Государственное бюджетное образовательное учреждение высшего профессионального образования «Красноярский государственный медицинский университет имени профессора В.Ф. Войно-Ясенецкого» Министерства здравоохранения Российской Федерации

ГБОУ ВПО КрасГМУ им. проф. В.Ф. Войно-Ясенецкого Минздрава России

Кафедра детских болезней с курсом ПО

МЕТОДИЧЕСКИЕ УКАЗАНИЯ

ДЛЯ ОБУЧАЮЩИХСЯ № 35

к внеаудиторной (самостоятельной) работе

по дисциплине «Детские болезни»
для специальности 060103 –  Педиатрия (очная форма обучения)
ТЕМА: «Нарушение полового созревания»

Утверждены на кафедральном заседании

протокол  №  3  от 27 октября  2011 г.

Заведующий кафедрой

д.м.н., профессор           _________________________________________     Ильенкова Н.А.

Составитель:

к.м.н., доцент                  _________________________________________  Шитьковская Е.П.
Красноярск 

2012
1. Тема: «Нарушение полового созревания».  
2. Формы работы:

· подготовка к практическим занятиям

· подготовка материалов по УИРС

3. Вопросы для самоподготовки:

1. Физиология формирования пола.

2. Возможные механизмы нарушения полового созревания.

3. Преждевременное половое развитие, причины, клинические формы,             диагностика, терапия.

4. Неполные формы полового развития, клинические проявления, врачебная тактика. 

5. Задержка полового развития, причины, механизмы.

6. Диагностические критерии, функциональные пробы для дифференциальной диагностики задержки полового развития.

7. Современные принципы лечения разных форм гипогонадизма.
8. Клинические формы нарушения пола, связанные с нарушением половой дифференцировки, диагностика, пути коррекции.

9. Организация диспансерного наблюдения за детьми с патологией пола.

4. Перечень практических умений по изучаемой теме:

1. Установить психологический и речевой контакт с пациентами и их родителями.

2. Собрать и оценить генеалогический анамнез, анамнез жизни и болезни ребенка.

3. Провести клиническое обследование (осмотр, пальпация, перкуссия, аускультация) больного ребенка.

4. Провести антропометрическую оценку детей и подростков (рост стоя, рост сидя, соотношение сегментов тела; продольные и поперечные показатели; скорость роста, расчет конечного роста; масса тела, степень избытка массы тела по процентильным таблицам и с использованием индекса массы тела).

5. Оценить половое развитие по Дж. Таннеру.

6. Оценить результаты УЗИ  надпочечников, органов малого таза, органов мошонки.

7. Определять костный возраст по степени развития ядер окостенения пястных костей с использование таблиц и атласа.

8. Оценить состояние турецкого седла на рентгенограмме.

9. Оценить результаты исследования гормонального статуса при основных эндокринных заболеваниях, функциональных нагрузочных проб. 

10. Сформулировать клинический диагноз по принятой классификации.

11. Оформить историю болезни.

5.Рекомендации по выполнению УИРС:
     1. Алгоритм дифференциальной диагностики конституциональных форм задержек полового созревания и гипогонадизма.

    2. Нарушения половой дифференцировки. План обследования, дифференциальная диагностика гермафродитизма.
6.Самоконтроль по тестовым заданиям:

Указать один правильный ответ:
1. При проведении пробы с хорионическим гонадодотропином в случае первичного  гипогонадизма уровень тестостерона в крови 
а) повышается

б) понижается

в) остается без изменении

2. Для  первичных форм гипогонадизма характерно

а) высокий уровень гонадотропных гормонов и низкий уровень половых гормонов

б) низкий уровень половых гормонов и низкий уровень гонадотропных гормонов

в) низкий уровень гонадотропинов и резко положительная проба с хорионическим гонадотропином

3. О  недостаточности функции половых желез свидетельствует отставание появления вторичных половых признаков у мальчиков старше
а) 11 лет

б) 13,5 лет

в) 15 лет
4. Спонтанный пубертат возможен при:
а) изолированном дефиците гормона роста

б) пангипопитуитаризме

в) синдроме Клайнтфелтера

г) синдроме Шерешевского-Тернера
5. При преждевременном половом созревании костный возраст

а) соответствует паспортному возрасту

б) опережает паспортный возраст

в) отстает от паспортного возраста

6. Девочка 15 лет маленького роста с половым недоразвитием, крыловидной складкой на шее и коарктацией аорты. О каком диагнозе следует думать:

а) синдром Марфана

б) синдром Дауна

в) синдром Шерешевского-Тернера

г) синдром Нунан

7. Для лечения истинного преждевременного созревания используют:

а) хориогонин

б) диферелин

в) эстрадиол

г) гидрокортизон

д) тироксин

8. При проведении пробы с хорионическим гонадодотропином в случае вторичного  гипогонадизма уровень тестостерона в крови 
а) повышается

б) понижается

в) остается без изменении

Укажите все правильные ответы:

9. Для диагностики дефицита половых гормонов используют определение уровня:

а) тестостерона

б) тироксина

в) ЛГ, ФСГ

г) пролактина

д) эстрадиола

10. Девочка 14 л. - жалобы на отсутствие менструации. Объективно: рост и вес соответствуют группе ниже пятой перцентили. Молочные  железы не развиты. Других данных о патологии и отклонений в физическом  развитии не установлено. Причиной  описанной симптоматики могут быть:

а) синдром Шерешевского-Тернера

б) гипотиреоз

в) конституциональная задержка роста

г) нервно-психическая анорексия

д) синдром Нунан

11. Причиной гипергонадотропного гипогонадизма могут быть

а) ветряная оспа

б) эпидермический паротит

в) краснуха

г) корь

д) грипп

е) туберкулез

ж) скарлатина

12. Для конституциональной задержки пубертата характерны

а) низкий уровень тестостерона в крови

б) отсутствие ответа на пробу с хорионическим гонадотропином

в) повышение продукции ЛГ (лютеинизирующего гормона) и ФСГ (фолликулостимулирующего гормона) во время сна

г) отрицательная проба со стимуляцией кломифеном секреции ЛГ и ФСГ

д) положительная проба со стимуляцией кломифеном секреции ЛГ и ФСГ

13. Для истинного преждевременного полового созревания характерны

а) ускорение костного возраста

б) резкое повышение уровней ЛГ (лютеинизирующего гормона) и ФСГ (фолликулостимулирующего гормона) в крови

в) пубертатные значения уровней ЛГ и ФСГ в крови

г) гиперплазия одного или двух надпочечников

д) повышение уровня 17-оксипрогестерона в крови

е) изменение набора половых хромосом по типу 46 ХХ/ХО
14. Характерными признаками адреногенитального синдрома у девочек являются:

а) преждевременное половое развитие по изосексуальному типу

б) преждевременное половое развитие по гетеросексуальному типу

в) ускорение темпов физического развития

г) отставание костного возраста от паспортного

д) вирилизация наружных половых органов
15. Причиной ложного преждевременного полового развития являются:

а) гормонпродуцирующая опухоль гипофиза

б) хромосомная патология

в) врожденная дисфункция коры надпочечников

г) гормонпродуцирующая опухоль яичка

д) гормонпродуцирующая опухоль яичника

Эталоны ответов к тестам для самоконтроля:

	1.
	в
	6
	в
	11
	б, в, е

	2.
	а
	7
	б
	12
	а, в, д

	3
	б
	8
	а
	13
	а, в

	4
	а
	9
	а, в, д
	14
	б, в, д

	5
	б
	10
	а, в, г
	15
	в, г, д


7. Самоконтроль по ситуационным задачам:
Задача №1

Больной Ф., 8 лет, поступил с жалобами на высокорослость, появление оволосения на лобке и увеличение полового члена, с 5-7 летнего возраста отмечаются частые эрекции.
При обследовании: рост 156 см., масса тела 339 кг. Телосложение правильное, физическое развитие соответствует 10-11 годам. Костный возраст соответствует 4 годам. Выражено лобковое  оволосение, подмышечное и на лице отсутствует. Половой  член длиной 6 см., оба яичка в мошонке: левое мягко-эластичной консистенции, размером 1,5х1 см., правое – 1,5х2 см., плотное бугристое.
Ваш предположительный диагноз?

Врачебная тактика?

Задача №2
Больная, 14 лет, поступила в стационар с жалобами на отставание в росте и половом развитии. Родилась в срок от 2-й нормально проткавшей беременности с массой 3400 г, длиной 51 см. Болела корью. В росте всегда отставала от сверстниц. В школе учится посредственно. На момент осмотра рост 130 см, вес 36,5 кг. Маскулинный тип телосложения, конечности по отношению к туловищу короткие. Грудная клетка широкая, молочные железы неразвитые, соски рудиментарные и широко расставлены. Шея короткая, на боковых поверхностях широкая  кожная складка. Низкий рост волос на шее и на лбу. Переносица широкая. Ушные раковины деформированы. Оволосения лобка нет. Наружные половые органы сформированы по женскому типу, гипоплазированы. При УЗИ органов малого таза матка рудиментарная, яичники не визуализируются. Костный возраст соответствует 11 годам.

Ваш диагноз?
Какое обследование подтверждает диагноз.

Тактика ведения.

Задача № 3

Больная П., 5 лет родилась от 1-ой беременности. Беременность  протекала с тяжелым гестозом. Роды с наложением щипцов. До 3 лет развивалась нормально, однако уже с 2-х лет опережала сверстниц в росте. В 3-летнем возрасте начали увеличиваться молочные железы, появилось лобковое и подмышечное оволосение; в 3,5 года наступили первые менструации, которые с тех пор приходят ежемесячно. Объективно: рост 115 см, масса 28 кг, костный возраст 13 лет. Наружные гениталии по развитию соответствуют костному возрасту. Ректально – матка размером с грецкий орех. На краниограмме есть признаки повышенного внутричерепного давления.

Ваш предполагаемый диагноз?

Задача 4.

Девочка 4 лет поступила с жалобами на увеличение молочных желез в течение последних 6 месяцев и появление мажущих кровянистых выделений из половых путей. При осмотре обращает на себя внимание опережение темпов роста (рост 107 см, SDS роста = +2,51), феминное телосложение. При обследовании опережение костного возраста на 2,5 года. По данным УЗИ органов малого таза размеры матки соответствуют 10-11 годам,  в яичниках определяются фолликулы диаметром до 1 см. Уровни ТТГ, св. Т4, кортизола, пролактина в норме. При проведении пробы с диферелином максимальный подъем ЛГ составил 2,8 Ед/л, ФСГ 2,5 Ед/л, уровень эстрадиола был равен 149,9 пмоль/л (0-50).

Оцените результаты пробы с диферелином.

Ваш предполагаемый диагноз?

Тактика ведения.

Задача № 5.

Мальчик 14,5 лет, поступил в эндокринное отделение с жалобами на избыточную массу тела, отсутствие вторичных половых признаков. Ребенок от 3 беременности, протекавшей с угрозой выкидыша на 13-14 нед. Роды срочные. Масса 4200, рост 53 см. Объективно: выражено ожирение при низком росте (152 см, 60 кг). Отложение жира преобладает на животе и вокруг тазового пояса, ноги, руки тонкие, кожа чистая. Вторичные половые признаки отсутствуют. Наружные половые органы сформированы правильно маленьких размеров, яички в мошонке, размеры их допубертатные.

Ваш предположительный диагноз?

План обследования.

                            Эталоны ответов к ситуационным задачам

Задача №1.
1. Диагноз: андрогенпродуцирующая опухоль правого яичка.

2. Хирургическое удаление правого яичка.

Задача №2.
1. Диагноз: Синдром Шерешевского-Тернера.

2. Цитогенетическое исследование с определением кариотипа.

3.   Тактика ведения

   а) Детальное обследование для выявления пороков сердца, аномалий ЖКТ и почек, нарушений слуха

   б)  Заместительную терапию эстрагенами назначают при достижении «костного возраста» 12 лет

   в)   Лечение соматотропином  проводят в тех случаях, когда рост меньше 5-го процентиля.
Задача № 3
Диагноз: Гонадотропинзависимое преждевременное половое развитие церебрального генеза.

      План обследования:

1. Уровень ЛГ, ФСГ, эстрогена.

2. Костный возраст

3. R-графия черепа  с прицелом на турецкое седло

4. Глазное дно

5. Эхо-ЭЭГ

6. Поля зрения

7. Компьютерная томография области турецкого седла

Задача № 4
1. Проба с диферелином свидетельствует гонадотропиннезависимом характере ППР.

2. Диагноз: Гонадотропиннезависимое преждевременное половое развитие. Фолликулярная киста левого яичника.

3. Решение вопроса об оперативном удалении кисты.
Задача № 5 

1. Диагноз: Гипогонадизм.
1. Для уточнения уровня поражения (первичный или вторичный гипогонадизм) показано обследование:
· ан. крови на ЛГ, ФСГ, тестостерон, пролактин
· проба с хорионическим гонадотропином
· Поля зрения

· Консультация невропатолога

· По показаниям - КТ головного мозга

· Глазное дно

· УЗИ яичек 
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Электронные ресурсы
1. ИБС КрасГМУ.
2. БД  MedArt.
3. БД Медицина.
4. Бд Гении медицины
5. БД Ebsco.
6. БД Электронная энциклопедия лекарств (регистр лекарственных средств).

