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ФГБОУ ВО «КУБАНСКИЙ ГОСУДАРСТВЕННЫЙ МЕДИЦИНСКИЙ УНИВЕРСИТЕТ» МИНЗДРАВА РОССИИ

КАФЕДРА ПЕДИАТРИИ №2

МЕТОДИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ К ПРАКТИЧЕСКОМУ ЗАНЯТИЮ 

 ДЛЯ СТУДЕНТОВ 

ТЕМА: «наследственные Гемоглобинопатии  У ДЕТЕЙ.  наследственные Тромбоцитопатии»
Общая  продолжительность  занятия 180 минут.

ЦЕЛЬ ЗАНЯТИЯ: с помощью знаний полученных на кафедрах гистологии, нормальной и  патологической физиологии, фармакологии, патологической анатомии, пропедевтики изучить клинико- лабораторный симптомокомплекс наследственных гемоглобинопатий, тромбоцитопатий.
ОСНОВНЫЕ ЗАДАЧИ:
1. На основании клинических симптомов и лабораторных данных научиться ставить диагноз наследственных гемоглобинопатий, тромбоцитопатий.
2. Научиться выявлять причины развития данных заболеваний.

3. Изучить патогенез этих заболеваний.

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

5. Научиться  оказывать неотложную помощь при геморрагических проявлениях наследственных гемоглобинопатий, тромбоцитопатий
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 наследственных  гемоглобинопатий.

2. Этиология и патогенез данных заболеваний.

3. Виды наследственных  гемоглобинопатий (талассемия, серповидно-клеточная анемия). Клиника,  принципы диагностики

4. Дифференциальная диагностика  наследственных   гемоглобинопатий с другими заболеваниями и их проявлениями.

5. Принципы лечения наследственных  гемоглобинопатий.

6. Осложнения возникающие при наследственных гемоглобинопатиях, прогноз.

7. Наследственные тромбоцитопатии: тромбоастения Бернара-Сулье- этилология, патогенез, клиника, принципы терапии, прогноз. 

ПО ИТОГАМ ЗАНЯТИЙ СТУДЕНТ ДОЛЖЕН:

 Представлять:

1. Современную схему кроветворения, функции тромбоцитарного звена гемостаза.

2. Определение,  виды, патогенез  наследственных гемоглобинопатий.
 ЗНАТь: 

1. Причины возникновения гемоглобинопатий, вторичных тромбоцитопатий.
2. Типы кровоточивости и степени тяжести.

3. Клинические проявления, особенности течения  данных заболеваний в детском возрасте.

4. Принципы диагностики этих заболеваний  у детей.

5. Особенности и принципы лечения этих заболеваний.
6. Особенности диспансерного наблюдения за детьми  с наследственными гемоглобинопатиями, тромбоцитопатиями.
 Уметь: 

1. Выявить основные клинические проявления наследственных гемоглобинопатий
2. Оценить тяжесть состояния у больного.

3. Использовать для постановки диагноза параклинические данные.

4. Проводить дифференциальную диагностику наследственных гемоглобинопатий с геморрагическим васкулитом и гемофилией. 

5. Оказать неотложную помощь при  меноррагиях, носовых кровотечениях связанных с этими заболеваниями.

6. Организовать и создать условия для нахождения детей  с данными заболеваниями в стационаре.

7. Назвать группы лекарственных средств применяемых  для лечения наследственных гемоглобинопатий.
выписать рецепты :

· Курантил



Преднизолон




· Дицинон



АТФ

· Роферон



Дексаметазон

 Навыки:

1. Выявить жалобы,  собрать анамнез жизни и болезни ребенка.
2. Провести объективное обследование по органам и системам.
3. Провести интерпретацию гемограмм и миелограмм.
4. Определить объем кровопотери.
5. Овладеть методикой обследования системы крови.

6. Научиться определять время свертывания крови  по Сухареву, Моравицу, Ли-Уайту.

7. Изучить принципы компонентной гемотерапии в гематологии.

8. Рассчитать площадь поверхности тела больного для определения дозировки    лекарственного средства.

Ситуационные задачи:

Задача 1. Больной П.,10 лет, поступил в отделение с носовым кровотечением. Из анамнеза известно, что за 2 недели до настоящего заболевания перенес ОРВИ, после чего на различных участках тела, без определенной локализации появились экхимозы различной величины и мелкоточечная геморрагическая сыпь. Участковым врачом поставлен диагноз: геморрагический васкулит. При поступлении состояние ребенка тяжелое. При осмотре обращает на себя внимание обильный геморрагический синдром в виде экхимозов различной величины и давности, на лице, шее и руках петехиальные элементы. В носовых ходах тампоны, пропитанные кровью. Периферические лимфатические узлы мелкие, подвижные. Сердечно – легочная деятельность удовлетворительная. Живот мягкий, безболезненный. Печень, селезенка не пальпируются.

Общий анализ крови:Hb-101 г/л, Эр-3,2 Т/л,Тр-12 Г\л, Лейк-6,4 Г/л, п/я-2%, с-59%, л-27%, э-3%, м-8%, СОЭ-5 мм\час.

Миелограмма: костный мозг клеточный элементами, бластные клетки –2%, нейтрофильный росток-62 %, эозинофильный росток-4%, лимфоциты-5%, эритроидный росток-27%, мегакариоциты-1 на 120 миелокариоцитов, отшнуровка тромбоцитов не нарушена.

Общий анализ мочи: цвет – желтый, удельный вес – 1008, белок – нет, эпителий плоский – 2-4 в п/з, лейкоциты – 0-1 в п/з, эритроциты – нет в п/з, цилиндры – нет, бактерии – нет.

1. Согласны ли Вы с диагнозом участкового врача. Сформулируйте правильно диагноз.

2. Какие симптомы и данные лабораторного обследования явились важными для постановки диагноза. 

3. Назначьте лечение данному больному.

4. Как наследуется данное заболевание.

5. Какие существуют методы остановки кровотечения.

6. Опишите морфологические особенности мегакариоцита.

7. Какова продолжительность жизни тромбоцитов.

      Тема: «НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ГЕМОГЛОБИНОПАТИИ  У ДЕТЕЙ.  НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ТРОМБОЦИТОПАТИИ»

 Вариант 1

1.
Серповидно-клеточная анемия относится к:

а)  тромбоцитопатии

б)  гемоглобинопатии

в)  геморрагическим васкулитам

г)  геморрагическим диатезам

2.
В мазках периферической крови при большой талассемии отмечают:

а)  мироцитоз и пойкилоцитоз

б)  мишевидные эритроциты

в)  базофильная пунктация эритроцитов

г)  высокий ретикулоцитоз

д)  верно все

3.
Синдром Бернара-Сулье относится к:

 а)  тромбоцитопении

 б) тромбоцитопатии

 в)  вазопатии

 г)  коагулопатии

4.
В генезе повышенной кровоточивости при тромбоцитопатиях основное значение имеет:

а) образование первичной гемастатической пробки

б) неспособность тромбоцитов реагировать на тромбоксан

в) неспособность связывать фактор Виллебранда

г) дефицит плотных гранул

5.
 В каком возрасте чаще проявляются первые признаки повышенной кровоточивости:

а) раннем возрасте

б) дошкольном возрасте

в) школьном возрасте

г) верно а и б

д) верно а и в

е) верно б и в

6.
Тромбастения наследуется по: 

а) аутосомно-доминантному типу

б) сцеплено с х-хромосомой

в) аутосомно-рецессивному типу

г) сцеплено с Y-хромосомой

7.  При лечении тромбоцитопатий следует избегать

а) ацетилсалициловой кислоты

б) эуфиллина

в) трентала

г)  гепарина

д) пенициллинов

е) цитостатиков

ж) все выше перечисленное

8. Болезнь Бернара-Сулье обусловлена

а) снижением агрегации тромбоцитов при нормальной ретракции кровяного сгустка

б) снижением агрегации тромбоцитов при нормальной агрегации с АДФ, коллагеном, адреналином

в) резким снижением агрегации тромбоцитов с отсутствием или снижением второй волны агрегации, индуцированной АДФ и адреналином

г)   ничего из перечисленного

9. Наиболее типичным для серповидно-клеточной анемии является криз:

а) вазоокклюзионный 

б) секвестрационный

в) гемолитический

г) апластический

10. Малая талассемия характеризуется развитием анемии:

а)  микроцитарной гипохромной

б) микроцитарной нормохромной

в) макроцитаной гипохромной

г)  макроцитарной нормохромной

Тема: «НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ГЕМОГЛОБИНОПАТИИ  У ДЕТЕЙ.  НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ТРОМБОЦИТОПАТИИ»

Вариант 2

1. Основным патогенетическим звеном развития серповидно-клеточной анемии является:

а) замена валина на глутаминовую кислоту

б) синтез аномального VIII или IX факторов свертываемости

в) недостаток витамина В12

г) снижение или отсутствие синтеза цепей глобина

2. Башенный череп, нависание лба, гипертрофия верхней челюсти, выступающие скуловые  кости и верхние зубы, ретрогнотия характерны для:

а) малая талассемия

б) большая талассемия

в) железодефицитная анемия

г) серповидно-клеточная анемия

3. В основе дефекта функциональной активности тромбоцитов при тромбастении лежит:

а) отсутствие комплекса гликопротеинов IIb/IIIa на их мембране

б) качественный дефект плазменного фактора VIII

в) качественный дефект плазменного фактора IX

4. Кожный геморрагический синдром при тромбоцитопатиях проявляется в виде:

а) петехий

б) экхимозов

в)  гематом

г)  верно все перечисленное

5.
Атромбия наследуется по:

а) аутосомно-рецессивному типу

б) аутосомно-доминантному типу

в)  сцеплено с Х-хромосомой

г) сцеплено с Y-хромосомой

6.
Наиболее стойкий и тяжелый геморрагический синдром при наследственных тромбоцитопатиях отмечается при:

а) атромбии

б) тромбастении Беранара-Сулье

в) болезни Виллебранда

7.
Назначение каких препаратов может вызвать желудочно-кишечное кровотечение при лечении тромбоцитопатий:

а) НПВС

б) одновременно трех ингибиторов функций тромбоцитов

в) пенициллины

г)  мочегонные средства

8.
Нестабильные гемоглобины могут проявляться как:

а) талассемии

б) признаки внутрисосудистого гемолиза

в) никак не проявляются

г) все перечисленное верно

9. Основные принципы лечения при талассемии:

а) гемотрансфузии

б) спленектомия

в) витаминотерапия

г) переливание стволовых клеток

д) верно все

10. После выхода из секвестрационного криза при СКА может развиться:

а) функциональный аспленизм

б) синдром «грудной клетки»

в) выраженный хронический гемолиз

г) мегалобластические изменения

Тема: «НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ГЕМОГЛОБИНОПАТИИ  У ДЕТЕЙ.  НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ТРОМБОЦИТОПАТИИ»

Вариант 3

1.
Тип наследования серповидно-клеточной анемии:

а) аутосомно-доминантный

б) аутосомно-рецессивный

в) сцеплено с Х-хромосомой

г) сцеплено с Y-хромосомой 

2.
Болезнь Кули это:

а) малая талассемия

б) большая талассемия

в) железодефицитная анемия

г)  серповидно-клеточная анемия

3.
К тромбоцитопатиям относят:

а) болезнь Виллебранда

б) серповидно-клеточная анемия

в) гемофилия

г)  ДВС-синдром

4.
Тромбастения обусловлена:

а) отсутствием или снижением агрегации тромбоцитов, индуцированной АДФ, коллагеном и  адреналином

б) нормальной агрегацией тромбоцитов с АДФ, коллагеном и адреналином

в) нарушением взаимодействия тромбоцит-фактор свертывания

г) дефектом межтромбоцитарного взаимодействия

5.
Кровоточивость у больных с наследственными тромбоцитопатиями обычно являются осложнением при: 

а)  приеме лекарственных препаратов

б)  инфекциях

в)  хирургических вмешательствах

г)   верно все перечисленное

6.
К препаратам способствующим улучшению адгезивно-агрегационной функции тромбоцитов относится: 

а) ε-аминокапроновая кислота

б) дицинон

в) адроксон

г) пантотенан кальция

д) все выше перечисленное

7.
Внутричерепные геморрагии характерны для:

а) тяжелых форм тромбастении

б) болезни Виллебранда

в) синдрома Бернара-Сулье

г) все перечисленное верно

д) все перечисленное неверно 

8.
Фолиевая кислота с профилактической целью назначается всем детям при: 

а) серповидно-клеточной анемии

б) талассемии

в) тромбоцитопатиях

г)  болезни Бернара-Сулье

д) болезни Виллебранда

9. Талассемии обусловлены: 

а ) снижением синтеза α-цепей глобина

б) отсутствием синтеза α-цепей глобина

в) снижением синтеза β-цепей глобина

г)  отсутствием синтеза β-цепей глобина

д)  все перечисленное верно

10. Спонтанная гематурия и гипостенурия может быть:

 а)  у больных серповидно-клеточной анемией

б) у носителей гена серповидно-клеточной анемии

в) у больных талассемией

г) у больных с наследственной тромбоцитопатией

ФОРМЫ И ВОЗМОЖНОСТИ УИРС И НИРС:

1. Профилактика наследственных гемоглобинопатий у детей раннего возраста.

2. Роль социальных, генетических, биологических и внешних факторов в формировании и проявлении наследственных гемоглобинопатий у детей.

3. Проведение научно-практической конференции с демонстрацией больных.

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 ДКБ, предлагаемые на курацию.
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