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ФГБОУ ВО «КУБАНСКИЙ ГОСУДАРСТВЕННЫЙ МЕДИЦИНСКИЙ УНИВЕРСИТЕТ» МИНЗДРАВА РОССИИ

КАФЕДРА ПЕДИАТРИИ №2

МЕТОДИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ К ПРАКТИЧЕСКОМУ ЗАНЯТИЮ 

 ДЛЯ СТУДЕНТОВ 

ТЕМА:  «ГЕМОРРАГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ»
Общая продолжительность занятия - 180 минут.

ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: На основе знаний о гемостатических механизмах, научить дифференцировать геморрагические заболевания.

ОСНОВНЫЕ ЗАДАЧИ: 

1. Изучить классификацию геморрагических заболеваний у детей

2. Изучить нарушения гемостатических механизмов.

3. На основании клинических симптомов и лабораторных данных научиться ставить диагноз. 

4. Назначать лечение, проводить профилактику этих состояний у детей.

ПЛАН И ОРГАНИЗАЦИОННАЯ СТРУКТУРА ЗАНЯТИЯ

Этапы занятия                                                            Время

1. Организационная часть                                                                         2 мин.

2. Вступительное слово преподавателя                                                   3 мин.

3. Контроль исходного уровня знаний                                                    15 мин.

4. Коррекция исходного уровня знаний                                                  20 мин.

5. Устный опрос по теме                                                                           45 мин.

6. Разбор ситуационных задач                                                                  20 мин.                                                                         

7. Курация тематических  больных                                                          35 мин.

8. Контроль конечного уровня знаний                                                     35 мин.

9. Задание для самостоятельной работы                                                  5 мин.

СОДЕРЖАНИЕ ЗАНЯТИЯ:
1. Определение сущности заболевания гемофилии у детей.

2. Характеристика гемостаза в норме.

3. Перечислить плазменные и сывороточные факторы свертывания крови.

4. Этиология, патогенез, клиника гемофилии.

5.  Классификация гемофилий.

6. Критерии диагностики различных форм гемофилий.

7. Степень тяжести геморрагического синдрома при гемофилии.

8. Лабораторная диагностика гемофилий.

9. Дифференциальная диагностика между гемофилией и парагемофилией, 

10. Лечение гемофилий.

11. Неотложная помощь при гемофилии А, В,С.

12. Роль медико-генетической консультации.

13. Диспансерное наблюдение за больными гемофилией.

14. Этология, патогенез, клиника болезни Виллебранда.

ПО ИТОГАМ ЗАНЯТИЯ СТУДЕНТ ДОЛЖЕН:

ПРЕДСТАВЛЯТЬ:

1. Схему гемостаза.

2. Взаимодействие свертывающей, антисвертывающей и фибринолитической системы в плазменном звене гемостаза.

  ЗНАТЬ:
1. Классификацию геморрагических диатезов и геморрагических заболеваний.

2. Причины нарушения гемостаза.

3. Основные клинические и лабораторные проявления геморрагических заболеваний.

4. Диагностические критерии и лечение геморрагических заболеваний.

 УМЕТЬ:
1. Собрать анамнез заболевания.

2. Провести объективное обследование больного.

3. Интерпретировать лабораторные показатели.

4. Оказать неотложную помощь при кровотечении.

5. Оформить медицинскую документацию.

  НАВЫКИ:
1. Определить время свертывания крови по Ли-Уайту.

2. Методика проведения пробы жгута и щипка.

3. Расчет дозы криопреципитата и антигемофильной плазмы.

4. Длительность кровотечения по Дьюку.

СИТУАЦИОННЫЕ ЗАДАЧИ:
Задача № 1. Никита Б., 2-х лет 4-х мес., поступил в ДКБ с жалобами на кровотечение из прикушенного языка в течение 3 дней, вялость, слабость, затруднение приема пищи.

Болен с 10-месячного возраста, когда после незначительного ушиба головой у ребенка образовалась обширная гематома правой стороны лба. Это состояние сопровождалось выраженной анемией. Ребенок лечился в течение 3 недель в ДКБ, переливались компоненты крови: СЗП и эритроцитарная масса. Выписан с улучшением. В течение этого времени у ребенка после незначительных ушибов на теле легко появляются гематомы. 

Три дня назад во время еды случайно прикусил кончик языка после чего, началось кровотечение. ребенок был доставлен в стоматологическую клинику г. краснодара, где рана языка была ушита дакроном и для дальнейшего лечения ребенок повторно госпитализирован в ОМВ ДКБ.

Ребенок от IV беременности, протекавшей с токсикозом 1 и 2 половины, и III родов. масса тела при рождении 3200 г, длина 52 см. Роды были со стимуляцией. К груди приложен в 1 сутки, грудь взял сразу, на грудном вскармливании был до 1 года.

В роддоме сделана прививка БЦЖ, в дальнейшем получил прививку против полиомиелита.

Ребенок ничем до 1 года не болел, из детских инфекций перенес в легкой форме ОРИ. 

Мать - педагог, 24 года. Отец - педагог, 25 лет. Родители считают себя здоровыми. У родной сестры матери есть сын, который страдает повышенной кровоточивостью, но он не обследован.

Материально-бытовые условия хорошие. Туберкулез, вензаболевания, гепатит в семье отрицают. Вредных привычек у родителей нет.

При осмотре рост 92 см, вес 14 кг. Состояние средней тяжести. Ребенок вялый, плаксивый, от еды отказывается из-за болезненности в области языка при жевании. Осмотр полости рта: язык обложен у корня беловатым налетом, на кончике языка и его левой боковой поверхности видны дакроновые швы, наложенные стоматологом для остановки кровотечения. При беспокойстве ребенка имеет место кровоточивость на месте раны языка из-под швов.

Кожные покровы бледные, нормальной влажности. На спине, животе и нижних конечностях подкожные кровоизлияния в стадии цветения, слегка возвышающиеся над поверхностью кожи, размером 3,0 х 4,0 см и 2,0 х 3,5 см. Подкожно-жировая клетчатка умеренно развита, распределена равномерно.

Периферические лимфоузлы пальпируются в 5 группах: подчелюстные, шейные, подмышечные, паховые - единичные, размером от 0,5 х 0,7 до 0,7 х 1 см, эластической консистенции, безболезненные, подвижные.

Опорно-двигательный аппарат сформирован правильно, внешне суставы не изменены, движения в них в полном объеме. Дыхание пуэрильное, ЧД= 22 в мин.

Границы сердца: верхняя - второе межрберье, правая- 1 см кнутри от парастернальной линии, левая- по средне-ключичной линии. Тоны сердца звучные, ритм правильный, ЧСС- 110 ударов в минуту, АД= 90/45 мм рт.ст. 

Живот округлой формы, пупок втянут, в акте дыхания участвует равномерно, при пальпации безболезненный. Печень при пальпации выступает  из-под края реберной дуги на 1,0 см, на ощупь селезенка не пальпируется.  Мочеиспускание свободное. Стул оформленный, регулярный. 

Результаты проведенного обследования:

Общий анализ крови: Hb- 90 г/л, эр- 2,9 Т/л, ЦП- 0,8, лейк- 7,0 Г/л, лейкоформула: п- 2%, с- 37%, л- 49%, 

м- 10%, э- 2%. СОЭ- 10 мм/ч, тромбоциты - 200 Г/л, время  по Сухареву- 13мин 40 сек, время свертывания  по Ли-Уайту- более 30 мин, длительность кровотечения – 2 мин 90сек. 

Группа крови А(II), Rh+ полож.

Коагулограмма: АВР=250’’(донор 60’’), протромбиновый индекс = 0,9, фибриноген- 40 г/л, фибриноген В(+), фибринолитическая активность более 4 часов, потребление протромбина 16%, активность VIII фактора 2%, IX ф-р 90%, XI- 85%, XII- 95%.

Общий анализ мочи: цвет соломенно-желтый, реакция кислая, уд. вес 1020, прозрачность полная, белок - отр., сахар не обнаружен. 

ВОПРОСЫ

1. Оценить анамнез течения болезни и наследственность.

2. Оцените данные объективного обследования.

3. предварительный диагноз и диф. диагноз.

4. Оценить лабораторные данные (выявить патологические отклонения).

5. Установить окончательный основной клинический диагноз.

6. Назначить лечение и неотложную помощь:

а) режим

б) диета

в) лекарственные препараты

7. Какие консультации узких специалистов надо назначить больному?

8. Указать необходимые лечебные мероприятия при подготовке больного к

       полостному оперативному вмешательству.

9. Каков прогноз заболевания?

ТЕМА: ГЕМОРРАГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Вариант № 1

1. 
Гемофилия А наследуется:

а) аутосомно-рецессивно

б) аутосомно-доминантно

в) рецессивно, сцепленно с X-хромосомой

г) рецессивно, сцепленно с Yхромосомой

2. 
При гемофилии кровотечение начинается, как правило:

а) сразу после травмы

б) спустя 0,5 -1 час после травмы

в) спустя 3 - 4 час после травмы

3. 
При гемофилии длительность кровотечения по Ли-Уайту:

а) резко удлинено

б) не изменено

в) укорочено

4. 
Диф. диагноз при гемофилии проводится со всеми заболеваниями, кроме:

а) приобретенными вазопатиями

б) лимфогрануломатозом

в) нарушениями тромбоцитарного звена гемостаза

5. 
Типом кровоточивостивости НЕ является:

а) гематомный

б) макрогематурический

в) петехиально-пятнистый

г) микроциркуляторно- гематомный

6. 
Появление безболезненных петехий и экхимозов характерно для:

а) гематомного типа кровоточивости

б) петехиально-пятнистого типа

в) микроангиоматозного типа

7. 
Программами для лечения больных гемофилией являются все, кроме:

а) системное трансфузионное лечение криопреципитатом

б) периодическое, симптоматическое трансфузионное лечение криопреципитатом

в) базис - болюсная терапия криопреципитатом

8. 
Переливание 1ЕД криоконцентрата повышает уровень VIII фактора в плазме на:

а) 15%

б) 2%

в) 35-40%

9. 
Тяжелая степень гемофилии при концентрации VIII и IX факторов:

а) 1-2%

б) 0-1%

в) 2-5% 

10. 
Для гемофилии характерно:

а) петехиальная сыпь

б) гемартрозы

в) телеангиэктазии

ТЕМА: ГЕМОРРАГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Вариант № 2

1. 
Гемофилией А болеют:

а )только женщины

б) только мужчины (женщины крайне редко)

в) в равной степени мужчины и женщины

2. 
Самое характерное проявление гемофилии:

а) петехиальная сыпь

б) гемартрозы

в) кровоизлияния в головной мозг

3. 
При гемофилии время рекальцификации плазмы:

а) ускорено

б) не изменено

в) замедлен

4. 
При гемофилии запрещены:

а) в/м инъекции

б) в/в инъекции

в) прием препаратов внутрь

5. 
При гемофилии А в крови недостаток:

а) VIII фактора

б) XI фактора

в) IX фактора

6. 
В лечении гемофилии А используют:

а) только свежезамороженную плазму

б) криоконцентрат

в) глюкокортикоиды в сочетании с НПВС

7. 
Типом кровоточивости не является:

а) микроангиоматозный

б) микрогематурический

в) васкулитно-пурпурный

8. 
Болезненные кровоизлияния в суставы, мышцы характерны для:

а) микроангиоматозного типа кровоточивости

б) гематомного типа кровоточивости

в) васкулитно – пурпурного

9. 
Легкая степень гемофилии при концентрации VIII и IX факторов:

а) 2-5%

б) более5%

в) более 15%

10. 
Сроки иммобилизации при гемартрозе:

а) 3-4 дня

б) 10-15 дней

в) не дольше 3-4недель


ТЕМА: ГЕМОРРАГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Вариант № 3

1. 
Гемофилия чаще всего проявляется:

а) со второй половины 1-го года жизни

б) с рождения

в) с 5-6 лет

2. 
Длительность кровотечения по Ли-Уайту в норме:

а) 2 минуты

б) 5 -10 минут

в) 12 минут

3. 
При гемофилии В наблюдается недостаток:

а) XI фактора свертывания

б) X фактора свертывания

в) IX фактора свертывания

4. 
Хирургические вмешательства у больных с гемофилией:

а) запрещены

б) только по жизненным показаниям

в) только после введения антигемофильного глобулина

5. 
При гемофилии средней степени тяжести концентрация VIII и IX факторов:

а) 1-2%

б) 2-5%

в) 5-10%

6. 
В лечении гемофилии используют:

а) только свежезамороженную плазму

б) криоконцентрат

в) глюкокортикоиды в сочетании с НПВС

7. 
Типом кровоточивости не является:

а) микроангиоматозный

б) микрогематурический

в) васкулитно-пурпурный

8. 
Болезненные кровоизлияния в суставы, мышцы характерны для:

а) микроангиоматозного типа кровоточивости

б) гематомного типа кровоточивости

в) васкулитно – пурпурного

9. Переливание 1ЕД криоконцентрата повышает уровень VIII фактора в крови на:

   а) 15%

б) 2%

в) 35-40%

10. 
Сроки иммобилизации при гемартрозе:

   а) 3-4 дня

   б) 10-15 дней

   в) не дольше 3-4недель

ТЕМА: ГЕМОРРАГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Вариант № 4

1. 
Гемофилией болеют:

а) только женщины

б) только мужчины (женщины крайне редко)

в) в равной степени мужчины и женщины

2. 
Самое характерное проявление гемофилии:

а) петехиальная сыпь

б) гемартрозы

в) кровоизлияния в головной мозг

3. 
При гемофилии время рекальцификации плазмы:

а) ускорено

б) не изменено

в) замедлено

4. Диф. диагноз при гемофилии проводится со всеми заболеваниями, кроме:

а) приобретенными вазопатиями

б) лимфогрануломатозом

в) нарушениями тромбоцитарного звена гемостаза

5. Типом кровоточивостивости НЕ является:

а) гематомный

б) макрогематурический

в) петехиально-пятнистый

г) микроциркуляторно- гематомный

6. Появление безболезненных петехий и экхимозов характерно для:

а) гематомного типа кровоточивости

б) петехиально-пятнистого типа

в) микроангиоматозного типа

7. Тяжелая степень гемофилии при концентрации VIII и IX факторов:

а) 1-2%

б) 0-1%

в) 2-5%

8. В лечении гемофилии используют:

а) только свежезамороженную плазму

б) криоконцентрат

в) глюкокортикоиды в сочетании с НПВС

9. При гемофилии кровотечение начинается, как правило:

а) сразу после травмы

б) спустя 0,5 -1 час после травмы

    в) спустя 3 - 4 час после травмы

10. 
Сроки иммобилизации при гемартрозе:

а) 3-4 дня

б) 10-15 дней

в) не дольше 3-4недель

ФОРМЫ И ВОЗМОЖНОСТИ УИРС И НИРС:

1. Анализ истории болезни детей с геморрагическими заболеваниями..

2. Написание рефератов по теме с использованием  дополнительной литературы.

                ПЕРЕЧЕНЬ ПОСОБИЙ, МЕТОДИЧЕСКИХ УКАЗАНИЙ И МАТЕРИАЛОВ, 
                                            ИСПОЛЬЗУЕМЫХ В УЧЕБНОМ ПРОЦЕССЕ:

1. Набор тестов автоматизированного контроля по каждой теме занятия.

2. Набор ситуационных задач по теме.

3.  Папки таблиц по  теме.

4. Классификации основных соматических заболеваний у детей.

5. Тематические больные из отделений ДКБ, предлагаемые на курацию.
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