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1. Тема:  «Анемии у детей старшего возраста. Депрессии кроветворения».
2. Значение изучения темы. Актуальность проблемы анемий у детей определяется не только широким распространением, но, прежде всего развивающейся при них тотальной органной патологией, в результате которой нарушается деятельность практически всех органов и систем, что приводит к срыву адаптации и росту общей заболеваемости у детей в этой группе. Возможность использования имунологических, цитогенетических, биохимических, биологических методов диагностики позволяет своевременно диагностировать данное заболевание, проводить адекватную терапию, профилактику осложнений, обеспечить качественный уровень жизни больных. Это обуславливает актуальность проблемы. 

3. Цели занятия: на основе теоретических знаний и практических умений обучающийся должен знать современные методы диагностики анемии, особенности гемограммы у детей, уметь интерпритировать результаты анализов, уметь назначить адекватную терапию, дать рекомендации по профилактике рецидивов и диспансерному наблюдению ребенку с анемией.                   

4. План изучения темы:

4.1. Исходный контроль знаний (тесты, задачи) – 30 мин

      4.2. Самостоятельная работа:

· Курация – 25 мин,

· Работа в процедурном кабинете – 10 мин, 

· Запись результатов обследования детей в истории болезней – 5 мин,

· Разбор курируемых детей – 15 мин,

· Выявление типичных ошибок – 15 мин

Самостоятельная работа по теме:

· Разбор больных – 20 мин,

· Заслушивание рефератов – 20 мин, 

Итоговый контроль знаний:

· Собеседование по теме – 20 мин,

· Решение ситуационных задач – 15 мин,

· Подведение итогов – 5 мин. 

5. Основные понятия и положения темы.

Классификация (Н.П.Шабалов, 2002 г.)


Существуют разные подходы к классификации ане​мий, но наибольшее распространение получил па​тогенетический, предусматривающий разделение анемий по ведущему механизму их возникнове​ния и развития.
I. Постгеморрагические анемии (вследствие как наружных, так и внутренних кровопотерь):
1.   Острые.
2.   Хронические.
II.     Анемии вследствие недостаточности эритропоэза:
1.  Наследственные апластические анемии:

А. Панцитопения (в сочетании с врожденными пороками развития — тип Фанкони; без врож​денных аномалий — тип Эстрена—Дамешека);

Б. С парциальным поражением эритроидного ростка (анемия Блекфена—Дайемонда).
2.   Приобретенные апластические анемии:

А. С панцитопенией (острая, подострая, хрони​ческие формы);

Б. С парциальным поражением эритропоэза, в том числе транзиторная эритробластопения младенцев.
3.   Дизэритропоэтические анемии (наследствен​ные и приобретенные).
4.   Сидеробластные анемии (наследственная, при​обретенные).
5.   Дефицитные анемии (анемии вследствие дефи​цита специфических факторов):

А. Мегалобластические анемии


а) фолиеводефицитные (недостаток в пита​нии или мальабсорбция);


б) витамин В12 -дефицитные (мальабсорбция или нарушение транспорта);


в)оротовая ацидурия. 

Б. Микроцитарные анемии:


а) железодефицитные;


б) медьдефицитные;


в) отравления свинцом;


г) синдром талассемии (бессимптомное носительство гена талассемии).
6.   Физиологическая анемия младенцев.
7.   Ранняя анемия недоношенных.
III.   Гемолитические анемии:
1. Наследственные: 

А. Мембранопатии:

а) дефицит или нарушение структуры белка мембраны (микросфероцитоз, овалоцитоз — эллиптоцитоз, пиропойкилоцитоз, стоматоцитоз, ксероцитоз);


б) нарушение липидов мембраны (акантоцитозидр.).

Б. Ферментопатии (нарушения активности фер​ментов пентозофосфатного шунта, гликолитического цикла, обмена нуклеотидов, глютатиона).

В. Дефекты структуры цепей глобина (гемогло​бинопатии S, С, D, Е и др., нестабильные гемоглобины) и синтеза цепей глобина (талассемии), смешанные формы.
2. Приобретенные:

A. Иммунопатологические (изоимммунные — ге​молитическая болезнь новорожденных, перели​вание несовместимой крови; аутоиммунные; гаптеновые; медикаментозные).
Б. Инфекционные (бактериальные, цитомегалови-русная и другие вирусные, паразитарные).
B.   Витаминодефицитные (Е-витаминодефицитная анемия недоношенных).
Г. Токсические (отравления тяжелыми металлами и другими химическими веществами, оксиданта-ми).
Д. Болезнь Маркьяфавы—Микеле (пароксизмальная ночная гемоглобинурия).
Е. ДВС-синдром разной этиологии и механическое повреждение эритроцитов.
IV Анемии смешанного генеза:

A.   При острых инфекциях, сепсисе. 

Б. При ожогах.

B. При опухолях и лейкозах. 

Г. При эндокринопатиях.
Железодефицитная анемия – патологическое состояние, характеризующееся нарушением синтеза гемоглобина из-за развивающегося дефицита железа в организме в результате  нарушения его поступления, усвоения или патологических потерь и проявляющееся 2-мя основными синдромами - анемическим и сидеропеническим.
Причинные факторы железодефицитных состояний у детей: 

1.Антенатальные

2.Интранатальные

3.Постнатальные      

Основные патогенетические механизмы ЖДА

1. Гипоксия лежит в основе изменения ростковых функций организма, гемодинамических расстройств, нарушений синтеза ДНК, РНК  в клетках, нарушения нервной системы.

2. Дегенеративно-дистрофические изменения  в эпителиальных клетках ЖКТ в связи с нарушением активности железосодержащих ферментов, что,  в свою очередь, усугубляет железодефицитное состояние (оральная ферротерапия при этом неэффективна).

3. Нарушение клеточного иммунитета в виде нарушения бласттрансформации лимфоцитов, уменьшение числа Т-лимфоцитов, снижение макрофагальной функции, несостоятельности фагоцитоза, что  обуславливает повышенную инфекционную заболеваемость у детей с сидеропенией.

4. Снижение суточной продукции эритронормоцитов полностью не исключается.

          В развитии железодефицитного состояния выделяют последовательно развивающиеся стадии:

1.Прелатентный дефицит железа

2.Латентный дефицит железа

3. Манифестная железодефицитная анемия.

Прелатентный дефицит железа характеризуется истощением тканевых запасов железа. Уровень транспортного железа и гемоглобин остаются в пределах нормы. Клинического значения не имеет.

Латентный дефицит железа развивается на фоне «обеднения» тканевых запасов железа и характеризуется снижением содержания, как депонированного железа, так и транспортного его пула. Скорость синтеза гемоглобина и насыщение им эритроцитов не нарушены. Латентный дефицит железа вызывает ряд «малых» неблагоприятных симптомов, обусловленных сидеропеническим синдромом - трофическими нарушениями, развивающимися из-за дефицита железосодержащих ферментов. Жалобы в этой стадии чаще исходят от родителей и зависят от их внимательности к детям.

Манифестная железодефицитная анемия характеризуется наличием сидеропенического, анемического синдромов в сочетании со снижением гемоглобина, содержания тканевых запасов железа и транспортного его пула.

        Сидеропенический синдром характеризуется изменением кожи и её придатков, извращением вкуса и обоняния, мышечными болями, мышечной гипотонией.

         Анемический синдром выражается повышенной физической, умственной утомляемостью, раздражительностью, снижением эмоционального тонуса, шумом в ушах, гемодинамическими нарушениями в виде мраморности кожи, похолодания конечностей, сердцебиением, изменениями на ЭКГ. 
         Тяжесть течения ЖДА зависит от уровня гемоглобина, скорости развития анемии, возраста больного и способности адаптации к различным степеням кислородной недостаточности. 
По данным ВОЗ выделяют 3 степени тяжести ЖДА:

· Лёгкая  – гемоглобин 120- 90 г/л у детей старше 6 лет, 110-90г/л младше 6 лет.
· Средней степени  – гемоглобин  70-90 г/л

· Тяжёлая  – гемоглобин ниже 70 г/л


Диагноз ЖДА выставляется на основании активного выявления жалоб, изучения семейного, акушерского анамнеза, объективного обследования, лабораторной диагностики.

Критерии лабораторной диагностики ЖДА:
Имеется 3 возможности лабораторной диагностики ЖДА: с помощью общего анализа крови, выполненного «ручным» методом, с помощью анализа крови, выполненного на автоматическом анализаторе клеток крови и с помощью биохимических исследований.


В общем анализе крови, выполненным «ручным» методом, ориентируются на снижение концентрации Hb (менее 110 г/л), небольшое снижение количества эритроцитов (менее 3,8*1012/л), снижение ЦП (менее 0,85), увеличение СОЭ (более 10-12 мм/час), нормальное содержание ретикулоцитов (10-20%0). Дополнительно врач-лаборант описывает анизоцитоз и пойкилоцитоз эритроцитов. ЖДА это микроцитарная, гипохромная, норморегенераторная анемия. 


В общем анализе крови, выполненном на автоматическом анализаторе клеток крови, изменяются указанные выше показатели и ряд эритроцитарных индексов. Снижаются средний объем эритроцита – MCV (менее 80 фл), среднее содержание Hb в эритроците – МНС (менее 26 пг), средняя концентрация Hb в эритроците – МСНС (менее 320 г/л), повышается степень анизоцитоза эритроцитов -  RWD (более 14%).


В биохимическом анализе крови ориентируются на снижение концентрации сывороточного железа – СЖ (менее 12,5 мкмоль/л), повышение общей железосвязывающей способности сыворотки – ОЖСС (более 69 мкмоль/л), снижение коэффициента насыщения трансферрина железом – НТЖ (менее 17%), снижение сывороточного ферритина – СФ (менее 30 нг/мл). В последние годы появилась возможность определения растворимых трансферриновых рецепторов (рТФР), количество которых в условиях дефицита железа увеличивается (более 2,9 мкг/мл).
   Исследования, уточняющие причину ЖДА:  

· Развёрнутый анализ крови с подсчётом ретикулоцитов, тромбоцитов

· Биохимический анализ крови (АСТ, АЛТ, билирубин, мочевина, креатинин, протеинограмма, сободный Hb)

· Я/глистов, копрограмма, кал на дисбиоз
· Кал на скрытую кровь
· Кровь на антитела к гельминтам

· УЗИ органов брюшной полости, малого таза

· ФГС, колонофиброскопия-по показаниям
· Осмотр отолярингологом, другими специалистами (по показаниям), девочек – гинекологом.
· Коагулограмма (по показаниям)

· Компьютерная томография (по показаниям).


Разновидностью ЖДА является анемия у девочек – подростков. Это – так называемый ювенильный хлороз, рассматривается как сложный синдром, в котором сочетается дефицит железа с неблагоприятными условиями окружающей среды и дисфункцией эндокриной системы. Другим вариантом ЖДА является сидероахристическая анемия, при которой нарушается утилизация железа. При этом гипохромия сочетается с нормальным и даже избыточными запасами железа, сниженной ОЖСС сыворотки крови. ЖДА необходимо дифференцировать с другими дефицитными анемиями (мегалобластные), анемиями при хронических болезнях (АХБ), талассемией.


Лечение железодефицитной  анемии складывается  из терапии, направленной на устранение её причины, компенсации дефицита железа и восстановление его запасов в организме.
Формула для расчёта общего дефицита железа в организме:


Зная массу тела больного и концентрацию Hb по приведенной ниже формуле можно рассчитать общий дефицит железа в организме. Особенностью данной формулы является учёт железа в депо, составляющего значимую часть общего количества железа. Снижение запасов железа в депо может быть доказано по концентрации СФ. 

Общий дефицит железа (мг) =  0,24 х масса больного (кг) х ( Hb норма (г/л) – Hb больного (г/л)) + Депо железа (мг)

Коэффициент 0,24 = 0,0034 х 0,07 х 1000

- содержание железа в Hb (0,34%)

- объем крови (7% от массы тела)

- перевод граммов в миллиграммы

Депо железа у пациентов с массой тела:

- менее 35 кг – 15 мг/кг, целевой Hb 130 г/л

- более 35 кг – 500 мг, целевой Hb 150 г/л
         Этапы ферротерапии:

· 1 этап – купирующая

· 2 этап – консолидирующая

· 3 этап – пртиворецидивное лечение при необходимости

Возместить дефицит железа без лекарственных железосодержащих препаратов невозможно.

Все препараты железа делятся на две группы: 

· ионные (солевые соединения железа)

· неионные (препарата, представленные гидроксид полимальтозным комплексом трёхвалентного железа)

        Форма выпуска препаратов железа: капли, сироп, таблетки, драже, капсулы, что даёт возможность выбрать удобное средство для назначения в любом возрасте. Препараты железа для приёма внутрь должны отличаться достаточной  биодоступностью, высокой безопасностью, хорошими органолиптическими свойствами, удобными формами для применения, оптимальным соотношением эффективность/стоимость. В наибольшей степени этим критериям отвечают неионные железосодержащие препараты, представленные гидроксидполимальтозным комплексом железа (Феррум Лек, Мальтофер, Мальтофер – фол, Фенюльс Комплекс).

Парентерально препараты железа используются при тяжёлых степенях ЖДА, плохой переносимости препаратов железа внутрь, нарушении абсорбции железа при заболеваниях кишечника, при язвенной болезни желудка, после операций на ЖКТ, при необходимости достижения быстрого эффекта, по социальным причинам.


Детям до 3 лет назначают 3-5- мг/кг/сутки элементарного железа, детям до 7 лет- 100 – 120 мг/сутки, детям старше 7 лет – 200 мг/сутки при манифестной ЖДА. При латентном дефиците железа – 1 –2 мг/кг/сутки. Для ГПК – 5 мг/кг/сутки (данные ВОЗ). Препараты солей железа принимают до еды или в интервалах между приёмом пищи. Для препаратов гидроксидполимальтозного комплекса режим приёма свободный. Назначение препаратов солей железа начинается со стартовой дозы ( 1/2 - 1/3 от начальной дозы) с последующим повышением до полной дозы в течение 7-10 дней. Назначение препаратов железа ГПК начинается с полной дозы. Расчёт курсовой дозы парентеральных препаратов железа проводится по формулам и номограммам в мл  или ампулах на курс.

        Общий курс ферротерапии от 2 до 6 месяцев,  в зависимости от тяжести.  Контроль эффективности  -  ретикулоцитарный криз на 7- 10 день от начала терапии препаратами железа, повышение Hb на 10 г/л от исходного уровня к 4-й неделе,  По достижении нормального уровня гемоглобина суточная дозировка железа снижается на ½ терапевтической дозы. Излечением от ЖДА считается преодоление тканевой сидеропении и  восстановление запасов железа (сывороточного ферритина).         

           При наличии острого воспалительного процесса у ребёнка назначение препаратов железа не рекомендуется, так как в этот период оно используется на нужды фагоцитоза. 

В случае развития гемосидероза, как следствие осложнений введения железосодержащих препаратов, рекомендуется проведение хелаторной терапии – десферал, эксиджад.  Гемотрансфузионная терапия не является патогенетически обоснованной. При критическом уровне гемоглобина гемотрансфузии проводятся эритроцитарной массой, отмытыми эритроцитами из расчёта 10 – 15 мл/кг. Гемотрансфузия может проводиться и при значениях гемоглобина выше критического, если имеет место нарушение центральной гемодинамики, гипоксический синдром, геморрагический шок.

          Необходимо устранить факторы, способствующие развитию анемии.

Диета не является основой терапии больных железодефицитной анемией.           Назначение полноценного питания  является одним из вспомогательных компонентов.
В пищевой рацион больных детей необходимо вводить: 
· мясные, 
· рыбные продукты, 
· творог, 
· сыры, 
· белок яйца. 
Ограничить: 
· кондитерские изделия, 
· белый хлеб, 
· белые каши, 
· количество жиров. 
Рекомендуется достаточное введение: овощных, фруктовых соков и отваров. Молочные, мучные продукты необходимо свести к минимуму. Чай, кофе, орехи, бобовые снижают усвоение железа.

        Своевременные и комплексные профилактические мероприятия позволяют значительно снизить заболеваемость ЖДА. Среди профилактических мер  стоит отметить начало превинтивной ферро-коррекции ещё в антенатальном периоде, продолжение её  в постнатальном периоде, выделение среди детей групп риска по развитию железодефицитных состояний, диспансерном наблюдении, всесторонняя поддержка грудного вскармливания, адекватное вскармливание «детей-искусственников» адаптированными смесями, пропаганда здорового образа жизни. 

         Вакцинация детей с ЖДА проводится, согласно календарю и не требует  нормализации уровня гемоглобина.

         Россия может и должна опираться на опыт, полученный в других странах по борьбе с ЖДА. Наиболее чётко меры профилактики ЖДС сформулированы в национальных «Рекомендациях по профилактике и лечению дефицита железа в США» (1998): первичной профилактикой является правильное, полноценное питание; вторичной профилактикой является активное выявление ЛДЖ и ЖДА в процессе диспансеризации, медицинских осмотров и посещении врача.

        Прогноз при ЖДА благоприятный.

ПОСТГЕМОРРАГИЧЕСКИЕ АНЕМИИ   

Постгеморрагические анемии обусловлены острой или хронической потерей крови.                                                                                   Острые кровопотери развиваются у детей довольно часто и бывают обусловлены родовой травмой (кровоизлияния во внутренние oрганы и мозговые оболочки), фето-материнской и фето-фетальной трансфузиями, плацентарными кровотечениями, геморрагически​ми диатезами, травмами, язвенными процессами в ЖКТ, метроррагиями у девочек и др. Массивная потеря крови сопровождается развитием гиповолемического шока с признаками эксикоза, цент​рализацией кровообращения, сердечно-сосудистой недостаточнос​тью и быстрым истощением коры надпочечников. 

Анемизацию у новорождённых выявляют уже через 20-30 мин после кровопоте​ри, у более старших детей — на следующий день, иногда позднее. В анализах крови в первые сутки выявляют лейкоцитоз со сдвигом лейкоцитарной формулы влево, гипертромбоцитоз. Из-за компен​саторного сосудистого спазма концентрация НЬ, гематокрит, содер​жание эритроцитов могут сохраняться на нормальном уровне. На 2—3-и сутки эти показатели снижаются за счёт увеличения объёма плазмы. Через 2—3 дня нарастает содержание ретикулоцитов, выявляют пойкилоцитоз, полихромазию, нормобластоз. Нормализация всех показателей происходит через 4-8 нед. 

Лечение направлено на остановку кровотечения и восстановление ОЦК (инфузионная терапия коллоидными растворами, при необходимости переливание эритроцитарной массы).

Хроническая кровопотеря приводит к развитию типичной железодефицитной анемии. Лечение сводится к устранению причины кровопотери и коррекции железодефицитного состояния.
АПЛАСТИЧЕСКИЕ АНЕМИИ   
Апластические анемии — группа редких на​следственных (анемия Фанкони, анемия Блекфэна-Дайемонда и др.) и приобретённых (лекарственные, постинфекционные, вирусные, вы​званные химическими веществами, неуточнённой этиологии) анемий. Они обусловлены дефектом стволовой клетки, приводящим к уменьшению или отсутствию гемопоэза и замещению красного костного мозга на жировой (жёлтый). 

Клиническая картина анемии Фанкони обусловлена панцитопенией и включает анемический (резкая бледность кожи и слизистых оболочек, повышенная утомляемость, слабость, одышка, тахикар​дия), геморрагический (петехии, экхимозы, экстравазаты, длитель​ные кровотечения различной локализации) синдромы и нейтропенией (в результате чего возникают инфекционно-воспалительные и гнойно-некротические процессы). Часто анемия Фанкони соче​тается с множественными врождёнными аномалиями. 

В анализах крови выявляют панцитопению, нормо- или макроцитарную анемию, часто повышена концентрация HbF, содержание ретикуло​цитов резко снижено, или они вообще отсутствуют. В миелограмме обнаруживают замещение красного костного мозга жёлтым, отсутс​твие или резкое уменьшение количества клеток-предшественников всех ростков. 

Лечение — трансплантация красного костного мозга, назначение андрогенов. Если лечение андрогенами неэффектив​но и нет совместимых доноров красного костного мозга, показано пробное лечение гемопоэтическими ростовыми факторами. 

При парциальной красноклеточной аплазии с изолированным поражением эритроидного ростка (анемия Блекфэна-Дайемонда) у большинства детей при рождении или несколько позже отмечают бледность. Часто анемия сопровождается врождёнными аномалиями развития. В анализах крови — макроцитарная, реже нормоцитарная  анемия,  ретикулоцитопения,  гипоплазия или аплазия эритроидного ростка; содержание лейкоцитов в норме или слегка уменьшено, тромбоцитов - в норме или слегка увеличено.    При анемии  Блекфэна-Дайемонда  проводят регулярные трансфузии эритроцитарной массы. ГКС. Через 5-6 лет у этих детей нередко paзвивается вторичный гемохроматоз. Приобретённая идиопатическая апластическая анемия по клинической картине сходна с наследственными, стигмы дизэмбриогенеза и аномалии развития, как правило, отсутствуют. 

Лечение -комбинированная иммуносупрессивная терапия, ТКМ. Методы диагностики -КМП, трепанобиопсия.

ГЕМОЛИТИЧЕСКИЕ АНЕМИИ
Гемолитические анемии возникают в результате усиленного разру​шения клеток эритроидного ряда. Они могут быть наследственными или приобретёнными; с внутрисосудистым или внутриклеточным ти​пом гемолиза; связанными с внутренними аномалиями самих эритро​цитов или внешними воздействиями.
Гемолитические анемии, связанные с внутренними аномалиями эритроцитов
МЕМБРАНОПАТИИ
Наиболее частый вариант мембранопатий в России — на​следственный сфероцитоз, или болезнь Минковского-Шоффара. Распространённость наследственного сфероцитоза — около 1:5000 без учёта лёгких и бессимптомных форм болезни.
Этиология и патогенез. В основе заболевания лежит молекулярный дефект бел​ков мембраны эритроцита, снижающий их осмотическую стойкость. Длительность жизни эритроцита уменьшается до 8-10 дней, дефект​ные клетки разрушаются в селезёнке. Клиническая картина. Клиническая картина разнообразна — от бессимптомных форм до угрожающей жизни гемолитической анемии. Характерна триада сим​птомов: желтуха, спленомегалия, анемия. Часто возникают задержка физического развития, аномалии черепа и лицевого скелета. В анализах крови выявляют снижение концентрации НЬ, ретикулоцитоз, микросфероцитоз, смещение кривой Прайс-Джонса влево. Снижена осмотическая стойкость эритроцитов. Течение среднетяжёлой и тяжелой форм болезни может сопровождаться гемолитическими и апластическими кризами.
- Гемолитический криз возникает спонтанно или на фоне инфекни: появляется или усиливается желтуха, нарастают размеры селезёнки, она становится болезненной. В крови снижаются концентрация Нb и содержание эритроцитов, нарастает ретикулоцитоз, повышается концентрация непрямого билирубина и ЛДГ. Первый гемолитичес​кий криз, протекающий атипично и редко диагностируемый, может развиться в период новорожденности.

- Апластический криз обычно провоцирует парвовирусная инфекция (парвовирус В19), оставляющая стойкий иммунитет, поэтому такой криз развивается у пациентов один раз в жизни. Быстро снижаются концентрация НЬ и содержание эритроцитов, иногда лейкоцитов и тромбоцитов. Содержание билирубина и количество ретикулоцитов не увеличиваются. Состояние больных часто тяжёлое из-за развивающихся гипоксемии и гипоксии.
Относительно часто у больных наследственным сфероцитозом раз​вивается желчнокаменная болезнь.                                                  

Лечение. Вне криза при лёгкой и среднетяжёлой формах лечение не проводят. При гемолитическом кризе необходимы инфузионная терапия, переливание эритроцитарной массы при снижении концен​трации НЬ менее 70 г/л. Спленэктомия показана при тяжёлой или осложнённой среднетяжёлой форме. Перед операцией желательно провести вакцинацию детей поливалентной пневмококковой и менингококковой вакцинами, а также вакциной гемофильной палочки, так как после спленэктомии пациенты подвержены риску более час​тых и тяжёлых вирусных и бактериальных инфекций. Детям до 6 лет предпочтительно проведение альтернативной операции — рентгенэндоваскулярной окклюзии сосудов селезёнки, сохраняющей функцию органа и уменьшающей гемолиз.
ЭНЗИМОПАТИИ
Наиболее распространённый вариант энзимопатий, приводящий к развитию гемолитической анемии — недостаточность глюкозо-6-фосфат дегидрогеназы. Частный случай недостаточности глюкозо-6-фосфат дегидрогеназы — фавизм. Гемолиз развивается при употребле​нии в пищу конских бобов, фасоли, гороха, вдыхании нафталиновой пыли.
Этиология и патогенез. Наследование недостаточности глюкозо-6-фосфат дегидрогеназы связано с х-хромосомой, в силу чего чаще болеют мужчины. В мире насчитывают около 400 млн носителей этого патологического гена. Заболевание развивается, как правило, после приёма определённых лекарственных средств (производные нитрофурана, хинин, изониазид, фтивазид, аминосалициловая кислота, налидиксовая кислота, сульфаниламиды и др.) или на фоне инфекции.
Клиническая картина. Заболевание проявляется бурным развити​ем гемолиза при употреблении перечисленных выше веществ или инфекциях (особенно при пневмониях, брюшном тифе, гепатите). Недостаточность глюкозо-6-фосфат дегидрогеназы может быть причиной желтухи новорождённых. В анализе крови вьявляют ретикулоцитоз, повышение уровня прямого и непрямого билирубина, ЛДГ, щелочной фосфатазы. Морфология эритроцитов и эритроцитарные индексы не изменены. Диагноз устанавливают на основании резуль​татов определения активности фермента.
Лечение. Вне криза лечение не проводят. При лихорадке приме​няют физические методы охлаждения. При хроническом гемолизе назначают фолиевую кислоту 1 мг/сут по 3 нед. каждые 3 мес. При кризе отменяют все лекарственные средства, проводят инфузионную терапию на фоне дегидратации.
ГЕМОГЛОБИНОПАТИИ
Гемоглобинопатии — группа наследственных болезней, обуслов​ленных нарушениями синтеза или строения НЬ. Они характеризуются неэффективным эритропоэзом из-за нарушения утилизации внутри​клеточного железа для синтеза НЬ.
ТЛАССЕМИИ
Талассемии — самая распространённая гетерогенная группа ге​моглобинопатии, выявляемых преимущественно в странах Среди​земноморья, на Востоке и Северном Кавказе.
Этиология и патогенез. В основе заболевания лежит генетический дефект. Избыток непарных глобиновых цепей индуцирует обра​зование нерастворимых тетрамеров, абсорбирующихся на мембранах эритроцитов и повреждающих их.                                                     
Клиническая картина. У гетерозиготных носителей гена заболева​ние протекает легко или не проявляется совсем. У гомозиготных но​сителей гена и при комбинированных формах развивается тяжёлая форма талассемии (большая талассемия, анемия Кули). В последнем случае анемию выявляют в первые месяцы жизни. У больных обычно имеется много стигм дизэмбриогенеза (монголоидный разрез глазных щелей, гиперплазия бугров черепа, низкорослость), гиперпигмента​ция кожи; увеличены и уплотнены печень и селезёнка. Это связано с появлением очагов экстрамедуллярного кроветворения и прогрес​сирующим гемохроматозом. Часто развиваются перикардит, цирроз печени, гиперспленизм и снижение иммунитета. Без лечения больные погибают в раннем возрасте.
Лабораторные и инструментальные исследования. В анализах кро​ви снижены концентрация НЬ и содержание эритроцитов (мишеневидных, с базофильной зернистостью). Характерны эритробластоз и микроцитоз. Снижена концентрация НЬА, повышена — HbF и НЬА2. Повышены осмотическая стойкость эритроцитов и концентрация не​прямого билирубина. Концентрация сывороточного железа нормальная или повышенная. Общая железосвязывающая способность сыворотки в пределах нормы. Коэффициент насыщения трансферрина железом значительно повышен. Обнаруживают десфераловую сидероурию. На рентгенограмме выявляют характерные изменения черепа в виде поперечной исчерченности («щётка») и остеопороза, а также патологические переломы трубчатых костей.
Лечение лёгких форм симптоматическое. Назначают фолиевую кис​лоту курсами по 3 нед. каждые 3 мес., по 1-2 мг/сут. При среднетяжёлых формах переливают отмытые эритроциты по мере необходимости, проводят курсы дефероксамина для выведения лишнего железа, спленэктомию. При выраженной талассемии единственный радикальный метод лечения — трансплантация красного костного мозга. Изучают эффективность при талассемии цитостатиков, эпоэтина бета.
Серповидноклеточная анемия  
Серповидноклеточная анемия — часто регистрируемая наследс​твенная гемоглобинопатия, характеризующаяся умеренно выраженной хронической гемолитической анемией, рецидивирующими острыми болевыми кризами и повышенной восприимчивостью к инфекци​онным заболеваниям (обусловленным главным образом Streptococcus pneumoniae). Заболевание диагностируют у 1% афроамериканцев, час​то регистрируют в Азербайджане и Дагестане.
Этиология и патогенез. Заболевание связано с наличием патологи​ческого гена. HbS полимеризуется с формированием длинных цепей, изменяющих форму эритроцитов (они становятся серповидны​ми). Серповидные эритроциты вызывают увеличение вязкости крови, стаз, создают механическую преграду в мелких артериолах и капиллярах, приводя к тканевой ишемии (с чем связаны болевые кризы). Кроме того, серповидные эритроциты менее устойчивы к механичес​ким воздействиям, что приводит к их гемолизу.
Клиническая картина. Появляются умеренная желтуха, трофические язвы в области лодыжек, отставание в физическом развитии (особен​но у мальчиков), предрасположенность к апластическим и гемолити​ческим кризам, болевые кризы, спленомегалия, холелитиаз, аваскулярные некрозы, остеонекроз с развитием остеомиелита.
Лабораторные исследования. При электрофорезе НЬ обнаруживают полимеризованный HbS. В анализах крови выявляют снижение кон​центрации НЬ, ретикулощетоз (гиперрегенераторная анемия), лейко​цитоз, тромбоцитоз, уменьшение СОЭ. В мазке периферической крови эритроциты имеют форму серпа. Концентрация билирубина сыворот​ки крови слегка повышена. В красном костном мозге — эритроидная гиперплазия, увеличение количества многоядерных клеток-предшес​твенников. 

Лечение.  При острых болевых кризах средней степени тяжести в амбулаторных   условиях   применяют   ненаркотические    анальгетики (ибупрофен, парацетамол), при острых болевых кризах в стационарных   условиях —   наркотические   анальгетики   парентерально. При развитии инфекционных осложнений назначают антибиотики. Поддерживающая терапия — трансфузии отмытых или разморожен​ных эритроцитов, а также антикоагулянтов. Анемия радикально неиз​лечима. Некоторые дети умирают от некротических осложнений или сепсиса.
Гемолитические анемии, связанные с внешними воздействиями
АУТОИММУННЫЕ ГЕМОЛИТИЧЕСКИЕ АНЕМИИ 

Аутоиммунные гемолитические анемии — наиболее распространён​ный вариант этой группы анемий. Аутоиммунные гемолитические анемии развиваются в результате иммунного конфликта — образо​вания AT к изменённым поверхностным Аг собственных эритроци​тов. Образовавшиеся комплексы «эритроцит-АТ» либо подвергаются агглютинации друг с другом при незначительном воздействии холо​да (внутрисосудистый гемолиз), либо поглощаются макрофагами се​лезёнки (внутриклеточный гемолиз).
Классификация
Классификация основана на различии аутоантител.
•   Тепловые AT (реагируют с эритроцитами при температуре тела не менее 37 °С).
•   Холодовые AT (реагируют с эритроцитами при температуре менее 37 °С).
•  Двухфазные гемолизины (фиксируются на эритроцитах при охлаждении какого-либо участка тела и вызывают гемолиз при последую​щем повышении температуры тела до 37 °С).

 Распространённость  аутоиммунной   гемолитической  анемии  составляет 1:75 000-1:80 000, причём у 80% больных любого возраста она вызвана тепловыми AT (агглютининами). У детей в 79% случаев они направлены против Rh-Ar. Реже наблюдают анемии с холодовы​ми AT, чаще после вирусной инфекции у детей раннего возраста пожилых людей. Аутоиммунная гемолитическая анемия может быть как идиопатической, так и симптоматической (при вирусных инфек​циях, лимфопролиферативных заболеваниях, гистиоцитозах, приёме лекарственных препаратов). 

Заболевание часто начинается с острого гемолитического криза в сочетании внутриклеточного и внутрисосудистого гемолиза. У больного внезапно повышается температура тела, появляются слабость, одышка, тахикардия, желтушность кожи и слизистых оболочек,  коричневое или бурое окрашивание мочи, увеличиваются печень и селезёнка. При постепенном начале заболевания возникают артралгии боли в животе.

 В анализе крови выявляют нормо- или гиперхромную анемию, анизоцитоз,  небольшой ретикулоцитоз. Возможно разви​тие нормобластоза, сфероцитоза, тромбоцитопении, лейкоцитоза со сдвигом лейкоцитарной формулы влево. Увеличивается СОЭ. Проба Кумбса положительная (проба выявляет комплекс «эритроцит-AT»).
Лечение. Основные принципы лечения: блокирование синтеза аутоантител (преднизолон, цитостатики, циклоспорин), ограничение доступа AT к клеткам-мишеням (очищенный высокодозный Ig, преднизолон), сти​муляция регенерации клеток крови (фолиевая кислота). Применяют и оперативное лечение (спленэктомия). 
МЕХАНИЧЕСКИЕ МИКРОАНГИОПАТИЧЕСКИЕ ГЕМОЛИТИЧЕСКИЕ АНЕМИИ
Происхождение гемолитических анемий этих групп связано с трав​матической фрагментацией эритроцитов. Причинами механического разрушения могут быть следующие факторы.
•   Стеноз или аневризма аорты.
•  Сужения или обструкция мелких кровеносных сосудов (ДВС, гемолитико-уремический синдром, синдром Мошкович, системные васкулиты, заболевания почек и печени, стрептококковая пневмония).
•   Повреждение клапанами сердца и крупных сосудов (протезы клапа​нов).
•   Бег на большие дистанции, занятия контактными видами спорта и др. 

Основные причины фрагментации эритроцитов в мелких сосудах: повреждение самих сосудов, образование тромбов и фибриновых ни​тей в кровотоке.                                                                                    
Клиническая картина. В клинической картине преобладают желтуха и геморрагический синдром. В анализе крови снижены концентрация НЬ, содержание эритроцитов и тромбоцитов. Выражены анизоцитоз, пойкилоцитоз, микросфероцитоз, выявляют «шиловидные», «шлемовидные» клетки и фрагменты эритроцитов. В биохимическом анализе крови - повышение ЛДГ, непрямого билирубина, возможно снижение сывороточного железа из-за потери его с мочой. В моче – гемосидеринурия, реже — гемоглобинурия. Прямая проба Кумбса отрицательна. Дифференциально-диагностический критерий –  сочетание гемоли​тической анемии, фрагментации эритроцитов, лейкоцитоза и тромбоцитопении.
Лечение. Лечение механических гемолитических анемий включает лечение основного заболевания, а также плазмаферез, трансфузии больших доз свежезамороженной плазмы, в случае необходимости — эритроцитарной массы. Разрабатывают новые методы лечения с применени​ем высоких доз внутривенно вводимого Ig (400 мг/кг/сут и более) и ингибиторов апоптоза.
АНЕМИИ ПРИ ДРУГИХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ
Анемии при других заболеваниях (хронических инфекционных, системных, онкологических и т.д.) — вторичные синдромы, рассматриваемые как приспособительные и характеризующиеся сниженной продукцией эритроцитов и нарушением реутилизации железа.
Клиническая картина связана с основным заболеванием; анемия не определяет самочувствие и состояние пациента. Обычно она по​является поздно, медленно развивается и не прогрессирует в даль​нейшем. 

В анализе крови умеренно снижена концентрация НЬ, у 1/4 пациентов обнаруживают микроцитоз и гипохромию, особенно при тяжёлом течении основного заболевания. Другие изменения красной крови отсутствуют. Возможны лейкоцитоз и токсическая зернистость нейтрофилов. Снижены концентрация сывороточного железа и об​щая железосвязывающая способность, сыворотки, умеренно повыше​на концентрация сывороточного ферритина. Концентрация эритропоэтина не соответствует степени анемии. Выявляют биохимические признаки активного воспалительного процесса (повышение С-реактивного белка, фибриногена, СОЭ). Анемия рефрактерна к лечению препаратами железа.
Основные принципы лечения: терапия основного заболевания; кор​рекция содержания эритропоэтина (назначают эпоэтин бета подкожно начиная с 20 ЕД/кг с постепенным увеличением дозы под контролем уровня гематокрита); восполнение (в случае крайней необходимости) Hb трансфузиями эритроцитарной массы.
Тесты:

Назовите несколько правильных ответов

1. Для ЖДА характерны все указанные изменения в клиническом анализе крови:

а) снижение числа эритроцитов

      б) гипохромия эритроцитов
      в) повышение СОЭ

      г) снижение цветного показателя

      д) снижение гемоглобина

Назовите один правильный ответ

2. Какое понятие из перечисленных ниже верно при оценке ЖДА:

а) болезнь

      б) синдром

      в) симптом

      г) воспаление

      д) поражение

Назовите несколько правильных ответов

3. При ЖДА характерны изменения на коже:

а) бледность

      б) бледность с восковидным оттенком

      в) алебастровая бледность

      г) депигментация

      д) пятнисто-папулезная сыпь

4. Какие из ниже перечисленных признаков характерны для ЖДА:

а) извращение вкуса

      б) кожный зуд

     в) трофические изменения

     г) головокружение

     д) ангулярный стоматит (заеды)

5. Что из приведенных ниже причин может вызвать ЖДА:

а) кровопотеря

      б) недостаточное введение железа с пищей

      в) глистная инвазия

      г) хронические воспалительные заболевания

      д) лекарственный гемолиз

Назовите один правильный ответ

6. Какой показатель ретикулоцитов, полученный при анализе крови, Вы  расцените как характерный для ЖДА средней тяжести:

а) ретикулоциты умеренно снижены

      б) число ретикулоцитов умеренно повышено

      в) число ретикулоцитов по возрасту

      г) число ретикулоцитов резко повышено

      д) число ретикулоцитов резко снижено

7. Дефицит какого из нижеперечисленных факторов вызывает развитие ЖДА:

а) белковый

      б) железа

     в) витамина В12
     г) фолатов

     д) витамина А

Назовите несколько правильных ответов

8. Изменения крови, характерны для фолатной недостаточности:

а) макроцитоз

      б) микроцитоз

      в) гемолиз эритроцитов

      г) снижение гемоглобина

      д) лейкоцитоз

9. Какие из указанных факторов могут влиять на развитие фолатного и В12-дефицитов:

а) злокачественные заболевания

      б) прием противосудорожных препаратов

     в) витамин С

     г) все вышеперечисленное

     д) дифилоботриоз

10. Для постановки диагноза ЖДА диагностически значимы исследования крови:

а) подсчет числа эритроцитов

      б) подсчет числа лейкоцитов

      в) показатель гемоглобина

      г) ОЖСС

      д) уровень сывороточного железа

Назовите один правильный ответ

11. Какие из предложенных форм и размеров эритроцитов характерны для ЖДА:

а) микроциты

      б) макроциты

      в) овалоциты

      г) шаровидные

      д) все указанные
12. Все  нижеуказанные показатели периферической крови могут быть показателями регенерации крови:

а) лейкоцитов

      б) число тромбоцитов нормальное

      в) ретикулоцитов

      г) лимфоцитов

13. При каком пищевом рационе мало вероятно развитие ЖДА:

а) молочном

      б) мучном

      в) молочно-вегетарианском

      г) вегетарианском

      д) мясном
Назовите несколько правильных ответов

14.  Все указанные симптомы характерны для анемии:

а) бледность слизистых

      б) бледность

      в) атрофия сосчков языка

      г) снижение аппетита

      д) хорошее самочувствие

15. Предварительный диагноз ЖДА можно заподозрить при обнаружении всех перечисленных клинических проявлений:

а) нарастающая слабость

      б) головная боль

      в) сердцебиение

      г) обморок в транспорте

      д) высокая активность

16. При профилактическом осмотре у девочки выявлены симптомы, подозрительные на ЖДА:

а) выраженная бледность

      б) «рыхлый» красный язык

      в) ангулярный стоматит

      г) ломкость ногтей

      д) отсутствие жалоб
17. Какие  методы исследования  необходимо использовать для подтверждения диагноза гемолитической анемии Минковского-Шоффара.
1) Анализ крови развернутый. 
2) Анализ крови на ретикулоциты. 
3) Осмотическая стойкость эритроцитов.
4) Микросфероциты в мазке крови.
5) Билирубины крови.
6) Циркулирующие иммунные комплексы.
18. Эти клинические симптомы характерны для гемолитической анемии Минковского-Шоффара:
1) Желтуха
2) Спленомегалия
3) боль в правом подреберье
4) увеличение лимфоузлов
5) темная моча
19.  Осложнения  наследственной  гемолитической анемии Минковского-Шоффара:
1) Камни желчного пузыря.
2) Геморрагический синдром.
3) Билирубиновая энцефалопатия.
4) Апластический криз.
5) Деформация скелета.
20. Характерные признаки аутоиммунной гемолитической анемии:

1) Желтуха.
2) Боль в животе.
3) Увеличение селезенки.
4) Темная моча.
5) Головокружение.
6) Жидкий стул.
21. Эти признаки характеризуют регенерацию гемопоээа:
1) Ретикулоцитоз
2) Анизоцитоз
3) Эритробластоз
4) Полихроматофилия
5) величина цветного показателя
22 Данные изменения характерны для всех вариантов  гипопластических анемий:

1) гипоплазия костного мозга
2) бластная гиперплазия
3) жировая трансформация костного мозга
4) дегенеративно-дистрофические изменения во всех органах
5) лейкемическое зияние
23. Эти симптомы соответствуют наследственной гипопластической анемии Фанкони:
1) массо-ростовая гипотрофия
2) бледность с рождения
3) кровотечение в суставы
4) уродства скелета и внутренних органов
5) гипер-депигментация 
6) спленомегалия
24. При депрессии кроветворения в миелограмме отмечаются изменения:
1) обеднение клетками костного мозга
2) большое количество лимфоретикулярных клеток
3) бластоз
4) амегакариоцитоз
5) жировое замещение костного мозга
Задачи:

Задача 1.

Девочка 10 лет при поступлении жалуется на слабость, головокружение, одышку, отсутствие аппетита, шум в ушах, периодически разжижение стула. При осмотре достаточного питания, кожа восковой бледности с желтоватым оттенком, одутловатость лица, язык ярко-красный с выраженными сосочками. Печень +2 см, селезенка + 2 см. Анализ крови: эр. – 3,2х1012/л, Нв – 126 г/л, ЦП –1,3, лейкоциты – 5,5х109/л, тромбоциты – 160х109/л, ретикулоциты – 10о/оо. В лейкоцитарной формуле нейтрофилы гиперсегментированные 12%, нормобласты 5 : 100, мегалобласты 2 : 100. Общий белок – 66 г/л.

       1. Ваш предположительный диагноз? 
       2. План обследования.
Задача 2.


Девочка 9 лет при поступлении жалуется на слабость, головокружение, одышку, отсутствие аппетита, шум в ушах, периодически разжижение стула. При осмотре достаточного питания, кожа восковой бледности с желтоватым оттенком, одутловатость лица, язык ярко-красный с выраженными сосочками. Печень +2 см, селезенка + 2 см. Анализ крови: эр. – 3,2х1012/л, Нв – 126 г/л, ЦП –1,3, лейкоциты – 5,5х109/л, тромбоциты – 160х109/л, ретикулоциты – 10о/оо. В лейкоцитарной формуле нейтрофилы гиперсегментированные 12%, нормобласты 5 : 100, мегалобласты 2 : 100. Общий белок – 66 г/л.

1. Ваш диагноз?

2. Лечение при поступлении.

3. Дальнейшая тактика.

Задача 3.


Мальчик 4 года поступил в стационар с жалобами на плохой аппетит. Мясо, овощи, фрукты практически не ест, любит есть мел, бумагу. В питании в основном каши, крупяные супы. Вес 14 кг. Семья неполная, занимают одну комнату в коммунальной квартире. Кожные покровы, слизистые бледные, сухие,ногтевые пластинки с поперечной исчерченностью.В соматическом статусе без отклонений. В анализе крови: Нв – 76 г/л, эр. – 3,9х1012/л, ЦП – 0,6, СОЭ – 6 мм/час, ретикулоциты 8 о/оо, гипохромия ++, микроанизоцитоз. Общий белок – 67 г/л.

1. Поставить диагноз. 

2. Назначить лечение.

Задача  4


Мальчик 7 лет поступил в клинику для обследования. Находится под наблюдением невропатолога – постоянная судорожная готовность, часто судорожный синдром. Получает постоянно противосудорожное лечение. Последние 2 месяца анорексия, теряет в массе, нарастает бледность, одышка, головокружение. Селезенка +2 см ниже реберной дуги.

В анализе крови – эр. – 2,7х1012/л, Нв – 90 г/л, тромбоциты – 128х109/л, лейкоциты – 3,4х109/л. В мазке крови единичные макроциты, гиперсегментация лейкоцитов – 48 %, ретикулоциты – 3о/оо.

1. Ваш диагноз?
2. 2. С чем будете дифференцировать.

3. План обследования.

Задача 5.


У девочки 13 лет на уроке в школе отмечалась кратковременная потеря сознания. Последнее время беспокоили головные боли, слабость, раздражительность, снизилась успеваемость. Гуляет мало, аппетит плохой, мясо не любит, учится в общеобразовательной  и художественной школе. При осмотре школьным врачем очень бледная, разговаривает неохотно, но в общем доброжелательна.Самостоятельно жалоб не предъявляет, тахикардия до 120 в мин, волосы тусклые, ломкие, ногтевые пластинки слоятся, других отклонений по органам нет. Месячные с 12 лет, обильные. 

1. Тактика школьного врача

Задача 6.


Девочка 2г.3мес. поступила в стационар с жалобами на слабость. Сонливость. Отсутствие аппетита, выпадение волос, плохо пребывает в массе, часто болеет простудными заболеваниями. Беременность протекала с анемией, угрозой выкидыша. Из-за отказа от других продуктов питания мать продолжает кормить ребёнка грудью, кроме грудного молока ребёнок практически ничего не получает.Масса 10.400г.. Адинамична, кожа, слизистые резко бледные, подкожно – жировой слой развит недостаточно, при нагрузке появляется одышка, тахикардия. Волосы сухие, тусклые, ногтевые пластинки истончены, слоятся. Систолический шум на верхушке сердца. Со стороны других органов отклонений нет. Гемограмма: Hb-53 г/л, эритроциты –3,3 х 10 в12/л, Ц.П.-0,5; лейкоциты- 6,8 х 10 в 9/л; э-2, пал. –3, сегм.-46, лимф.-45, мон-4; СОЭ –12мм/час; тромб.-190 х 10 в 9/л. Ретикулоциты-6%.Гипохромия +++, анизоцитоз+++, микроцитоз. Сывороточное железо – 4,6 ммоль/л. Общий белок – 6,8г/л.

1. Поставить диагноз.

2. Назначить лечение.

Задача № 7

Мальчик 10-и лет получал лечение азатиоприном в течение 8 мес. Анализы крови проводились нерегулярно по поводу хронического гепатита. Внезапно состояние резко ухудшилось, появилась выраженейшая бледность с восковидным оттенком, резчайшая слабость, на коже различного характера геморрагическая сыпь,  дважды носовое кровотечение. Состояние при пос​туплении очень тяжелое,  в сопорозном состоянии, резчайшая бледность с восковидным оттенком,  выражен геморрагический синдром на коже в виде полиморфной, полихромией геморрагической сыпи.  Болезненность при пер​куссии костей, гипертермия,  лимфатические узлы увеличены.  Тахикардия, систолический шум на верхушке,  печень + 2 см, селезенка не увеличена, в остальном без отклонении.

1. Предположительный диагноз? 

2. План ведения.

3. Тактические ошибки ведения больного на участке?

Задача № 8.


В приемный покой доставлен ребенок 6 лет с обильным носовым кро​вотечением, геморрагическими проявлениями на коже. Растет слабым, час​то болеет простудными заболеваниями. Постоянно бледен. Состояние ухуд​шилось после применения при ремонте квартиры ацетоновых красок.

Амбулаторный анализ крови:  НЬ - 60 г/л.  Эр. -  1,9х1012/л, цв. пок. - 0,9,  L. - 1,8х109/л,  тромбоциты – 42х109/л, СОЭ - 70 мм/час, э-1, п/я-9, с/я-8, л-80, ретикул.-2

1. Ваш диагноз? 

2. Неотложная терапия.

Задача № 9.

Девочка 13 лет.  Выставлен диагноз приобретенной гипопластической анемии.

1. Деонтологическая тактика в отношении девочки.

Задача № 10.


У ребенка в возрасте 6 лет диагностирована наследственная  гипопластическая анемия Фанкони.  Родители желают иметь второго ребенка, по поводу чего обратились к педиатру.

1. Какие дадите рекомендации родителям?

Рекомендации по учебно-исследовательской работе студентов (УИРС) или курсантов. 

Список тем по УИРС:

1. Структура и функция эритроцитов.
2. Эритропоэз в норме и при патологии.

3. Причины, клинические признаки ЖДА 

4. Клинико-лабораторная характеристика латентного дефицита железа. 

5. Дифференциальная диагностика ЖДА
6. Принципы и диета при железодефицитных состояниях.

7. Современные препараты железа. 

8. Особенности клинических проявлений гемолитических анемий.
9. Лечение  гемолитических  анемий  
10. Осложнения гемолитической анемии 
11. Медико-генетическое консультирование.
12. Деонтологические принципы в отношении больных  анемией и их родителями.
13. Причины гипопластических анемий.
14. Современный взгляд на патогенез гипопластических анемий.
15. Современные методы лечения гипопластических анемий. Показания к спленэктомии.
Рекомендуемая литература:

Обязательная

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

Дополнительная 

1. Борисова, М.В.,Ильенкова, Н.А. Медицинские протоколы диагностики и лечения болезней крови у детей: метод.реком. для студ. по спец.-педиатрия.-Красноярск: КрасГМУ, 2010.-

2. Клинический  осмотр ребенка. Схема написания истории болезни по программе «Пропедевтика детских болезней с курсом здорового ребенка»: учебное пособие для самост. работы студ. 3-4 курсов  спец.- педиатрия/  М.Ю.Галактионова  и др.-Красноярск: КрасГМУ, 2010.-

3. Руководство для участкового педиатра. Методы обследования здорового и больного ребенка  в 2 Т: учебное пособие для ИПО / Т.Е.Таранушенко, Е.Ю. Емельянчик, О.А.Ярусова и др.- Красноярск: КрасГМУ, 2010.-

4. Педиатрия: национальное руководство в 2-Т. /гл. ред. А.А.баранов.- М.: ГЭОТАР-Медиа, 2009.-
5. Руководство   по практическим умениям педиатра /под ред. В.Быкова.-  Ростов н/Д.: Феникс, 2010.-

Электронные ресурсы

1. ИБС КрасГМУ.

2. БД  MedArt.

3. БД Медицина.

4. БД Ebsco.

5. БД Электронная энциклопедия лекарств (регистр лекарственных средств).

