногах' стал ху)ке ходить' переваливаясь как утка. [ядя по ли-
нии матери и стар|]]ий брат страдали аналогичньтм заболеванием' умерли в детотве от
пневмонии' стар1шая оестра здорова. Фбъективно: {,одит переваливаяоь из сторонь! в сто-
рону (утиная походка). 9асто падает' встает поэтапно при помощи рук. .{вижения в ногах
вь!полняет с трудом, мь1111ечная сила в ногах снижена до з-4 баллов. Атрофия мь11шц т'во-
вого пояса и бедер. <Фсиная> та]тия.14кроножнь|е мь|11тць| увеличень| в размерах, плотнь1е
на ощупь. 1{оленньте рефлексьт и рефлексьт с верхних к6нечностей снижень|, коленнь1е - не
вь1зь1ва}отся. .{ругих нарутпений со стороньт нервной системь| нет. 31([: без особенностей'
3Ё\4[: с пора)|(еннь1х мь11пц регистриру}отся пддв сниженной амплитудь!. €одерхсание
креатинфосфокиназь{ в сь1воротке крови - 4558 ед7л (в норме - 190 ед7л).

БФ|{РФ€Б1:
1. }кажите ведущий неврологический синдром и определите топический диагноз.
2. €форму лируйт е клинический диагноз.
3. Фцените роль 3Ё1м1[ в диагностике заболевания.
4. Фпределите тип наследования заболеваъ\ия'
5. Ё1аметьте план лечения больного.
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зАдАчА ]т1'р15. } больного 4-х лет, со слов родителей, нарастает слабость в ногах и
руках' ребенок не мо)кет ходить' Родился от первой, нормально протекав1шей беременно-
сти. Б раннем развит|1и от сверотников не отстав!ш{. с 1,5 лет без видимьтх причин от€}л
неожиданно и часто т|адать, поднима-}!ся с трудом, не мог взобраться на стул. |[остепенно
походка ),"худ1палась. € 3'5 лет ребенок перестал самостоятельно ходить. €реди родствен-
ников подобньтх заболеваний не набл}одалось. 285 Фбъективно: [[арез в руках и ногах'
особенно в проксимальнь!х отделах. Атрофия мь11пц конечноотей и туловища. €имптом
провисания плеч. <|{рьтловиднь1е) лопатки' (осиная) талия. (адиться с щудом, встать на
ноги не мох{ет' ходить не мо)1(ет. йьттшечная сила в ногах снижена до |-2 баллов. Б руках
_ до 2-3 ба-гтов. Арефлексия на руках и ногах. Фи6рилляции р1фасцикуляции мь11шц плече-
вого пояса. 1онус мь|1пц резко снижен. Форма стопьт в виде (ут}ожка). !ругих нарутшений
со стороньт нервной системь! нет.3Ёй[: активность покоя в виде фибрилляцийифаоци-
куляций. |1ри произвольньгх сокращениях -(ритма частокола> (накожная 3Ё}м1[), [{![Ё с
вьтсокой амп'!итудой и длительность}о. €одержание креатинфосфокиназь! в сь!воротке
крови - \24 ед7л (в норме - 190 ел|л).

БФ|[РФ€Б1:
1. }кахсите ведущий неврологический синдром и определите топичеокий диагноз.
2. €формулируйте клиничеокий диагноз.
3. Фцените результать| энмг.
4. € чем следует дифференцировать это заболевание?
5' Ёаметьте план лечения больного.

зАдАчА м16. Больная 42 лет страдает генер€}лизованной формой миастении око-
ло 15 лет' |1остоянно принимает ка.}!имин. Б день госпитализаци'1почувствовала нараста-
ние мь|тпечной слабости, в связи о чем дополнительно приняла несколько таблеток кш1и_
мина. |1осле очередного приема препарата резко )гхуд1шилооь самочувствие, наросла мь1-
1печная слабость, появилось ощущение спазма в горле, боль в животе, затруднение дь|ха-
ния. Фбъективно: €остояние тяжелое. Фбщий гипергидроз. (ожньтй покров цианотичен.
.(ьтхание частое, поверхностное. |1овьт1пена бронхиальнш{ секреция. Брадикардия. АА :
90160 мм рт.ст. |1еристальтика ки1печника усилена. Фтмечаетоя легкий птоз (боль1пе спра-
ва). !вижения гл€внь|х яблок сохранень1, но ограничень| во все сторонь1. ,.{вусторонний
миоз. !исфагия. !исфония. [изартрия. [лубокий тетрапарез со снижением мьт111ечного
тонуса и физиологических рефлексов. Ф1тткция тазовьтх органов не нару1пена. [ругой па_
тологии нервной системь! не обнару>кено.

БФ|{РФ€Б1:
1. €формулируйте клинический диагноз.
2. 1{ак подтвердить диагноз заболевания?
3. |{роведите дифференциальну1о диагностику.
4. Ёазначьте лечение при данном состоянии.

зАдАчА }]917. Больная 31 года поступила , *лй"ику с >калобами на общу}о мь1-
1печну}о слабость, невозмо}кность сразу ра3огнуть руку, сжату}о в кулак. Аногда больной
трудно (разжать зубьт>. Болезнь нач[1лаоь постепенно' медленно нарастала. }у1ать уже 10
лет тому назад заметила' что у больной имеется неловкость в кистях' она не может сразу
вь|пустить взятьтй в руку предмет. 4 года назад мь11шць! |1ача1ти слабеть. Р1зменилаоь по-
ходка. |1ациентка не могла больтше вставать на носки' иногда во время ходьбьт начинала
286 кзастревать))' не могла начать хотьбу. йать 62 лет }|(ива> здорова' работает. Фтец умер
в возрасте 60 лет, пил. ! больной имеется млад1пая сестра 28 лет, страда}оща'{ таким )ке
заболеванием' Фбъективно: Фбщее состояние удовлетворительное. €о сторонь! внутрен-
них органов патологии не вьш{вляется. Ё{ачинатощееся обльтсение. Бледность кожного по-
крова, дист€}льнь1й гипергидроз. 51а1шз 6узгар1т|оцз. Ёизкое стояние век и малоподвижное
вь!ражение лица. €лабость гп. отб1сц1аг1з осц1|з. Атрофия гп.гпаззе1ег и гп.1егпрога11з о обеих
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сторон' |{ри сильном сжатии зубов появляется напряжение жевательнь|х мь!1шц' исчеза|о-
щее при повторнь{х о)катиях зубов. Речь монотонная. -{зьтк подвижен' при перкуссии мо-
лоточком образуется долго не исчеза}ощ€ш{ ямка' 1{онтурьт грудинокл}очично_сосковь1х
мь!1шц сглажень1. Атрофия мь11шц рук, особенно - диота]т|ьньтх отделов предплечий и мел-
ких мь11пц кистей, в т.ч. мь|1пц тенара и гипотенара. \4ьттпцьт проксим€}льнь|х отделов рук
достаточно сильнь|' к диста''1ьнь|м отделам нараста}от парезь|. €ухожильньте рефлексь1 на
руках низкие. [1ри с>катиикисти в кулак требуется уоилие лляразгибания пальцев, разги-
бает их медленно. |1осле нескольких последовательньтх сжатий кисти в кулак даннь{е
дви)кения становятся более бьтстрьтми. |1ри ударе молоточком по мь!|пцам тенара образу-
ется долго сохраня1о1]]аяоя ямка. Бртотпньте рефлексь1 живь|е. Фпределяется отчетливое
похудание дистальньтх отделов голеней. 1,1меется слабость ть1льнь1х огибателей стоп. 1{о-
леннь1е рефлексьт сохранень1, ахилловь! отсутствугот. [{ри ударе молоточком по малобер-
цовь1м мь|тшцам образуется долго сохраня}о1паяся ямка. [1оходка носит характер степпажа.
|1розериновьтй тест отрицате.]|ьньлй. !ругой патологии нервной системь1не обнаружено.

БФ|{РФ€Б1:
1. 1{акие синдромь! можно вь!делить у ланной больной?
2. €формулируйте клинический диагноз' проведите дифференциальну}о диагности-

ку.
3. }каките дополнительнь1е методь! исследоват1ия для подтверждения клиническо-

г0 диагноза.
4. }ка>ките основнь!е принципь1 лечения.
5. Б чем закл}очается профилактика данного заболевания?

зАдАчА м18. Больной 18 лет поотупил в клинику нервнь|х болезней с жа-т:обами
на слабость и похудание мь!1пц верхних и нижних конечноотей. Б \2 лет случился пере-
лом правого бедра, в связи с чем лечился в хирургической клинике. |1осле этого заметил
слабость в ногах' часто падал. €вязьтвал слабость с последствиями травмь|. Б 13_тилетнем
возрасте ст&'1 замечать, что отстает при ходьбе от товарищей' бьтотро устает. Бскоре обра-
тил внимание на похудание ног. 9ерез 10 месяцев появилась слабость в верхних конечно-
стях, которая |1остепенно усилив€1лась. } родителей, двух братьев (21 и 29 лет) и других
родственников ана,!огичного заболевания не отмечает. Фбъективно: Бьтраженная атрофия
мь!1пц конечностей, больтпе проксимальньгх отделов' туловища. [1оэтапное вставание из
полоя{ения сидя и лех{а' |[ри ходьбе переваливается из сторонь! в сторону. <1{рьтловид_
нь|е) лопатки' (осиная) та!'тия. €нижение мьтштечной силь| в конечностях: в больтшей сте-

пени в прокоимальнь1х отделах ног и проксима'{ьнь1х отделах рук. [[оевдогипертрофия
икроно)кнь1х мь11пц. Арефлексия на ногах, рефлексь1 с верхних конечностей сни}кень1.

!ругих нарутшений со сторонь1 нервной оистемь| нет. 3Ё]у1[: с пораженньтх мь|1шц реги-
стрирутотся [1!{в сни>кенной амплитудьт. €одержание креатинфосфокиназь1в сь1воротке
крови _ 524 ед7л (в норме - 190 ед|л).

БФ|{РФ€Б1:
1. Фпределите диагноз, уточните форму заболевЁния.
2. 1{акое значение имеет исследование (Ф( для дифференциации форм нервно-

мь!1шечнь1х болезней?
3. 9ем отличается 3Бй[-исследование при

амиотрофиях?
4. Ёазначьте лечение.

зАдАчА ]чгр19' Б поликлинику обратилаоь больная 17 лет с жалобами на слабость и
похудание рук и лицевой мускулатурьт. Больна с ]2 лет.3аболевание медленно прогресси-
рует. €лабость мь11шц лица бьтла у деда и матери больной' Фбъективно: ]4меется слабость
мимической мускулатурь1' кгуба талира>>, (лицо офинкса>. Фгранинение объема активнь1х
дви>кений в проксимальньгх отделах верхних конечностей. к}(рьтловиднь1е лопатки>. Фт-

первичнь|х миопатиях и вторичнь1х
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сутству}от рефлексь1 на руках. [ипотония мь11пц рук. Атрофия мь11]1ц рук. )(одит хоро1шо.

[ругих нарутпений со сторонь| нервной системь| нет. 3Р1!1[: с пораженнь|х мь11пц реги-
стриру!отся п{!Б сниженной амплитудь|. €одеря<ание креатинфосфокин€шь| в сь!воротке
крови * 224 ед7л (в норме - 190 ед7л). вопРось1: 1' 1{аков предположительньтй диагноз?
2. 1{аков тип наследования заболевания? 3. 1{акое ну}кно назначить дополнительное иссле-
дование для уточнения формьт болезни? 4. 1(аков риск наследования болезни? зАдАчА
}тге12. ||ри профилактическом осмотре у девочки 72 лет обнаружена слабость мьт1]]ц обеих
голеней. Ёе может долго стоять на месте, переступает с ноги на ногу. Больна с 9 лет, забо-
левание медленно прогреосирует. |1одобное заболевание имеется у отца. Фбъективно: |1о-
ходка (степпа}к)>. Атрофия мь11пц дистальнь|х отделов голеней и стоп. €топьт свиса}от'
деформировань! по типу стопь1 Фридрейха. Атрофия межкостнь|х мьт1пц кистей обеих рук.
€ниэкеньл карпорадиш1ьнь|е и ахилловьт рефлексьт. 1'1меется легкая гипестезия болевой
чувствительности на ногах в форме (носков). !ругой патологии нервгтой системь1 не об-
наружено.

БФ|{РФ€Б1:
1. 1{акой предположительньтй диагноз можно установить?
2. € какими заболеваниями ну)кно г1ровести дифференциальньтй диагноз?
3. 1(аков тип наследования болезни?
4. 1{ак подтвердить диагноз заболевания?
5 . 1{акова необходим ая тералия?

зАдАчА м20. 288 Больной 45 лет жалуется на олабость в кистях и стопах' нару-
111ение координации' по1пать|вание при ходьбе' похудание мь|1!]ц конечностей и туловища,
нару1пение чувствительности' в киотях и стопах. Болен о раннего детства' когда з{1метил

утомл'{емость при физинеской нагрузке. !лительное время не обраш1ался за медицинской
помощь}о, т.к. заболевание прогрессиров&1о медленно. Б последние 2-3 года отмечает бо-
лее бьтстрое прогрессирование заболевания' затрудняется при ходьбе и вь|г!олнении про_

фессиональньтх нагрузок. Фбъективно: Ёарутпена чувствительности в дистальньп( отделах
верхних и ни}кних конечностей в виде гипестезии по типу вь|соких перчаток и носков.
Фбъем активнь!х движений в верхних конечностях полньтй. [лубокий парез стоп, не мо-
жет вставать и ходить на носочках и пятках. \4ьттпечная сила в конечностях снижена: в
дистальнь|х отделах рук до 3 б., в проксимальнь|х отделах рук - 4 6', в дистш1ьньгх отделах
ног - 1-2 6., в проксима,.1ьнь1х отделах ног - з-4 б. грубая диффузная атрофия мь|1шц ко-
нечностей и туловища. }{оги аиота. |1аукообразнь!е пальцьт. €топьл Фридрейха. [лубокие
рефлексьт с рук средней живости' ):$, с коленнь|е - снижень1, ):$, ахилловь! не вь1зь1ва-
}отся. |1атологические стопнь1е знаки отсутствутот. Бртоптньте рефлексьт снижень1' ):Б. Б
позе Ромберга неустойнив' при закрь1вании глаз падает. 1{оорАинаторнь1е пробьт вьтполня-
ет неуверенно' шри закрь1вании глаз - дисметрия, интенционньтй тремор. €имптомьт веге-
тативной дисфункции. [ремор век. Ёистагм горизонтальньтй установочньтй. }меренно
вь1раженнь!е трофинеские нару1шения в диста"]1ьнь!х отделах конечностей. !ругих нару1пе-
ний со сторонь1 нервной системь| нет. 3Ёй[: признаки пора)|(ения периферических не-
рвов верхних и нижних конечностей (сонетание демиелинизации и аксонопатии).

БФ|1РФ€Б{:
1. 1{акой диагноз можно установить?
2. € какими заболеваниями нужно провести дифференциальньтй диагноз?
3. 1{аков тип наследова|1ия болезни?
4. 1{акова необходим ая т ералия?

зАдАчА ]\921. Больная 18 лет ж€}луетоя на периодические боли в икроножнь1х
мь11пцах. }{е может кататься на коньках' ходить на вьтсоких каблуках и т.п.' часто (подво-

рачивает) ноги, иногда беспокоит по1пать1вание ||ри ходьбе. Фписанньте жа_глобьт беспоко-
ят с детства. 3аболевание не прогрессирует. Бо время профилактического осмотра обна-
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ружено сних(ение рефлексов о конечностей. Фбъективно: [1ериферический тетрапарез, бо-
лее вь|раженньтй в дистальнь|х отделах конечностей. Фбъем двихсений в верх1{их конечно-
стях не ограничен' в дист;шьнь1х отделах рук мьт!печ|{ая сила _ 3 6ыт'ла. |1оходка с элемен-
тами (степпа}ка). Фбъем движений в тазовом поясе не ограничен' в стопах двих(ения
ограниченьт на 50 %о, сила мь|{пц проксимальнь!х отделов ног - 4-5 баллов' в дистальньгх
отделах ног - 1-2 ба-гтла. Атрофия мь11шц кистей рук' голеней и стоп. Фбщая гипотрофия
мь11пц туловища и конечностей. !иффузная гипотония мь|1пц. Бьтсокий свод стоп, стопь1
соответствуот (стопам Фридрейха>. [лубокие рефлекоьт с рук и ног резко сниженьт, }:Б'
Бртотпньте рефлексьт снижень1 }:5. Б позе Ромберга покачивается. 1{оорАинаторнь1е г1ро-
бьх вьтполняет неуверенно' хуже _ пяточно-коленнь1е. Ёистагм горизонтальньтй устано-
вочньтй. €имптомь! вегетативной дисфункции. .{ругих нару1пений со сторонь: нервной си-
стемь! нет. 289 3Ёй[: [ри3наки поражения периферинеских нервов верхних и нижних
конечностей (сонетание демиелин||зации и аксонопат*ти). &1Р1 головьт, тшейного и пояс-
нично-крестцового отделов спинного мозга: патологии не обнаружено.

БФ||РФ(Б|:
1. (акой диагноз мо>т{но установить?
2. € какими заболеваниями нужно провести дифференциальньтй диагноз?
3. 1{аков тип наследования болезни?
4. (акова необходим ая торалия?

зАдАчА !{р22. Больная 42 лет ж€ш|уется на слабость и утомляемость в мь11шцах ли-
ца' я{евательнь1х мь|11{цах, мь!1шцах 1пеи' периодическое двоение перед глазами. Фколо по-
лугода т.н' появилась слабость в мь!1пцах лица' наблтодалоя птоз. [о настоящего времени
адекватной терапии не получа]|а. 3аболевание прогрессировало. Б связи с ухуд|пением со-
стояния (нарастатощей слабость}о и патологической утомл'!емость}о мь|1пц) обратилась к
неврологу по месту жительства' направлена в стационар. Фбъективно: €права определяет-
ся полуптоз, слева _ птоз. |{равооторонняя внутренняя офтальмоплегия. .{вижения Ф)
ограничень| влево и вправо. |1ри попьттке посмотреть влево и вправо возникает диплопия.
!вижения глазньгх яблок вверх-вниз сохранень:. |1ериферинеский парез и патологическая
утомляемость мимической мускулатурьт (трулно надуть щеки' оложить губьт трубочкой и
т.п'). Ёезначительная дисфония. |1арез и вь|раженная гипотония )кевательньгх мьттшц. €ла-
бость и патологическая утомляемость в мь!1пцах 1шеи. Б конечностях парезов нет, мь|:шеч-
ная сила в конечноотях удовлетворительная. [лубокие рефлексь! о рук и ног вь1зь1ва}отся,
):5. [иффузн€ш мь11]1ечная гипотония. !иффузн{м{ мь|1печнш{ гипотрофия. Бртотпньте ре-
флексьт отсутству|от. .{ругих нарутшений со сторонь! нервной системь| нет. 3моционально
ла6ильна.3Ё{1у1[: декремент-тест положителен. йР1 головь{: патологии не обнаружено.
1(1 средостенья и надпочечников: патологии не обнарух<ено.

БФ||РФ€Б1:
1. 1{акой диагноз можно установить?
2. € какими заболеваниями нужно провести дифференциальньлй диагноз?
3. 1{акова необходим ая терап||я?

зАдАчА м23. Больной 34 лет предъявляет жалобьл на слабость, нару1шение дви-
жений и похудание конечностей, похудание мь11]]ц туловища, искривление позвоночника
и деформацито грудной клетки, боль в позвоночнике' головокрух{ение' по1пать|вание при
ходьбе. 290 3аболел около 15 лет т.н.' когда появилась утомляемость и слабость в мь!1пцах
конечностей. 3аболевание прогреосировало медленно' однако постепенно нарастала мь1-
1]1ечна'{ слабость, атрофия мь|1пц конечностей и туловища, деформации грудной клетки и
искривление позвоночника. Б последние годь| прогреосирование усилилось: слабость в
больтпей степени затрагивает проксимальнь!е отдель{ конечностей, нарутшено поднимание
рук' нару1пена ходьба)лоявились боли в позвоночнике. Фбъективно: [ипомимия. }мерен-
ная недостаточность функции мимической мускулатурь|, вь1раженаая диффузно. Беспо-
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койство и гипотрофия мьттшц язь|ка. |1ериферический тетрапарез, более вь!раженньтй в
проксимальньтх отделах конечностей. Фбъем дви>кений в плечевом пояое ограничен до
25о%, сила |-2 6а;тла, в диста.,1ьнь1х отделах рук сила - 4 6а;тла. |1оходка (утиная>. Фбъем
двшкений в тазовом поясе ограничен до 75оА, сила 2-3 базтла, в диот€ш|ьньтх отделах ног
с!4ла _ 4 ба;тла. Атрофия мьт1шц плечевого и тазового пояса' спинь1' грулной клетки' плеч,
бедер. <Фсиная> талия. <(рьтловиднь|е) лопатки. [иффузная гипотония мь|1шц. [лубокие
рефлексьт с рук и ног резко снижень|, ):5. €имптомьт вегетативной дисфункции.1{ифоз и
сколиоз грудного отдела позвоночника. !еформация грулной клетки. пдс с3 - с5,ъ4 _

51, т.т. зать1лочньгх нервов' т.т. вертебральнь1х артерий болезненнь:е. !ефанс мь11шц 1шеи,

спинь|. ,{ругих нару1пений со сторонь1нервной системьт нет.
БФ|{РФ€Б1:
]. 1(акой диагноз можно установить?
2. € какими заболеваниями нужно провести дифференциальньтй диагноз?
3. 1{аков тип наследования болезни?
4. 1{акова необходим ая тералия?

зАдАчА ]\ъ24. Больной 29 лет ж!тлуется на дрожание рук' расстройство рени. Бо-
лен с 25 лет, когда заметил дрожание правой руки при письме' что объяснял переутомле-
нием. ,{ро>кание правой руки усилив€шооь, а спустя несколько месяцев присоединилось
дрожание левой руки. |1оявилось нару1пение речи и глотания. |1ереотал справляться с
профессиональнь!ми обязанностями |1ри осмотре общее состояние относительно удовле-
творительное, со сторонь! внутренних органов патологии не вь!явлено. Б неврологическом
статусе обращает внимание дрожание рук по типу (трепетания крь1ла птиць1)). |1ри паль-
це_носовой пробе наблтодается интеционньлй тремор. [ипомимия. .(изартрия. Бо время
приема пищи иногда поперхивается. ?1нтеллект снижен. [{арезов в конечностях нет' мь|-
1печна'{ сила достаточная. Фтмечается повь!1пение мь11печного тонуса по г|ластическому
типу. [ругой патологии нервной системь| не обнару)кено. €одержание меди в суточном
количеотве мочи - 178 мг/сут (норма 20-50 мг/сут). €одержание сь|вороточного церуло-
плазмина _ 0,8 ммоль/л (норма \,25-2,81' ммоль/л). |[роторомбиновьтй индекс 82оА.|\овьт-
1пение печеночнь1х проб. Ёа йР1 - рас1пирение желудочков головного мозга и атрофия
корь|. Аналогичное заболеваниеу родной сестрь1 с21 года.

БФ[{РФ€Б1:
1. }кажите неврологические синдромь!.
2. (аков тип наследования заболевания?
3. €формулируйте клинический диагноз.
4. 1(акой симптом дол}кен вь!явить окулист?
5. Фпределите тактику дальнейтпего лечения больного.
6. Фпределите прогноз.

зАдАчА ]\925. Больная о. 39 лет, поступила с жалобами на дрожание головь! и

рук' которьте особенно вь!ражень| при волнении. Больной считает себя с 27-летнего воз-

раста, когда впервь1е заметила мелкое дро)|{ание в пальцах рук. .{рох<ание это не ме1ш'}ло

работе, и больная на него не обращала особого внимания' [|озднее появилось дрожание
головь1, что особенно 3аметно при психо-эмоциональном нашряжении, в спокойном соото-
янии дрожание умень1шается. |1ри осмотре: правильного телосложения. Бнутренние орга-
ньл без патологии. Ад - |30170 мм рт.ст. ?ахикарлии нет. 1!итовидна'! железа не увеличе-
на. 1ермография не изменена. 1(ольца 1{айзера-Флейтпера нет. Б неврологическом статусе:
при иоследовании черепнь1х нервов отмечается лиц1ь асимметрия носогубнь1х складок.
(ила и тонус мь11пц конечностей, коорлинация и чувствительность не измененьт. €ухо-
)кильнь1е рефлексьт средней живости' симметричньт. ,{рожание исчезает в покое и тут же
появляется при поднятии руки. 9астота Арожаний - 4 в 1 сек. !рожание неритмично, не-
больтшого объема. |1альценосовая проба дрожания не усиливает. 1ремор головь! по типу
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(нет-нет)). 1{огда больная лежит спокойно на г!оду1шке, дрожание головь| исчезает. Б ногах
дрожания нет. Больн€1'{ эмоцион€ш1ьна, впечатлительнЁш' часто плачет. Ана_глогичное забо_
левание у отца и стар\лая сеотра |[ациентки. (линические анш1изь! крови и мочи _ без па-
тологии.

Б3|1РФ€Б1:
1. |{ри поражении каких структур головного мозга может появиться тремор? 2
2' |[ри каких заболеваниях может наблтодаться дрожание рук, головьт?
3. Фпределите предварительньтй клинический диагноз и дайте его обоснование. \
4. Фпределите тактику дальнейтпего лечения больного.

зАдАчА ]ф26. Больной 49 лет, о 22 лет отмечает по1пать|вание при ходьбе, дрожание ко-
нечностей, которое усиливается при движениях. |1озднее присоединилиоь нару1пения ко-
ординации дви)кения с двух сторон' нуть больтше слева. 3ти нарутпения постепенно нарас-
та,|и, дрожание рук стало затруднять произвольнь1е движения. |[оявился тремор головь| по
типу (нет-нет>, речь стала отрь1вистой, смазанной. {рожание рук приобрело постоянньтй
характер. Ёару:шения координаци\4 и походки' вь|раженнь]е в меньтшей степени' также
наблтодались у сестрь1 больного. |1ри осмотре: в сознании, ориентирован в меоте и време-
ни' адекватен' память снижена, несколько эйфоринен.292 Б неврологическ0м статусе:
средне-разматшистьтй горизонтш1ьньтй нистагм, усилива}ощийся в крайних отведениях
глазнь1х яблок. [изщтри,ц скандированна'т рень. |1аре3ов, нару1пений поверхностной или
глубокой чувствительности не вь!явлено. Бьтраженнь1е нару1шения координации в виде
статической и динамической атакоу!и - интенцион}|ое дрожание и мимопопадание при ко-
ординаторньтх пробах, по1]1ать1вание в пробе Ромберга во все сторонь|) постоянное дрожа-
ние головь|' конечностей, усилива}ощееся при волнеътии и при г{роизвольньтх движениях.
|1ри офтальмологическом обследовании с использованием щелевой лампь| вь!является ко-
ричневое кольцо по крато радужки с двух сторон. Б анализе крови повь||пено содержание
меди и снижено - церулопламина. |\:1едь вь!явлена и в анализе мочи.
БФ|1РФ€Б1:
1. }ка>ките неврологические синдромь|.
2. Фшределите предварительньтй клинический диагноз.
3. 1{акая форма заболевания имеется у больного?
4. € чем связано изменение окраски радужной оболочки?
5. 1{акие внутренние органь1 могут пора)каться лри этом заболевании?
6. Фпределите тактику да-гтьнейтшего лечения больного.

3АдАчА ]'{р27. Больная 57 лет. |1ервьте симптомь| заболеваниялоявились в 45 летнем воз-
расте, когда ста][и отмечаться неритмичньте' непроизвольнь1е движения в различньтх мь1-
1печнь1х гру1пах' которь!е усилива]7ись при волнении и исчезш!и во сне. Б начале болезни
временно могла подавлять эти насильственнь1е движения и обслуживать себя. 9ерез не-
сколько лет после начала заболевания присоединились нару1пения памяти' сузилоя круг
интереоов, онизился интеллект. Б неврологическом статусе: из_за гиперкинеза гримасни-
чает, жестикулирует, тпироко разбрасьтвает руки, при ходьбе раскачивается, пританцовь|-
вает" йз-за гиперкинеза реневой мускулатурь1 нару1пена речь - ст,1ла медленной и нерав-
номерной. \4ьттпечньтй тонус - дистоничен. Ёейропсихологическое тестирование (йй5Б *
26 б а:тлов) вьш{вило умереннь1е ко гнитивньте нару1п е\1ия.
БФ|{РФ€Б1:
1" }кажите неврологические синдромь1.
2. Фпределите клинический диагноз.
3. Ёазначьте дополнительнь1е методь| обследования.
4. 1{акой тип наследования данного за6олевания?
5. Фшределите тактику дальнейтпего лечения больного.
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3АдАчА м28. ( врану обратилась мать с 12-летней донерьто, у которой с 8 лет появилась
скованность' утомляемость ног при ходьбе, судороги в мь!1шцах ног' нару1шение ходьбьт.
3аболевание имеет постепен1{о прогрессиР}}ощее течение. Р1звестно, что родилась от пер-
вой беременности молодь!х родителей беременность |тротекала гладко' родь1 сронньте, фи_
зиологические. Б головном предлежании. 3акрин&'1а сразу, вес 3200, длина 50 см. йотор-
ное речевое развитие соответственно возрасту. } матери' которая считает себя здоровой с
молодости' также отмечает некотору1о скованность в ногах. Б неврологическом статусе: у
ребенка вьшвляется нижний спастичеокий лараларез с преобладанием спастичности над
парезом. |у1ьтштечная сила в ногах ония{ена до 4 баллов.293 1онус повь11пен по пирамид-
ному типу. 1{оленньте рефлексь1 вь1сокие с рас1пирением рефлексогеннь!х зон' симметрич-
ньте. Ахилловьт рефлексь| живь|е. Бьтявляется симптом Бабинского с двР( сторон. 1{лону-
сь1 стоп. |!оходка спастическая. [вигательнь!х наругпений в руках нет' сила в мь1!пцах до-
статочна'| тонус не и3менен. Рефлексь1 живь|е симметричнь:е. 9ерепно-мозговш{ иннерва-
ция без патологии. 1'1нтеллект сохранен. }бедительньтх расстройств чувотвительньтх и
мозжечковь|х нару1шений нет, функции тазовь|х органов не страда1от. } матери в невроло-
гическом статусе вь1является повь11пение мь|1печного тонуоа в ногах по пирамидному типу
вь|сокие коленнь1е рефлексьт без сних<ения мь11печной сильт.
БФ|{РФ€Б1:
1. }коките неврологические синдромь!.
2. Фпределите предварительньтй клинический диагноз.
3. € какими заболеваниями необходимо провести дифференциальньтй диагноз?
4. 1{аков тип наследования болезни?
5" Фпределите тактику Аальнейтшего лечения больного.

3АдАчА ]\929. Больной 37 -и лет страдает тшизофренией в течение четьтрех лет, постоянно
принимает больхшие дозьт нейролептиков (галоперидол, тиаприл). |{оследние 6 месяцев
появилась замедленность и скованность движений, тремор в руках' насильственнь|е дви_
жения мимических мь!1]1ц' ладеъ\ия. 3 неврологическом статусе: вь1является симметрич-
ньтй акинетико-ригидньтй синдром, гипомимия, монотоннооть речи) замедление темпа
дви>кений в конечностях при сохранении их силь1; повь1111ение мь|1печного тонуса по пла-
стическому типу с феноменом <зубнатого колеса>, грубьтй постуральньтй тремор в верх-
них конечностях' больтпе справа' которьтй усиливается при вь1полнении целенаправлен-
нь1х движений. (роме того вьш{вляется вь!раженньлй периоральньтй тремор (<синдром
кролика>), ходьба замедлена' постуральная неустойчивость, акатизу{я; рефлексь1 с конеч-
ностей средней живости, патологических рефлексов нет. Расстройства чувствительности
не вь1явлено, функция т!вовь1х органов не отрадает.
БФ[{РФ€Б1:

1 . }кахсите неврологичеокие синдромь1.
2. Фпределите предварительньлй клинический диагноз.

4. € какими заболеваниями необходимо провести диффренциальньтй диагноз?
5. Фпределите тактику лальнейтшего лечения больного.

зАдАчА м30. \:1ужнина 70-ти лет жалуется на дро)кание и окованность в конечностях'
больтпе в левь|х. €читает себя больнь|м в течение 5-ти лет' когда появились дрожание и
скованность в левой руке. 3аболевание постепенно прогрессирует' через год присоеду|ъти-
лась скованность в левой ноге, а через четь|ре года от нача'{а заболеван|1я|!оявилооь дро-
}кание и скованность в правь1х конечностях. |1ериодинески принимает ноотропнь1е и ва3о-
активнь1е препарать|. Б неврологическом статусе вь|'{вляется акинетико-ригидньтй син-
дром, с преобладанием в левьтх конечностях: гипомимия, редкое моргание' монотонна'!
294 затухатоща'{ речь' затруднение вставания оо стула' микрография' походка 1шарка}ощая'

мелкими 1пажками. |1остуральньтх нару1шений нет. |1ри вьтполнении проб пальцеп'}льце-
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вой и с перебиранием пальцев рук вь!является гипокинезия. обращает на себя внимание
тремор покоя по типу (счета монет), больтпе в левой руке. Фтмечается повь!1шение мь1-
1печного тонуса в конечностях по пластическому типу с феноменом <зубнатого колеса),
так)ке тонус повьт1]1ен в аксиш1ьньтх отделах. [лазодвигательньтх нару1пенийнет.!'1меются
запорь!, из-за чего постоянно принимает слабительньте, учащенное мочеиспускание, осо_
бенно в ночнь!е чась|. Рефлексьт с конечностей средней живости' симметричнь1е' патоло-
гических рефлекоов нет. }бедительнь1х расстройств чувотвительнооти не вь|явлено. Ёа
йР1 головь! умеренное раст-т|ирение }келудочковой системьт и субарахноидш1ьньгх про-
странств; в веществе головного мозга единичнь1е очаги дистрофинеского и [1ости|пемиче-
ского характера.
БФ||РФ€Б1:
1. }кажите неврологические оиндромь1.
2. Фпределите р€!звернутьтй клинический диагноз.
3. }кажите причину разву|тия двигательньтх нарутпений?
4. € какими заболеваниями необходимо провести дифференциальнь:й диагноз?
5. Фпределите тактику датльнейтпего лечения больного.

зАдАчА ]\931. Больная, 73 лет ж{ш1уется на скованность и замедленность движений' дро-
жание верхних коненностей, больтше правь|х, нару1шение походки' падения' плохое
настроение; видит посторонних лтодей, животньгх. Больна в течение семи лет' когда по-
явился тремор, скованность и замедленность движений в правь|х конечностях. 9ерез три
года появились аналогичнь1е симптомь| в левь|х конечностях' -|1ечилась стационарно' диа-
гностирована болезнь |1аркиноона, н€вначень1 противопаркинсонические препаратьл. Б
настоящее время принимает &1ирапекс по 1 мг 3 раза в день' Амантадин по 200 мг 2 раза в
день' Ёаком 250 мг 3 раза в день. |1оследние 3 месяца отмечаетоя значительное снижение
настроения и аппетита' повь11]1енна,{ тревожность, раздражительность' суицид€}льнь|е
мь|сли' появились зрительнь!е г[}лл}оцинации в видо образов не знакомь|х и знакомьгх л}о-
дей, реже животнь!х (ко:шек' собак). Б неврологическом статусе: вь|раженньтй асиммет-
ринньтй синдром паркинсонизма с преобладанием в правь1х конечностях в виде олиго-
брадикинезии, повьт1пение мь11печного тонуса по плаотическому типу в конеч|{остях и ак-
сиальнь1х мь|1пцах. 1ремор покоя' по типу ((счета монет)' больтпе справа. €ебя обслужи-
вает с трудом) однако самостоятельно передвигается, походка |шаркатоща'{' мелкими 1шаж-
ками, иметотся постуральнь!е нару1шения с ладе|\иями. Ёейропсихологическое иооледова-
ние вь!'{вило деменцито легкой степени; тестирование по 1шк€}лам [амильтона и Бека вьт-
явили тях{ель|е депрессивнь1е расстройства.
БФ|{РФ€Б1:
1. }ка>ките неврологические синдромь|.
2. Фпределите развернутьлй клинический диагноз.
3 . }кажите причину р азвития двигательньгх нарутшений ?
4. € какими заболеваниям|| необходимо провести дифференциальньтй диагноз?
5. Фпределите тактику Аальнейтпего лечения больного. 

"

зАдАчА м32. Больной, 72 лет, )калуется на неловкость' напряжение и онемение в конеч-
ноотях' больтпе правь]х, насильственнь|е дви}кения в них' затруднение при ходьбе. Болен
около четь|рех лет, заболевание имеет прогредиентное течение.,{ва года назаднаам6ула-
торном приеме диагностирована болезнь [{аркинсона. [[ринимает прег|арать! леводопь1
500 мг в сутки. 3ффекта от лечения нет. Б неврологическом статусе вь|{вляется асиммет-
ринньтй синдром паркинсонизма с преобладанием справа. Бьлявляется гипокинезия и ри-
гидность, более вь1ра}кенная в правой руке и аксиальной мускулатуре. |1оотуратльная не-
устойнивость' нару111ение ходьбь: по типу лобной дисбазии. Бьтявляется грубьтй посту-
рально-кинетический тремор на которь!й наслаива}отся миоклонические подергивания.
1{роме того' имеется фокальн€ш дистония о вовлечением дистальнь1х отделов рук. [лазо-
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двигательнь1е нару1пения в виде замедления и прерь!виотооти следящих движений, как в
горизонтальной' так и в вертикальной плоскостях. Бьтявляется нару1шение сложнь!х видов
глубокой чувствительности (астереогноз)' синдром <нужой конечности>. ?1меется апрак-
сия, умеренно вь|ра:кенньтй псевдобульбарньтй синдром. Ёейропсихологическое исследо_
вание вь|явило деменци}о легкой степени' хуже вь|полнил тесть! на шраксис и счет цифр'
Ёа \{Р1 головь1 изменения соответству}от возрастной норме.
БФ[{РФ€Б1:
1 . }кахсите неврологичеокие синдромь|.
2. Фпределите развернутьтй клиничес1(ий диагноз.
3. }кажите причину разву1тия двигательньтх нарушлений?
4. € какими заболеван иями нео6ходимо провести дифференциальньтй диагноз?
5. Фпределите тактику дальнейтшего лечения больного.

зАдАчА ]ф33. йух<нина 58 лет госпитализироваг1 в неврологическое отделение с жало-
бами (со слов родственников) на значительное снижение памяти: не помнит имена близ-
ких родственников' номера телефонов; дезориентаци}о в пространотве' своей личности'
периодически возникатощее психо-эмоциональное возбуждение' зрительнь|е и слу(овь1е
галл}оцинации' замедленность движений, ладени\ неспособность к самообслуживани}о.
!!4з анамнеза известно' что болен в течение 2-х лет, когда на фоне эмоционального стреоса
отметили снижение памяти, которое неуклонно прогрессировало' затем присоединилиеьи
другие вь|1пе описаннь1е ясалобьт. Б неврологическом статусе вь1яв.,1яется: 3амедленность
двиэкений, повь|1т1ение тонуса по экстрапирамидному тилу, миоклонии. Ёейропсихологи-
ческое исследование вьш1вляет вь1ра)кенное снижение концентрации внимания' нару1пение

динамического праксиса и гнозиса при умереннь|х расстройствах памяти: !у1}у1ББ- 25 6а::-
лов, РАБ_тест- |2 баллов, тест рисования часов - 5 балла по 10-ти бальной системе. Бьтяв-
лень| умереннь|е речевь1е нару1пения по типу акустико-мнестической афазии, отчуждение
смь]сла слов и нару1пением понимания сло)кнь!х логико-грамматических структур. 1акже
вь|явля}отся нару1пение зрительнопространственньтх функций, реневьте и мнестические
расстройства, апраксия.
БФ[[РФ€Б1:
1. }ках<ите неврологические синдромь|.
2. Фпределите развернутьтй клинический диагноз.
3. }ках<ите причину развития двигательнь|х нару1пений (локатизаци}о поражения).
4. € какими заболеваниями необходимо провести дифференциальньтй диагноз?
5. Ёазначьте дополнительнь1е исследования.
6. Фпределите тактику датьнейтпего лечения больного.

3.5. учпБно-мвтодичпсков и инФоРмАционнов оБшспшчшнип,
учвБной дисциплинь1

3.5.1. Фсн('вная .]| )-\ \

п\п
!{аименование Ав-

тор(ьп)
[од,

место
издания

(ол-во эк3емпля0ов
в библио_
теке

на
кафедпе

1 2 -) 4 5 6

1 Реврология и нейро-
хирургия в 2-х томах

[усев Б.}4.'
!(оновалов
А.Ё., €квор-
цова Б.}:1.

201 8,
й.: ]!1едици-

на

100 1

2 Ёеврология и нейро-
хирургия в 2-х томах

[усев
Б.1,1.' 1{онова-
лов А.Ё.'

20\0,
}у1.: йе-

дицина

250 5
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€кворшова
в.и.

1
-1 Ёервньте болезни

(унебное поообие)
€коромец
А.А., €коро-
мец ].А. €ко-
оомец А.|1.

2016,
й.: <|м1Б!

пресс-
информ>

205 5

4 Бервньте болезни
(унебное пособие)

€коромец
А.А., €коро-
мец 1.А. €ко-
ромец А.[[.

201,0,

й.: <}1Р.{
преоо-

информ>

105 5

5 Ёервньте болезни
(унебное пособие)

€коромец
А.А., €коро-
мец 1.А. €ко-
ромец А.|1.

2012,
й.: <йЁ!

пресс-
информ>

9

6 Ёервньте болезни
(унебное пособие)

€коромец
А.А., €коро-
мец 1.А. €ко-
ромец А.|[.

20\з,
й.: <!1Ё.(

пресс-
инфоом>

103 5

7 Ёервньле болезни
(унебное пособие)

€коромец
А.А., €коро-
мец [.А. €ко-
ромец А.|1.

20\4,
й.; <йБ!

пресс-
информ>

11 2

8 1опическая диагно-
отика заболеваний
неовной системь|

1риумфов А.Б. 1,996,
]\:1.:1ехлит

5 1

9 1опическая диагно-
стика заболеваний
нервной оистемь|

1риумфов А.Б. 1998,
й.: 1ехлит

2

10 1опическая диагно-
стика заболеваний
нервной системь1

1риум-
фов А.Б.

2000,
й.:

[ехлит

5 1

11 1опическая диагно-
стика заболеваний
нервной системь|

[риумфов А.Б. 2001,
й.: 1ехлит

-)

\2 (линическа'т генети-
ка: унебник.2-е изд.,
перераб. и доп.

под ред. Бон-
кова Ё.|1..

200\,
й: [3Ф1АР-
мвл. 448с.

\2 4

13 1{линическая генети-
ка: унебник' - 2-е
изд., перераб. и доп.

под ред. Бон-
кова Ё.|1..

2002.
й: [3Ф[АР-
мвд. 448с.

\9 2

14 1(линическая генети-
ка: унебник. - 2-е
изд., перераб. и доп.

под ред. Боч-
кова Ё.|!..

2004.
й: [3Ф1АР-
мвл. 448с.

з9 5

15 (линическая
генетика: унебник -

3-е изд., испр. и доп.

под ред. Бон-
кова Р{.|1..

2006.
й.:

гэотАР-
мвл. 479с.

8 1
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16 (линическая генети-
ка: унебник - 4-е
изд.) доп' и перераб.

Бочков Ё.|1.'
|[узьтрёв Б.|1.,
€мирнихина

€.А.:

20\\.
}1.: [3Ф1АР-
!у|едиа,592с.

2

\1 (линическая генети-
ка: унебник - 4-е
изд., доп. и перераб.

Бочков Ё.|1.,
|[узьтрёв Б'[1.,
€мирнихина

€.А.;

207з,
]у1.: [3Ф1АР-
!у|едиа,592о.

50 -
-1

18 йедицинская
генетика.

[интер Р.1{. 200з,
й.: \4еди-

цина' 448о'

35 1
_)

\9 Ёаследственнь|е
синдромь1 и медико-
генетическое кон-
сультирование: Ат-
лас-справочник. 3-е
изд., перераб. и до-
полн.

1{озлова €.14.,

!емикова Ё.€.
2007,

\:[.: [-во
научнь|х из-
даний (й(;
Авторская
академия..

448о.

10

3.5.2. {ополнительная литература

лъ
л|п

Ёаирленование Автор (ь:)
|од, место и3да_

ния

(ол_во
экземпля_

ров
в биб-

лиотеке
1 2 3 4 5

1

Болезни нервной систе-
мьл. Руководство для вра-
чей>

[{од ред.
Ё.Ё.-1,хно,

.(.Р.111тульмана'
|{.Б.Р1ельничука

2005,
й.: йедицина

2

1 €правонник практиче-
ского врача по неврологии

1[1тульман .(.Р.,
-|1евин Ф.€.

1999.
\4.:|м1Б/{ пресс-

инфоом..
2

3
1{линическа5{ неврология

в 3_х томах
Ёикифоров А.€. 2о02,

й.:йедицина 2

4

Ёаследственнь|е
синдромь1 с признаком
расщелинь1 верхней губь;
и|или нёба (унебное
пособие для студентов).

[олубцов Б.Р1.,
/1азарев к.1о.,
Ёехоротшкина

м.о.

207з,
(раснодар, - 46о.

100

5
йедицинская генетика

для студентов и врачей.
1ротпин Б.}1. |992,А.Аовгород'

72с.
2

6
€имптомь1и синдромь|.

Б 3-х томах. [ом 1

|[од ред.
€мирнова А.Ё.

1994,
9|..256о'

9

7
€имптомьт и синдромь1.

Б 3_х томах. |ом2
[1од ред.

€мионова А.}{.
\994,

\4..256с.
6

8
€имптомьт и синдромь!.

Б 3-х томах. 1ом 3

|[од ред.
€мионова А.Ё1.

\994,
*1..256о,

6

9
€емиотика наследствен-

ньтх болезней у детей
Ёовиков |1.Б. 2009, й.:1риада-

\..432о'
1
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(симптом-синдром-
болезнь).

3аконодательнь!е и нормативно-правовь|е документь!
1. Федеральньтй закон РФ от 2| ноября 2011 г. лъ 323 <Фб основах охрань1 здоровья

гра)кдан в Роосийской Федерации>.
2. [[риказ йинздрава РФ от 10 февраля 201'6 г. }ф83н кФб утверждении

1{валификационньтх требований к медицинским и фармашевтическим работникам со
средним медицинским и фармацевтическом образованием>;
з' |1риказ [м1инздрава РФ от 4 авгуота 20|6г. ]ф 575н <Фб утверждении |[орядка

вьтбора медицинским работником программь| повь|1шения квалификации в организации'
осуществлятощей образовательную деятельность' для направления на дополнительное
профессиональное образование за счет средств нормированного страхового заласа
территориального фонда обязательного медицинского страхования);
4. [[риказ йинздрава РФ от 25 февраля 20|6г. ф 127н <Фб утверждении сроков и

этапов аккредитации ог1ециалистов, а также категорий лиц, име}ощих медицинское'

фармацевтичеокое илииное образование и подлежащих аккредитации специ€}листов);
5. [[риказ йинздрава РФ от 08 октября 201'5 г. ]хгр 707н (об утверждении

квалификационньтх требований к медицинским и фармацевтическим работникам с
вьтстпим образованием по направлени}о подготовки (здравоохранение и медицинские
науки);
6. |{риказ \4инздрава РФ от 11 ноября 2013 г. м 837 кФб утверждении |1оложения о

модели отработки основнь1х принципов непрерь1вного медицинокого образования
специалистов с вь1с1пим медицинским образованием в организациях, осуществля}ощих
образовательну}о деятельность' находящихся в ведении 1м1инистерства здравоохранения
Российской Федерац\4и, с участием медицинских профессион.1льнь|х некоммерческих
организаций> (в редакции |{риказа йинздрава РФ от 9 итоня 2015г. ]ф328);
7. |[риказ }м1инздрава РФ от 31 декабря 20|3г. ]ф 1159н <Фб утверждении |1орядка

ведения персонифицированного учета при осуществлении медицинокой деятельности лиц'

участву}ощих в оказании медицинских услуг);
8. |1риказ йиттздрава РФ от 3 августа 2012 года ]ф66н <Фб утвер}кдении |1орядка и

сроков совер1шенствования медицинскими работниками и фармацевтическими работника-
ми профессиона.,1ьньгх знаний и навь|ков путем обунения по дополнительнь|м профессио-
нальнь!м образовательнь|м |!рограммам в образовательнь]х и научнь!х организациях>>;

9. к|1оложения о ра6оней программе дисциплинь1 Федерального государотвенного
образовательного стандарта образовательнь|х программ вьто1шего образования уровня под-
готовки кадров вьтстпей квалификации в ординатуре)' утвержденного ре1шением }ченого
совета гБоу Б[{Ф (уб[\4} \4инздрава России от27 мая 2015 г. протокол }Ф 5, уставом
федерального государственного бгодхсетного образовательного учре>л(дения вьтотпего об-

разования <1{убанокий государственньтй медицинский университет) йинистерства 3дра-
воохранения Российской Федерации (далее _ }ниверситета) и другими нормативнь1ми
правовь1ми актами.

10. |{риказ &1инистеротва здравоохранения и социш|ьного развития РФ от 13 апреля
2011 г. \ 316н кФб утверждении порядка оказания медицинокой помощи взрослому насе-
лени}о при заболеваниях нервной системь1 по профил}о (неврология);

1 1. |м1инздравсоцразвитияРоссии от 14.|2.20]2 }.{ 1047н <|1орядок оказания медицин-
ской помощи детям по профил}о ''неврология'')
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|2. |1риказ {!1инздравсоцразвития РФ от 09.08.2006 м 594 <об утверждении отандарта
медицинской помощи больньтм с сирингомиелией и сирингобуль6ией, оосудистой миело-
латией, миелопатией при болезнях, классифицированнь|х в других рубриках>> (6ос, 61 кб)
1з. Федера-гльньтй закон РФ об обращении лекарственнь|х оредств \ 61-Фз от 1'2

апреля 2010 года
|4' |[риказ }1инистерства здравоохранения РФ от 24 декабря 201,2г. \ 1541н ''Фб

утверждении стандарта специализированной медицинской помощи при эпиле[|ои|4'' (лока-
лизованнш1 (фокатьная) (паршиальная) идиопатическа'{ эпилепсия и эпилептические син_

дромь! с судорожнь|ми припадками с фокатьнь|м началом; локализованная (фокальная)
(паршиальная) симптоматическая эпилепсия и эпилептические синдромь| с прость|ми пар-
циш1ьнь1ми припадками; локализованная (фока-гтьная) (паршиальная) симптоматическая
эпилепсия и эпилептические синдромь| с комплекснь1ми парциальнь1ми судорожнь|ми
припадкапли)

15. |[риложение к [1риказу йинистерстваздравоохранения у1 социального разви-
тия Российской Федерации от 28.02.2005 г. ш 174 (стандарт лечения: генерализованнФ{
идиот1атическая (предположительно идиопатическая) эпилепсия и эпилептические син-
дромьл);

16. |[риказ йинистерства здравоохранения РФ от 29 декабря201.2 года 1.{ 1695н <Фб

утвержденииотандарта специытизированной медицинской помощи детям цри эпилеп-
си|1>>.

17' |{роект |1риказа 1\:1инистеротва труда и соци€1льной защитьт РФ ''Фб утверждении
профессионального стандарта ''€пециалист в области неврологии'' (подготовлен 1{интру-
дом России 15.01 .2016).
]8. |1риказ \4инистерства образования и \|ауки РФ от 25 автуота 2014 г. ш 1084 ''об

утверждении федерального государственного образовательного стандарта вь!с1шего

образования по опеци{ш|ьности 3\.08.42 Ёеврология (уровень подготовки кадров вьтстшей

квалификации)''

3.5.3. ||рограммное обеспечение' ба3ь| даннь|х' информационно-справочнь!е и
поисковь[е системь1.

1" €правонно-поисковь1е сиотемь1 к[арант> и к(онсультант - [{лтос>. 3лектроннаяуаеб-
ная биб лиотека Рост[ й9 : 1т{{р ://8 0. 8 0. 1 0 1 . 2257орас ц

2. гАРАнт [электронньтй ресурс]: справ. правовая система
3. Федеральная электронная би6лиотека Р1инздрава России [электронньтй ресурс]. - Ре-
}ким доступа: }:т1р://тмтртм.[егпБ.гц/[егп1/, }л1тр://|егп1.зовгп1.гзз1.гц

4. Российское образование. Федеральньтй образовательньтй [орт€1л [электронньй ре-
сур с] . _ Р ежим доступа : 1тттр : //тштмтш. е0ц. гй|п0ех. р1тр

5. Ё{аунная электронная 6и6лиотека е[13&АР1 [элейтронньтй ресурс]. _режим доступа:
}:ттр://е116гагу.гц

6. Архив научнь1х журналов [электронньтй ресурс] / нэикон. _ Ре>ким доступа:
}:щ : //агс}л1уе' пе|соп.гш7хгп1ц1/.

7. }1е611пе (РшБ!1е0, шБА)
1ттф : //'цптртм.пс61.п1гп.п|}л. чоу/рц6гпе0/.

[электронньлй ресурс]. -режим доступа:

8. }у1едицинска'[ литература ($) - 1т1тр://тптштш.гп6оо[в1тор.гй

9. €опв111шгп]у1е6|сцгп статьи по неврологии, рефлексотералии- 1т11р://сопз1|1цгп-

гпе6|сцгп. согп/гпача:|пе з/сгп/пеуго1о цу/

10" ){(урнал кБоль и ее лечение> - }т11р://тытш:м.ра]пзтц6у.гш/

1 1' (рупнейтшая база даннь|х для враней - }:::р://гп1гугас}:а.гц/
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1 2. Больтп ая медицинская библиотека - }тттр ://гпе0-||6.гц/

1 3 . 14нформационнь|й порта-гл <Боль > -|ттр : //ра|п1пй.гц|
|4. 1,1нформационно-образовательньтй канал - }лф://:дгтртм.пецгопе1.гш/

3.6" }|атериально-техническое и дидактическое обеспечение дисциплинь!
1. }чебнь:е ком}{ать| для работь| ордиг{аторов' мебель унебная, унебньте доски.
2. йультимедийньтй ком!|лекс (ноутбук, проектор, экран)' |{(, сканерь|' ксерокс. €пра-

вочно_поисковь1е системь] к|арант> и <1(онсультант-пл[ос).
3. Ёаборьт нагляднь|х материалов по р€шличнь1м разделам дисциплинь1' ситуационнь1е

задачи) тестовь|е задания по изучаемь1м разделам и темам.

3.7. Фбразовательнь!е технологии
1'1зунение дисциплинь1 предполагает освоение ординаторами предусмотреннь1х

унебньтм планом модулей, разделов и тем программьт (в рамках, отведенньтх унебньтм
планом и программой часов), самостоятельну}о работу с литературой, на оеминарах и
практических заЁ{'ятиях, проводимь|х кафедрой с использованием' в том числе'
интерактивнь|х форм обунения.

|1рограмма дисциплиньт реализуется преимущественно с использованием объясни-
тельно-илл}остративного метода обунения, с элементами шрограммированного и проблем-
ного обунения, а также реа'|изацией модульного метода обунения.

|1ри изулении дисциплинь1 использу{отся следу}ощие формь1 проведения занятий:
информационно-коммуникационнь1е (лекция-презентация; доклад-презентация), группо_
вая дискусоия, делов ая игра1 игровое проектирование' ситуация-к ейо и др.

Б процессе подготовки ординаторов обязательнь!м является определение базисньгх
знаний, умений и навь1ков обуватощихся перед началом обунения (входной контроль).
1екуший контроль знаний осуществляется в процессе изучения унебной темь!. |]о
окончании изучения ка)кдого модуля (раздела) проводится промежуточньтй (рубея<ньтй)
контроль. |1ри этом использу}отся разлинньле формь| контроля: ответь! на вопрось1,

ре1пение оитуационнь1х задач' зачет.
14зуление дисциплинь| к[{еврология) предполагает освоение предусмотренньгх

унебньтм планом разделов программь1 (в рамках, отведеннь|х унебньтм планом и
программой насов), самостоятельнуто работу с литературой, на семинарах занятиях,
проводимь:х кафедрой с использованием' в том чиоле, интерактивнь!х форм обуления
(тренинги, деловь1е игрьт и т.д.).

4. Р[етодические рекоп{ендации по организации изучения дисциплинь[
Фбунение по дисциплине <Ёеврология) складь!вается из аудиторнь1хзанятий(24

насов), вкл}оча}ощих лекционнь:й куро и практические занятия, и самоотоятельной работьт
(12 яас.)' Б рамках рабоней программьт унебное время равномерно распределено между
разделами курса.

€амостоятельная работа ординаторов подразумевает подготовку к занятиям, ана]1из
литературнь!х источников, подготовку к тестировани}о' подготовку к текущему контролто.

Работа с литературой и нормативнь1ми документами рассматривается как вид унеб-
ной работь1 по дисциплине <Ёеврология>> и вь|полняется в пределах часов, отводимь1х на
её изунение (в разделе €Р€). 1(аждьтй обунатощийся обеспечен доступом к библиотечнь!м

фондам (уб[\4} и материалам кафедрьт.
[екуший контроль знаний осуществляется в процессе изучения унебной темьл. |1о

окончании изучения каждого модуля проводится проме)куточньтй (рубежньтй) коьттроль.
|1ри этом использу}отоя р€вличньте формьт контроля: тестовьтй контроль' опрос' ре1пение
ситуационньтх задач, зачет.
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!чебно-тематический план дисциг1линьт <Ёеврология) иопользуется для составле-
ния индивидуальнь!х |1ланов ординаторов.

Б программе приведен общий спиоок ре1(омендованной литературь| и перечень за-
конодательнь!х' нормативно-инструктивнь|х документов.

5. [1ротокол согласования унебной программь| с другими дисциплинами спе_
циальности

мшя{кАФвдРАльнь1й пРотокол соглАсовАния

Рабочей прощаммь1 дисциплинь1 (неврология)
!{афелра нервнь|х болезней и нейрохирургии с курсом нервньпх бо_

ле3ней и нейрохирургии Фпк и 11|!€
€пециальность 31.08.30<<[енетика>>

€пециальность'
изучение которой
опирается на унеб-
ньтй материал дан-
ной дисциплинь!

(афелра Бопрооьт согласова-
ния

Аата соглаоования
протокол ]ф-

['енетика
Бтто.лтс:г;ттт с 1(}/р-

с0м птед:т:1таг:ст<ой

гене'1'',{|(1{

Ёаследственнь|е забо-
левания нервной си-
стемь|

[1ротокол !'{р /3 от
<ф&>> .асё,.[ 2019 г'

3ав. кафедрой _

граммь1' доктор
профессор

разработника про-
медицинских наук'

[.[.йузлаев

3ав. кафедрой смежной дисципли-
нь|, доктор медицинских наук, про-

фессор Р1. {, 1 . 1 1ав:т}0че]тко


