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Общая продолжительность  занятия - 240 минут.


ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: Изучить этиологию, клинические проявления, особенности течения, диагностические критерии, принципы терапии и возможный прогноз системной красной волчанки  (СКВ), склеродермии, дерматомиозита и системных васкулитов, дисплазии соединительной ткани (ДСТ) у детей.


ОСНОВНЫЕ ЗАДАЧИ:

1. Научить целенаправленному сбору жалоб, анамнеза жизни и заболевания ребенка для верификации системных заболеваний соединительной ткани.
2. Научить студентов пользоваться клинико-лабораторными критериями диагностики .
3. Научить проводить дифференциальную диагностику различных нозологических форм и их редких разновидностей.
4. Изучить особенности тактики лечения, профилактики осложнений и диспансеризации детей с системными заболеваниями соединительной ткани.
5. Изучить этиологию и патогенез, ДСТ (синдром Марфана, синдром Элерса-Данлоса).
6. Изучить классификацию и клинику ДСТ.
7. Освоить диагностику по количественной оценке суммы признаков ДСТ.
8. Изучить лечение ДСТ.



ПЛАН И ОРГАНИЗАЦИОННАЯ СТРУКТУРА ЗАНЯТИЯ

                         Этапы занятия                                                            Время

1. Организационная часть                                                                        3 мин.
2. Вступительное слово преподавателя                                                  7 мин.
3. Контроль исходного уровня знаний                                                 15 мин.
4. Коррекция исходного уровня знаний                                               30 мин.
5. Устный опрос по теме                                                                        40 мин.
6. Курация больных                                                                                70 мин.
7. Разбор тематических больных                                                           40 мин.
8. Решение ситуационных задач			                            30 мин
9. Задание для самостоятельной работы по следующей теме              5 мин.



СОДЕРЖАНИЕ ЗАНЯТИЯ:

1. Рабочая классификация ревматических болезней, основные положения их этиологии и патогенеза.
2. Системная красная волчанка. Современные представления об этиопатогенезе. Клинические проявления. Лабораторные показатели. Дифференциальный диагноз. Принципы лечения.
3. Классификация, клинические проявления СКВ: поражение кожи и слизистых оболочек, суставной синдром, поражение сердца, почек, легких, костно-мышечные изменения, поражение желудочно-кишечного тракта и нервной системы.
4. Лабораторно-инструментальные методы диагностики СКВ. Диагностические критерии СКВ (АРА, 1997г.). Дифференциальный диагноз.
5. Принципы лечения СКВ. Схемы гормональной терапии. Цитостатическая терапия, показания к ее назначению. Понятие о пульс-терапии, ее преимущества и недостатки.
6. Диспансеризация, исход, прогноз для жизни и здоровья при СКВ. Течение, исходы.
7. Определение склеродермии, этиопатогенетические гипотезы, классификация системной (ССД) склеродермии и очаговой форм.
8. Клинические проявления склеродермии, стадии развития основного морфологического элемента. Основные и дополнительный критерии диагностики, дифференциальный диагноз.
9. Основные направления лечения ССД, местная  терапия. Принципы лечения.
10. Клинические проявления узелкового периартериита, Лабораторные признаки. Дифференциальный диагноз. Принципы лечения.
11. Дерматомиозит: определение, этиология и патогенез, классификация. Клинические проявления дерматомиозита, основные клинические синдромы. Лабораторные признаки. Диагностика дерматомиозита. Дифференциальный диагноз. Принципы лечения. Основные лечебные мероприятия. Прогноз. 
12.  Определение дисплазии соединительной ткани. Этиология, патогенез.
13. Клиническая картина ДСТ, классификация. Дифференциальный диагноз.
14. Современные критерии диагностики ДСТ.
15. Прогноз. Лечение ДСТ.


ПО ИТОГАМ ЗАНЯТИЯ СТУДЕНТ ДОЛЖЕН:

а) ПРЕДСТАВЛЯТЬ:
- особенности патогенеза системных заболеваний соединительной ткани;
- механизмы действия основных групп препаратов, применяемых для лечения системных заболеваний соединительной ткани.
-этиологию и патогенез дисплазии соединительной ткани.
-генетические аспекты заболевания. 

б) ЗНАТЬ:
- современную классификацию системных заболеваний соединительной ткани, классификацию различных нозологических форм (СКВ, склеродермии, дерматомиозита, системных васкулитов);
- основные и дополнительные клинико-лабораторные критерии  системных заболеваний соединительной ткани;
- схемы дозирования основных групп лекарственных средств;
- побочные эффекты  гормональной и цитостатической терапии, их предупреждение.
-классификацию и клиничексие проявления ДСТ.
- проявления дифференцированной и недифференцированной дисплазии соединительной ткани.

в) УМЕТЬ:
· выявить основные клинические проявления  заболевания;
· оценить тяжесть состояния больного;
· использовать для постановки диагноза параклинические данные;
· сформулировать диагноз, обосновать его;
· назначить лечение больному;
· организовать и создать условия для нахождения детей  с данным заболеванием в стационаре.

г) НАВЫКИ:
· выявить жалобы, собрать анамнез жизни и болезни ребенка;
· провести объективное обследование по органам и системам;
· оценить физическое развитие ребенка;
· провести интерпретацию данных дополнительных исследований;
-    составить  план лечения данного больного.

Ситуационные задачи:

Задача №1: 

Нина Н., 15 лет, поступила в отделение с жалобами на резкую слабость, боли в мышцах, поперхивание, гнусавость голоса, отек и покраснение лица, боли в суставах, боли в руках и ногах.
Ребенок  болен в течение 1,5 месяцев, заболела в конце лета, когда на лице появились гиперемия и отек. По месту жительства выставлялся диагноз: "отек Квинке", затем "рожистое воспаление", проводилась антибактериальная и  десенсибилизирующая терапия, но эффекта не было. Для уточнения диагноза направлена в ДККБ.
Из анамнеза жизни: от 1-ой беременности, 1-ых срочных родов, протекавших без осложнений, вес при рождении 3500 г, рост 54 см. На грудном вскармливании до 10 мес. Из перенесенных заболеваний - ветряная оспа. Аллергоанамнез не отягощен.
Объективно: рост 166 см, вес 52 см. Состояние тяжелое, самочувствие страдает за счет интоксикации, бульбарных  расстройств. Голос тихий, с прононсом. При осмотре кожных покровов отмечается плотный отек параорбитальной области, лиловая параорбитальная эритема. Подкожно-жировой слой умеренно выражен, распределен равномерно, тургор тканей значительно снижен, дермографизм розовый, нестойкий.
Периферические лимфоузлы пальпируются - паховые, подмышечные, подчелюстные - эластичные, подвижные, безболезненные.
Суставы в объеме не увеличены. Отмечается значительное уменьшение объема движений  верхних и нижних конечностей, затруднение поворотов вправо и влево - поворачивается всем телом.
Мышцы симметричные, плотные, болезненные при пальпации в дистальных отделах обеих рук, сила значительно снижена.
Дыхание через нос не затруднено. Зев розовый. Грудная клетка симметричная, участвует в акте дыхания равномерно, подвижность легочного края по лопаточной линии 4 см. Перкуторно над легкими ясный легочный звук. Аускультативно - везикулярное дыхание.
Границы сердца: верхняя - в 3-ем межреберье по парастернальной линии, левая - в 5-ом межреберье на 1,5 см кнутри от срединно-ключичной линии, правая по правому краю грудины в 4-ом межреберье. Аускультативно на верхушке сердца выслушивается систолический шум. Пульс 86 уд в мин., удовлетворительных качеств. АД  120/80 мм рт ст.
Живот мягкий, безболезненный при пальпации. Печень на 1 см выступает из-под края реберной дуги, край мягкоэластичный, подвижный. Селезенка не увеличена. Стул оформленный, регулярный, самостоятельный. Мочеиспускание свободное, безболезненное. 

Результаты дополнительного исследования:
Общий анализ крови: эр - 3,18 Т/л, гемоглобин- 101 г/л, лейк. -11,7 Г/л, тр- 280 Г/л,  п -3% с- 83%,  л-10%,  м- 4%, э - 0%. СОЭ 18 мм/час;
Общий анализ  мочи : цвет - светло-желт., уд. вес 1020, белок - отриц,  глюкоза - отриц, эр 0-1, лейк 2-3 в п/зр;
Биохимический анализ крови: общий билирубин 11 мкмоль/л 
( норма 3,4 - 22,2 мкмоль/л), АСТ- 205 ЕД/л  (норма 1- 45 ЕД/л ), АЛТ 95 ед/л ( 1- 45 ЕД/л), тимол 0,7 ЕД ( норма 1-4,0 ЕД), мочевина 7,7 ммоль/л  (норма 2,5-8,3 ммоль/л ) , 
креатинин 48 мкмоль/л (норма 44-100 мкмоль/л ), амилаза 23 ед/л (норма  12-32 ед/л);  серомукоид 0,58 (норма 0,22-0,28 г/л) ; СРБ ++ ; гликопротеиды 0,45; ревмофактор - отр;  ЛДГ (лактатдегидрогеназа ) 746,02 ед/л (норма 211,0-423,0); КФК (креатинфосфокиназа) 780,00 ед/л (норма 24,0 -204,0); 
Электромиография: изменения по первично-мышечному типу.

ВОПРОСЫ:
1. Оценить жалобы.  
2. Оценить данные анамнеза  заболевания (особенности семейного анамнеза, возрастной аспект).  
3. Оценить данные лабораторного обследования. 
4. Поставить предварительный диагноз. 
5. Назначить комплекс лечения.  

Задача №2:
Молодой человек 16 лет в ходе призывной комиссии в военкомате проходит медицинский осмотр. Жалоб не предъявляет. Из анамнеза: длительно состоит на учете окулиста по поводу подвывиха хрусталика. При осмотре: рост 198 см, вес 63 кг, кожные покровы обычной окраски, длина размаха рук 192 см, грудная клетка узкая и плоская, эпигастральный угол менее 90 ˚, ход ребер косо нисходящий, межреберные промежутки увеличены, сколиоз грудного отдела позвоночника,
плоскостопие, признаки гипермобильности суставов. При аускультации сердца: ЧСС=80 в мин, 1 тон ˃ 2 тона, на верхушке слабый систолический шум убывающего характера, проводящийся в подмышечную область; при аускультации легких без особенностей. Живот пальпаторно мягкий, безболезненный.

Вопросы:
1)Предварительный диагноз?
2)Дальнейшая тактика в плане обследования и лечения?

Задача №3:

	Молодой человек 15 лет, направлен на консультацию генетика. Жалобы на рецидивирующие гематомы, снижение зрения. Осмотр: рост 180 см, вес 74 кг, кожные покровы обычной окраски, при образовании кожной складки в подключичной области её величина более 5 см; на передней брюшной стенке широкий атрофичный рубец после аппендэктомии; Ps=ЧСС=72 в мин, АД 120 и 80 мм рт ст, при осмотре и аускультациисердечно-сосудистойибронхо-легочнойсистем без особенностей; осмотр кардиолога: ПМК 1 ст, НЦД по кардиальному типу; хирург: сколиоз 1 ст, продольное плоскостопие 2 ст; пульмонолог: бронхоэктатическая болезнь; окулист: миопия 2 ст.

ПЕРЕЧЕНЬ ПОСОБИЙ,  МЕТОДИЧЕСКИХ УКАЗАНИЙ И МАТЕРИАЛОВ
ИСПОЛЬЗУЕМЫХ В УЧЕБНОМ ПРОЦЕССЕ

1.Методические указания для студентов по каждой теме с вопросами для самоподготовки и перечнем литературы.
2.Набор тестов автоматизированного контроля по каждой теме занятия.
3.Набор ситуационных задач по теме.
4.Папки таблиц по теме.
5.Классификация основных соматических заболеваний у детей.
6.Тематические больные из отделений ДККБ, предлагаемые на курацию.
7.Рентгенограммы больных неревматическими кардитами.

ОСНОВНАЯ ЛИТЕРАТУРА:

I. Основная литература.

1. Шабалов Н. П. Детские болезни: учебник. В 2 – х т.-  Т. 1. – 5 –е изд. , перераб. и доп. – СПб. : Питер, 2005. – 736 с., 2008г.- 928 с.
2. Боголюбов В.М., Пономаренко Г.Н. «Общая физиотерапия», Москва-С.-Пб., 1996г.
3. Ревнова М.О., Тарасов О.Ф. «Семиотика детских болезней», руководство для врачей. С-Пб., «Сотис», 2002г.
4. Типовые ситуационные задачи для итоговой государственной аттестации выпускников вузов по специальности «Педиатрия». ГОУ ВУНМЦ. 2000г., 2004г.
5. Лекарственные препараты  в России: справочник Видаль. – 14 –е изд., перераб., испр. и доп. – М.: АстраФармСервис, 2008. – 1696 с.

II.  Дополнительная литература.

1. Артамонов Р.Г. «Редкие болезни в педиатрии. Дифференциально-диагностические алгоритмы». «ГЭОТАР-МЕД», Москва, 2007г.
2. Баранов А.А., Володин Н.Н., Самсыгина Г.А. (под.ред.) «Рациональная фармакотерапия детских заболеваний», руководство для практикующих врачей в двух книгах,  М., «Литтерра», 2007г.
3. Баранов А.А. (под ред.) «Детские болезни». Учебник. 2-е издание, испр. и доп. Москва, 2007г., «ГЭОТАР-МЕД»
4. Баранов А.А., Щеплягина Л.А. (под ред.) Физиология роста и развития детей и подростков (теоретические и клинические вопросы). - М., 2000.
5. Блохин «Практическое руководство по детским болезням. Том 5. Неотложная педиатрия». Москва. «Медпрактика-М», 2005г.
6. Брязгунов И.П. «Длительные субфебрилитеты у детей. Клиника, этиология, патогенез и лечение». М., «МИА», 2008г. 
7. Вельтищев Ю.Е., Кобринский Б.А. (под ред.) Неотложные состояния у детей. Учебник. - М., 1994. 	
8. Каколина В.Ф. «Практическое руководство по детским болезням. Том 1». Москва. «Медпрактика-М», 2003г.
9. Коровина Н.А. (под ред.) «Квалификационные тесты по педиатрии». «ГЭОТАР-МЕД», Москва, 2005г.
10. Левина Л.И., Куликова А.М. (под ред.) «Подростковая медицина» Руководство, 2-е издание. «ПИТЕР», 2006г.
11. М. Хертл. Дифференциальная диагностика в педиатрии (перев. с немец. яз.) т.1,2. - М., 1990.
12. Пономаренко Г.Н., Воробьев М.Г.  «Руководство по физиотерапии»,  С-Пб., «Балтика», 2005г.
13. Роджерс М., Хелфаер М. Неотложная помощь и интенсивная терапия. Руководство по педиатрии. - СПб., 1999.
14. Учайкин В.Ф., Молочный В.П. «Неотложные состояния в педиатрии».  «ГЭОТАР-МЕД», Москва, 2008г.
15. Цыбулькин Э.К. (под ред.) Угрожающие состояния у детей. - М., 1994.
16. Цыбулькин Э.К. Неотложная педиатрия в алгоритмах. - СПб., 1998.
17. Чернышев В.Н. (под ред.) «Тактика оказания экстренной помощи в педиатрии», «Феникс», Ростов-на-Дону, 2000г.
18. Шабалов Н.П. (под ред.) «Справочник педиатра», 2-е издание. «ГЭОТАР-МЕД», Москва, 2008г.
 19. «Симптоматические артериальные гипертензии в практике педиатра». Москва. «Медпрактика-М», 2003г.
 
20 . Белоконь Н.А., Кубергер М.В. “Болезни сердца и сосудов у детей” в 2-х томах. М. 1987.
21.Горбаченков А.А., Поздняков Ю.М. «Клапанные пороки сердца: митральные, аортальные, сердечная недостаточность», Москва, 2007г., «ГЭОТАР-МЕД»
22. Леонтьева И.В. «Лекции по кардиологии детского возраста». Москва. «Медпрактика-М», 2005г.
23. Макаров Л.И. «ЭКГ в педиатрии». Москва. «Медпрактика-М», 2006г.
Мутафьян О.А. «Аритмии сердца у детей и подростков», С-Пб., «Невский диалект», 2003г.
24. Самсыгина Г.А.  «Практическое руководство по детским болезням. Том 3. Кардиология и ревматология детского возраста». Москва. «Медпрактика-М», 2004г.
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