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1. Тема: «Диффузные болезни соединительной ткани. Системные васкулиты»
2. Значение изучения темы: Проблема системных васкулитов и ДБСТ является одной из трудных в клинике, что в определенной мере связано с недостаточной изученностью вопросов этиопатогенеза этих страданий. Интегрирование этой группы заболеваний по причине генерализованного иммунно–опосредованного воспаления, разнообразия клинических проявлений, часто быстро прогрессирующие варианты системных васкулитов приводит к тяжелым, нередко трагическим последствиям. Для эффективной терапии необходимо использовать знание современных схем лечения, организацию сопроводительной терапии.
К ДБСТ относятся системная красная волчанка (СКВ), системная склеродермия (ССД), дерматомиозит (ДМ) и ряд других более редких заболеваний. В настоящее время нет точных данных по распространению ДБСТ, но среди них на первом месте по частоте встречаемости СКВ, на последнем ССД.

3. Цели занятия: на основе теоретических знаний и практических умений, обучающийся должен 

Знать:

1.Общие признаки заболеваний, объединенных  в группу ДБСТ и СВ
2.Современные аспекты патогенеза ДБСТ  и СВ – генетическая предрасположенность, аутоиммунный процесс

3.Системная красная волчанка (СКВ) – распространенность, ведущие клинические синдромы

4.Лабораторная диагностика ДБСТ, СВ
5.Полиморфизм клинических проявлений при: а) васкулитах крупных сосудов ( артериит Такаясу ), б) васкулитах сосудов среднего калибра ( узелковый полиартрит и болезнь Кавасаки ), в) васкулитах мелких сосудов ( гранулематоз Вегенера, геморрагический васкулит Шейнлейн-Геноха 

6.Диагностические критерии узелкового полиартрита, слизисто-кожного синдрома Кавасаки, артериита Такаясу, гранулематоза Вегенера, гемморрагического васкулита, Шейнлейн-Геноха.

7.Диагноз и дифференциальный диагноз ДБСТ и  СВ, клинико-лабораторные критерии диагностики

      Уметь:

1.Выявить в процессе сбора анамнеза  и объективного обследования симптомы, характерные для ДБСТ и  СВ
2.Определить объем и оценить данные дополнительных методов исследования и консультаций узких специалистов

3.Назначить патогенетическую терапию с включением по показаниям гормонов, цитостатиков

4.Дать рекомендации при выписке больного из стационара по ведению его в поликлинике

5.Иметь представление о проведении пульс-терапии метипредом, циклофосфаном и комбинированном лечении: плазмоферез + пульс-терапия циклофосфаном + .метипредом

Иметь навыки:
1.Проводить основные методы клинического обследования  больного (осмотр, пальпация, перкуссия, аускультация).

4. План изучения темы:

4.1 Самостоятельная работа:

      курация больных – 60 мин

      беседа с родителями – 20 мин.

      запись результатов обследования в историю болезни – 45 мин.

      разбор курируемых детей – 50 мин.
выявление типичных ошибок – 15 мин

4.2 Исходный контроль знаний (тесты) – 20 мин.

4.3. Самостоятельная работа по теме:

 разбор  больных

   .  работа в приемном покое (по графику)

      работа в процедурном кабинете (по графику)

      заслушивание рефератов

4.4.Итоговый контроль знаний

      решение ситуационных задач

      подведение итогов: 

5. Основные понятия и положения темы таблицы классификации СКВ, ДМ,  клинические и лабораторные показатели степени активности СКВ, истории болезни, ЭКГ.
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1
  В диагнозе в первую очередь отразить преобладающую органную патологию.
2
 Отметить степень функциональной полноценности.

Характеристика основных лабораторных показателей по степеням активности
	Показатель
	Степень активности

	
	III
	II
	I

	Гемоглобин, г %

	10
	10-11
	12 и более


	РОЭ, мм в час
	45 и более
	30-40
	16-20

	Фибриноген, г %
	0,6
	0,5
	0,5

	ДФА, ед.
	0,27
	0,25
	0,23

	Общий белок, г
	8
	8-9
	9

	Альбумины, %
	30-35
	40-45
	48-60

	Глобулины, %: а2 
Y
	13-15 
30-40
	11-12
24-25
	10-11 20-23
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Клиническая характеристика степеней активности СКВ
	Степень активности

	III
	II
	I

	38 и более
	Температура Менее 38 Потеря веса
	Нормальная

	Выраженная Выраженное
	Умеренная Нарушение трофики Умеренное Поражение кожи
	Незначительная Умеренное

	«Бабочка» Острый,подострый Выпотной
Полиочаговый,диффузный миокадитрндокардит
Выпотной
	Экссудативная эритема Полиартрит Подострый Перикардит Сухой Кардит Очаговый миокардит
Плеврит Сухой Пневмонит
	Дискоидные очаги Деформирующий,артралгии Адгезивный
Кардиосклероз,дистрофия миокарда; недостаточность митрального клапана

Адгезивный

	Острый (васкулит) Нефротического типа
	Хроничесский (межуточный вяло текущий) Диффузный Гломерулонефрит Смешанного типа Очаговый нефрит
	Пневмосклероз Хронический нефрит
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	Энцефаломиело-радиокулоневрит
	Энцефало-неврит (вялотекущий)
	Полионеврит


Рабочая классификация дерматомиозита у детей (Л.Исаева, М.А. Жвания)
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Системные васкулиты (СВ) – группа болезней, объединенных первичным деструктивно- пролиферативным поражением стенки сосудов различного калибра и вторичным вовлечением в патологический процесс органов и тканей.

Классификация системных васкулитов ВОЗ X пересмотра (Женева, 1995)
XII. Системные поражения соединительной ткани (МЗО-М36) МЗО Узелковый полиартериит и родственные состояния МЗО.О Узелковый полиартериит
М30.1 Полиартериит с поражением легких (Чарга-Стросса), аллергический и гра-нулематозный ангиит
МЗО.2 Ювенильный полиартериит
МЗО.З Слизисто-кожный лимфонодулярный синдром (Кавасаки)
МЗО.8 Другие состояния, связанные с узелковым полиартериитом, полиангиит, перекрестный синдром
М31 Другие некротизирующие васкулопатии М31.0 Гиперчувствительный ангиит, синдром Гудпасчера
М31.1 Тромботическая микроангиопатия, тромботическая и тромбоцитопеническая пурпура
М31.2 Смертельная срединная гранулема
М31.3 Гранулематоз Вегенера, некротизирующий респираторный гранулематоз
М31.4 Синдром дуги аорты (Такаясу)
М31.5 Гигантоклеточный артериит с ревматической полимиалгией
М31.6 Другие гигантоклеточные артерииты
М31.8 Другие уточненные некротизирующие васкулопатии, Гипокомплементемиче​ский васкулит
М31.9 Некротизирующая васкулопатия неуточненная
Классификационные критерии узелкового полиартериита у детей
(здесь и далее критерии расположены по специфичности и чувствительности от высшего к низшему проценту)

	№

п/п

	Критерии
	Уточнение

	Основные

	1
	Множественный асимметричный мононеврит или асимметричный полиневрит
	Сочетанное или последовательное по​ражение лучевого, локтевого, средин​ного, мапоберцового и других нервов

	2
	Ишемическое поражение кишечника
	Инфаркт, некроз стенки кишки с еди​ничными или множественными очагами поражения

	3
	Синдром артериальной гипертензии
	Стойкое увеличение диастолического давления в сочетании с мочевым син​дромом и, возможно, маркерами гепа​тита В

	4
	Характерные ангиографические изменения
	Аневризмы мелких и средних внутриорганных артерий в сочетании с очаговой сосудистой деформацией - печеноч​ных, почечных и других артерий

	5
	Некротизирующий васкулит по данным биопсии
	Деструктивно-пролиферативный васку​лит мелких и средних артерий мышеч​ного типа, выявленный при биопсии

	Вспомогательные

	1
	Похудание
	Снижение массы тела более 15% от исходного за короткий период времени, не связанное с голоданием

	2
	Боли в суставах и/или мышцах
	Упорная боль, каузалгия крупных су​ставов и мышц дистальных отделов конечностей

	3
	Лихорадка
	Повышение температуры тела выше 38 °С ежедневное или эпизодическое с профузным потом на протяжении 2 нед или более 

	4
	Лейкоцитоз периферической крови
	Лейкоцитоз более 20,0x1 09/л, определяе​мый в трех последовательных анализах

	Основные

	1
	Гангрена пальцев и/или кожные некрозы
	Острое развитие сухой асимметричной гангрены с во​влечением 1-3 пальцев рук, мумифицирование уча​стков кожи

	2
	Узелковые высыпания
	Внутрикожные или подкожные узелки до 1 см в диамет​ре по ходу сосудов

	3
	Инфаркт языка
	Болезненный клиновидный цианоз языка с развитием некроза

	4
	Ливедо древовидное
	Цианотичная грубопетличная сеть на дистальных отде​лах конечностей, усиливающаяся на холоде и в поло​жении стоя

	Вспомогательные

	1
	Некротизирующий вас​кулит по данным биоп​сии
	Деструктивно-пролиферативный васкулит мелких и средних артерий мышечного типа, выявленный при би​опсии

	2
	Похудание
	Снижение массы тела более чем на 15% исходного за короткий период времени, не связанное с голоданием

	3
	Боль в суставах и/или мышцах
	Упорная боль, каузалгия крупных суставов и мышц ди​стальных отделов конечностей

	4
	Лихорадка
	Повышение температуры тела выше 38 °С ежедневное или эпизодическое с профузным потом на протяжении 2 нед или более

	5
	Лейкоцитоз перифери​ческой крови
	Лейкоцитоз более 20,0х109/л, определяемый в трех по​следовательных анализах


Программа лечения детей, больных неспецифическим аортоартеритом
	Лекарственные препараты 
	Возможные осложнения лечения 
	Профилактика и лечение осложнений 

	Базисные:
Преднизолон 0,5-1 мг/кг в сутки не менее 4 нед.Поддерживающая терапия 1 год после констатации ремиссии Меторексат 5-10 мг/м2 в сутки, 1-2 года 
	Медикаментозный синдром Иценко-Кушинга 

Изменение печеночных показателей

Повышение азотистых шлаков

Оппортунистические инфекции 
	Гастропротекторы,      мета​болиты, витамин D3 

Плаквенил      -      100-200 м г/су т Временная отмена препа​рата Антибиотики. ВВИГ 

	НПВП
Противовоспалительные    и иммунодепрессивные   пре​параты (при противопоказа​ниях к метотрексату)
Азатиоприн Циклофосфан 
	Поражение ЖКТ Лейкопения
Оппортунистические инфекции 
	Гастропротекторы
Временная отмена  препа​рата
Антибиотики. ВВИГ 

	Антиагреганты, вазодилата-торы,  гипотензивные сред​ства (трентал, ренитек и др.) 
	
	


Максимальную дозу преднизолона дают до исчезновения клинических и лабораторных признаков активности процесса, затем суточную дозу медленно уменьшают до поддерживающей дозы, составляющей обычно 15-10 мг/сут. В хронической фазе больной получает поддерживающие дозы преднизолона и метотрексат в течение 1-2 лет, при отсутствии активности процесса базисную терапию отменяют. По показаниям назначают курсы лечения сосудистыми средствами. 

По показаниям (одиночная мешотчатая аневризма аорты, расслаивание аневризмы, высокий уровень АД и односторонний стеноз почечной артерии) выполняют оперативное вмешательство: иссечение аневризмы, сосудистую пластику, нефрэктомию.

Прогноз в целом благоприятный, длительность жизни больных составляет десятилетия, летальность минимальная. Причиной смерти в тяжелых случаях могут явиться недостаточность кровообращения, разрыв аневризмы аорты, кровоизлияние в мозг, хроническая почечная недостаточность. Более серьезный прогноз у детей раннего возраста с распространенным поражением аорты и ее ветвей и хроническим рецидивирую​щим течением болезни.
6. Задания для уяснения темы: тесты, ситуационные задачи

7.Тестовые задания по теме: «Диффузные болезни соединительной ткани и системные васкулиты»
Выбрать один правильный ответ:

1.Какой из указанных признаков не характерен для дерматомиозита:

а) лиловая эритема


б) кальциноз мышц


в) геморрагическая сыпь

г) дисфагия

д) полимиозит

2. В развитии системной красной волчанки имеют преимущественное значение:

а) аллергия

б) вирусная инфекция

в) бактериальная инфекция

г)
 особенности иммунного ответа организма на повреждающее воздействие
д) контакт с больным СКВ

3. Что является наиболее достоверным для диагноза системной красной волчанки:

а) пневмония

б) артрит коленных суставов

в) папулезная сыпь вокруг суставов

г) резко ускоренная СОЭ

д) обнаружение в крови волчаночных клеток

4. Не  входят в диагностические критерии СКВ:

а) дискоидные высыпания

б) аллопеции

в) артрит

г) серозит

д) неврологические нарушения

5. Не входят в критерии диагностики СКВ Американской ревматологической ассоциации,

а)
почечные нарушения

б)
иммунологические нарушения

в)
васкулит
г)
изъязвления полости рта

д)
гематологические нарушения

6. Что является не характерным для лабораторных признаков ДБСТ
а) анемия
б)
нейтрофильный лейкоцитоз
в)
повышенное содержание ЦИК
г)
замедленная скорость оседания эритроцитов

д)
увеличение α2 и γ-глобулинов

7.
Средствами базисной терапии для лечения СКВ являются:

а)
индометацин

б)
ортофен

в) циклофосван

г) антибиотики

Выбрать все правильные ответы:
8. Для лечения ДБСТ не применяются группы препаратов:

а)  сульфаниламидов  
 

б)
аминохинолиновых

в)
цитостатиков

г)
глюкокортикостероидов

д)
нестероидных противовоспалительных

Выбрать один правильный ответ:

9. Для СКВ типична локализация сыпи:

а)
на ушных раковинах

б)
на груди

в)
на животе

г)
на спинке носа и на щеках

д)
на нижних конечностях

10. Проведение «пульс»-терапии кортикостероидами при ДБСТ не показано при тяжелых поражениях:

а)  суставов

б)  сердца
в)  ЦНС
г)  почек
д)  крови

11. При СКВ не может наблюдаться поражение печени

а) гепатит

б) жировая дистрофия

в) поликистоз печени

г) увеличение вследствие перикардита

Выбрать все правильные ответы:

12. Для узелкового полиартериита характерны следующие синдромы:

а) миокардит

б) олигофрения

в) мочевой синдром

г) повышение АД

д) кожные отеки или сухие некрозы

13. СВ – группа болезней объединенных:

а) деструктивно-пролиферативным поражением стенки сосудов

б) вторичным вовлечением в патологический процесс органов и тканей

в) гнойно-воспалительным процессом

14. Основой различия заболеваний из группы васкулитов является:

а) калибр пораженных сосудов

б) некротизирующий характер васкулита

в) наличие гранулематозных изменений

г) степень гнойного воспаления

15. При начальной стадии артериита Такаясу клинически выявляются жалобы на:

а) гипертермию

б) боли в суставах

в) похудание

г) нарушение зрения

16. В разгар заболевания при болезни Такаясу характерно:

а) появление болей по ходу сосудов

б) болезненность при пальпации сосудов

в) появление фурункулов на теле

17. При синдроме Такаясу поражаются:

а) дуга аорты

б) абдоминальный отдел аорты

в) подключичные сосуды, сонные, позвоночные

г) сосуды селезенки

18. Лабораторные показатели при болезни Такаясу:

а) анемия

б) тромбоцитоз

в) ускорение СОЭ

г) появление С – реактивного белка

д) понижение ИК

е) гиперлипидемия

19. Информативные исследования при б. Такаясу:

а) ангиография

б) КТ

в) МРТ

20. В терапии б. Такаясу эффективно применение:

а) ГКС

б) метотрексата

в) антикоагулянтов

г) препаратов Са

д) антибиотиков

21. Симптоматическая терапия болезни Такаясу включает:

а) сосудорасширяющие средства

б) антикоагулянты

в) препараты кальция
22. При УП вовлечены:
а) периферические артерии

б) висцеральные артерии

в) мелкие и средние сосуды

г) крупные сосуды

23. Для кожного синдрома УП характерно:

а) древовидное или сетчатое ли ведо

б) п/к и в/к узелки

в) болезненные плотные отеки на кистях, стопах, лодыжках с последующим некрозом кожи

г) пятна депигментации

8.Ситуационные задачи по теме : «Диффузные болезни соединительной ткани. Системные васкулиты»

Задача 1

Девочка 13 лет находится в отделении с жалобами на длительный субфебрилитет, изменения кожи, болезненность и уплотнение мышц, слабость. Больна около четырех месяцев, когда после перенесенной ОРВИ сохранился субфебрилитет. Но еще раньше       иногда отмечала болезненность в мышцах и их  тестоватость.

Объективно: пониженного питания, кожа бледная, параорбитальная фиолетовая эритема и над межфаланговыми суставами.Губы яркие, хейлит. Суставы не изменены, но объем движений ограничен из-за мышечной слабости Мышцы конечностей, спины болезненны при пальпации, плотноватые. Во время еды отмечается поперхивание.  Со стороны сердца – небольшое расширение левой границы, тоны умеренно приглушены. Других изменений нет. В анализе крови –нейтрофильный лейкоцитоз, СОЭ – 30мм/час.

Ваш предварительный диагноз? План обследования?

Задача 2
Больной 12 лет, до настоящего времени анамнез без особенностей. Поступила с жалобами на слабость, изменения кожи, ограничение движений в коленных суставах, снижение массы тела. Со слов родителей эти изменения нарастают постепенно в течение около двух лет. Диагноз не установлен.

Объективно: ребенок пониженного питания, масса 30 кг, рост 140см. Кожа сухая, участки неравномерной пигментации, лиловая эритема век и ушных раковин, сухость красной каймы губ, гингивит. Выраженная мышечная слабость, Гипотрофия и плотность мышц, стойкие сухожильно-мышечные контрактуры в коленных суставах. Границы сердца умеренно расширены влево, тоны приглушены, неблоьшой систолический шум на верхушке. Печень + 1см из-под ребра.

В анализе крови Нв –117г/л, Л – 8,7, формула без особенностей, СОЭ 16 мм/час, серомукоид 0,5ед.,  люпус-клетки не обнаружены, креатинин крови 0,149; ЭКГ – синусовая тахикардия, метаболические изменения миокарда. Глазное дно без патологии. Ан. мочи без патологии. Электомиография – регистрируется неравномерно уреженная электрическая активность мышц.

Ваш диагноз? Лечение

Задача 3

У больной 12 лет, предъявляющей жалобы на длительный субфебрилитет, боли в коленных, левом локтевом и межфаланговых суставах  рук, выявлено при объективном обследовании бледность кожных покровов эритема на спинке носа и щеках, отечность указанных суставов, небольшое ограничение движений в них, приглушение сердечных тонов, расширение левой границы сердца на 1 см. Другой патологии  не выявлено. В анализе крови СОЭ 30 мм/час, обнаружены  люпус-клетки.

Ваш предварительный диагноз? Назначьте обследование.

Задача 4

Девочка 13 лет жалуется на боли в суставах в течение  трех месяцев, субфебрилитет, изменение кожи на лице. Летом отдыхала на юге, осенью появились указанные жалобы.

Анамнез без особенностей. Болеет простудными заболеваниями 1 – 2 раза в год.

Состояние средней тяжести. Кожа чистая, бледная. На лице эритема, преимущественно на щеках и переносице. Межфаланговые, лучезапястные, локтевые и коленные суставы припухшие, болезненные, движения в них несколько ограниченные из-за болезненности.

Умеренно увеличены подмышечные, кубитальные и паховые лимфоузлы. Границы сердца возрастные, тоны ритмичные, слегка приглушены, небольшой систолический шум на верхушке сердца. Живот мягкий, печень и селезенка не пальпируются.

Анализ крови:Нв – 100г/л, Эр. – 4.2, цв. Показатель-0,9, тромбоц. –90,  Л – 5000, формула без особенностей, СОЭ – 35мм/час. Анализ крови биохимический –серомукоид 0,6 ед., в протеинограмме – гипергаммаглобулинемия до 32%, мочевина % - 5,5 ммоль/л, креатинин – 0,053 ммоль/л,  СРБ (++). Анализ крови на люпус-клетки –обнаружены 16:100. Антитела к нативной ДНК полож. Ан. мочи – уд. Вес 1008, белок –0,042мг,, Л-ед,.Эр. – 4-6 в п/зр.. Ан. мочи по Зимницкому: дневной диурез 320 мл, ночной – 460мл, уд.вес от 1006 до 1014. Клиренс по эндогенному креатинину  80мл/мин.

Ваш диагноз? План лечения.

Задача 5

Девочка 12 лет поступила с жалобами на появление на коже участков уплотнения  и изменения их окраски. Больна около трех месяцев, когда впервые вскоре после возвращения с юга заметили изменения кожи. К врачу не обращались. Анамнез жизни без особенностей. Наследственность не отягощена.

Физическое развитие среднее, питание удовлетворительное. Кожа чистая, смуглая (загар). На тыльной поверхости обеих кистей, имеются участки плотного отека кожи, лиловорозовой окраски, кожа над ними плохо собирается  в складку. На одном очаге кожа  истончена, блестящая. Других изменений нет. По органам без особенностей.

Ваш диагноз. Лечение.

Задача 6

Девочка 5 лет заболела остро с повышения температуры до 38-39С. На фоне высокой лихорадки в течении нескольких дней появились коньюнктивит, трещины губ, отек сосочков языка, гиперемия слизистой губ, рта и глотки. Появилась гиперемия ладоней и подошв, плотный отек кистей и стоп с последующей десквамацией, на туловище мелкоточечная, уртикарная, эритематозная сыпь. Наблюдается отслоение кожи в области промежности. Увеличение шейных лимфоузлов. Артрит мелких суставов кистей. Появилось нарушение ритма сердца - наджелудочковая тахикардия. Появился систолический шум на верхушке сердца. На ЭКГ – признаки коронарита. В анализах крови – выявлен лейкоцитоз до 15 ∙ 109, тромбоцитоз 300000, СОЭ до 42 мм.час., СРБ положительный, уровень YgE увеличен.

Ваш предварительный диагноз?

Проведите дифдиагностику.
Задача 7

Из поликлиники направлен ребенок 4 лет, который высоко лихорадил в течении 10 дней, затем температура стала субфебрильной. В течение этого времени беспокоят артралгии кистей рук, коленных и голеностопных суставов. На коже туловища скарлатиноподобная сыпь, на 2 неделе появилось шелушение кожи в области пальцев кистей и стоп. Отмечалось увеличение шейных лимфоузлов до 1.5 см., безболезненные, эластичные. К концу 2 недели у ребенка диарея. Печень увеличилась до + 3 см., слабо болезненная при пальпации. При объективном обследовании сердца : расширение границ влево до 1,5 см., приглушение сердечных тонов, систолический шум на верхушке. Заподозрена деформация и аневризмы коронарных артерий.

В анализе крови лейкоцитоз до 18 ∙ 109, тромбоцитов – 420000, СОЭ до 45 мм.час. Увеличение уровня YgE и СРБ. В анализе мочи протеинурия, лейкоцитурия 10 – 12 в поле зрения, микрогематурия до 20 в поле зрения  

1. Ваш предварительный диагноз?

2. Принципы терапии.

Задача 8

У девочки 12 лет после перенесенного ОРЗ вновь появилась температура до 37,5С. На симметричных участках кожи нижних конечностей, затем на ягодицах, разгибательных поверхностях рук, груди появилась пятнисто-папулезная сыпь диаметром 1 – 3 см. характер высыпаний линейный по ходу сосудов, при надавливании сыпь бледнеет. Также высыпания обнаружены на слизистой мягкого неба. На следующий день появились температура до 38,5 С и внезапные схваткообразные боли в животе вокруг пупка. Одновременно появилась мелена.

В анализе мочи микрогематурия до 30 в п/зр., протеинурия до 1 г/сутки.

В анализе крови: Нв- 95, ц.п. - 0,9, Лейк. - 12 тыс., Нейтр. – 18 тыс., Эозин. – 9, Тромбоциты – 350, СОЭ – 25 мм/час.

ЦИК – 300 ед., уровень YgE  и YgА повышен.

АД 80/55 мм.рт.ст. PS 68 – 70 в мин.

1.Ваш предварительный диагноз?

2.Проведите дифдиагностику.
Задача 9

У девочки 15 лет с благополучным анамнезом после ОРВИ появился субфебрилитет, немотивированные фебрильные «свечи», усталость, боль в мышцах и суставах. Беспокоят частые головные боли, на фоне которых ребенок стал жаловаться на боль в ушах и во рту в связи с появлением на слизистой рта болезненных язв, присоединилось подобное поражение слизистой носа, появились носовые кровотечения. К явлениям ринита присоединился коньюнктивит, отек век, склерит. По данным компьютерной томографии обнаружена дополнительная тень в области орбиты. « АНЦА – ассоциированный» васкулит диагностирован по данным иммунологического исследования. 

Биопсия слизистой щек – некротизирующий васкулит в сочетании с полиморфноклеточным гранулематозом.

1. Ваш предварительный диагноз?

2. Принципы терапии.

Задача 10

Ребенок 8 лет в течение 3 месяцев отмечает слабость, недомогание, кратковременные повышения температуры до 38С, на фоне постоянного субфебрилитета. Выражено похудание дистальных отделов конечностей. На коже стойкие цианотичные пятна в виде ветвей дерева, подкожные узелки с просяное зерно пальпируются по ходу сосудов ли ведо. Отмечает боль в мышцах и суставах.

Периодически у ребенка появляется приступообразная боль в животе диспептические явления.при пальпации определяется болезненность по ходу кишечника без признаков раздражения брюшины. Умеренное ( + 2 см. ) увеличение печени и селезенки. У ребенка определяется повышенное АД 130/80 мм.рт.ст. Мочеиспускание не нарушено. В анализе мочи белок 0,18 мг/л, эритроциты до 10 -12 в п/зр., лейкоциты 5 – 8 в п/зр.

В анализе крови умеренная нормохромная анемия, нейтрофильный лейкоцитоз, СОЭ 50 мм/час. В сыворотке крови гипергаммапротеинемия. Серомукоид 1,0. 

1. Ваш предварительный диагноз.

2.Наиболее достоверный метод диагностики.

9. Список тем по УИРС:

1) Системное применение глюкокортикоидов в лечении ДБСТ у детей.
2) Волчаночный нефрит.
3) Синхронная пульс-терапия в лечении СКВ у детей.

4.Составить схему диагостики васкулита крупных сосудов на примере артериита  Такаясу.

5)Алгоритм лечения артериита Такаясу.

6)Критерии диагностики узелкового полиартериита.
7)Дифференциальная диагностика узелкового полиартериита в зависимости от преимущественной локализации процесса.
8)Алгоритм лечения узелкового артериита.
9)Классификационные критерии гранулематоза Вегенера у детей.

10)Алгоритм диагностики болезни Кавасаки.

11)Схема терапии болезни Кавасаки. 
8. Рекомендуемая литература

Обязательная

1. Шабалов, Н.П. Детские болезни: учебник в 2 Т.- СПб.: Питер, 2012.-

Дополнительная литература

1. Педиатрия: национальное руководство в 2-Т. /гл. ред. А.А.Баранов.- М.: ГЭОТАР-Медиа, 2009.-

2. Руководство   по практическим умениям педиатра /под ред. В.Быкова.- Ростов н/Д.: Феникс, 2010.-

3. Воробъев, А.С. Амбулаторная эхокардиография у детей: руководство.- СПб.: Спецлит, 2010.-

4. Брезгунов, И.П. Длительные субфебрилитеты у детей: клиника, этиология, патогенез и лечение.- М.: МИА, 2008.-

5. Белозеров, Ю.М. Детская кардиология.- Элиста: Джангар, 2008.-

6. Курек, В. Руководство по неотложным состояниям у детей.- М.: Медлит, 2008.-

7. Емельянчик, Е.Ю. Болезни суставов у детей.- Красноярск, 2009.-

Электронные ресурсы

1. ИБС КрасГМУ.
2. БД  MedArt.
3. БД Медицина.
4. БД Ebsco.
5. БД Электронная энциклопедия лекарств (регистр лекарственных средств).

