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1. Тема: «Болезни надпочечников у детей».

2. Формы работы:

· подготовка к практическим занятиям

· подготовка материалов по УИРС

3. Вопросы для самоподготовки:

1. Гормоногенез надпочечников и их роль в формировании организма.

2. Причины и механизм развития заболевания надпочечников.

3. Клинические проявления форм врожденной дисфункции коры надпочечников (ВДКН) в периоде новорожденности.

4. Алгоритм диагностики при различных  строениях гениталий.

5. Роль функциональных проб в диагностике различных форм ВДКН.

6. Клинические проявления и диагностика ВДКН у девочек.

7. Клиника и диагностика ВДКН у мальчиков.

8. Дифференциальная  диагностика ВДКН.

9. Принципы выбора пола.

10. Гормональная и хирургическая коррекция пола.

11. Клиническая характеристика  гиперкортицизма.

12. Острая надпочечниковая недостаточность. Критерии диагностики. 

13. Неотложная помощь при ОНН.

14. Хроническая надпочечниковая недостаточность. Диагностика, лечение.

15. Диспансерное наблюдение.

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.

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. Оказать неотложную помощь при острой надпочечниковой недостаточности (по ситуационным задачам).

11. Оформить историю болезни.

5. Рекомендации по выполнению УИРС:

1.  Физиологическая характеристика синтеза, секреции и биологических эффектов гормонов надпочечников.
2. Клиническая характеристика вариантов хронического гипокортицизма, диагностика, терапевтическая тактика.

3. Параклиническое обследование, используемое в диагностике заболеваний надпочечников.

4. Принципы терапии хронической надпочечниковой недостаточности. Осложнения интенсивной гормонотерапии.

5. Гиперкортицизм в педиатрической практике.

6.Самоконтроль по тестовым заданиям:

Укажите все правильные ответы:
1. Биологические эффекты глюкокортикоидов заключаются в:
а)  активации глюконеогенеза;

б)  торможении глюконеогенеза;

в)  активации липолиза;

г)  активации липогенеза;

д)  активации синтеза белка.

2. Биологические эффекты минералокортикоидов заключаются в:
а)  реабсорбции калия;

б)  экскреции калия;

в)  реабсорбции натрия;

г)  экскреции натрия.

3. Симптомы дефицита глюкокортикоидов у детей раннего возраста:
а)  кетотические гипогликемии с судорожным синдромом;

б)  эмоциональная вялость, инертность

в)  гиперпигментация;

г)  низкие ростовые прибавки.

д) артериальная гипертензия

4. Симптомы дефицита минералокортикоидов у детей раннего возраста:

а)  гипергликемия;

б) срыгивания, рвота;

в)  мышечная гипотония;

г)  мраморность кожи, нарушения микроциркуляции;

д)  гиперкалиемия, гипонатриемия;

е)  гипокалиемия, гипернатриемия.

5. Укажите причины первичного гипокортицизма:
а)  наследственные;

б)  опухоль надпочечника;

в) туберкулез;

г) опухоль гипофиза;

д) удаление опухоли надпочечника;

е)  аутоиммунный адреналит

6. Укажите причины вторичного гипокортицизма:

а)  поражение ЦНС (травма, нейроинфекция);

б)  удаление надпочечников;

в)  длительный прием преднизолона;

г) туберкулез надпочечников.

7. Укажите признаки гиперкортицизма (синдром или болезнь Иценко-Кушинга):

а) нарушение углеводной толерантности;

б)  высокие темпы роста;

в)  преждевременное половое развитие; 

г) ожирение с преимущественным отложением жира на лице, туловище;

д) багровые стрии;

е) злокачественная артериальная гипертензия.

8. Укажите признаки вирильной формы ВДКН у девочек:
а)  артериальная гипертония;

б)  многократная рвота, диарея;

в) гермафродитное строение наружных гениталий;

г)  нормальное строение наружных гениталий;

д)  опережение костного возраста;

е)  повышенный уровень 17-ОНпрогестерона (более 10 нг/мл).

9. Причиной острой надпочечниковой недостаточности являются:

а) синдром Уотерхауза-Фридериксена

б) адреногенитальный синдром

в) стресс при хронической надпочечниковой недостаточности

г) приём глюкокортикоидов

Указать один правильный ответ:
10. При первичном гипокортицизме
а)  кортизол снижен, АКТГ повышен;

б)  кортизол снижен, АКТГ снижен

11. Вторичный гипокортицизм отличается от первичного:
а) отсутствием гиперпигментации;

б)  наличием стрий;

в)  отсутствием минералокортикоидной недостаточности;

г) отсутствием кетоацидоза.

12. Укажите признаки вирильной формы ВДКН у мальчиков:
а)  при рождении — кетотические гипогликемии, гиперпигмен​тация;

б)  наружные гениталии сформированы по мужскому типу, мо​шонка гиперпигментирована, длина полового члена увеличе​на;

в)  артериальная гипертония;

г)  гипергликемия;

д)  в старшем возрасте — опережение костного возраста, по​явление вторичных половых признаков при отсутствии пубер​татного увеличения яичек.

13.  Препаратом выбора для лечения надпочечниковой недо​статочности является:

а)  дексаметазон;

б) кортеф;

в)  хориогонический гонадотропин.

14. Заместительная доза гидрокортизона при хронической недостаточности надпочечников составляет:

а) 1-5 мг/ м2/сут

б) 5-10 мг/м2/сут

в) 10-15 мг/ м2/сут

г) 20-25 мг/ м2/сут

15. Опрежение костного возраста от паспортного  характерно для: 

а) синдрома Шерешевского-Тернера

б) гипопитуитаризма

в) гипотиреоза

г) врождённой дисфункции коры надпочечников

д) гипогонадизма

Эталоны ответов к тестам для самоконтроля:

     1- а, в

     2- б, в

     3- а, в

     4- б, в, д

     5- а, в, д, е

     6- а, в

     7- а, г, д, е

     8- в, д, е

     9- а, б, в

   10- а 

   11- а

   12- б

   13 – б

   14 – в

   15 - г

 7. Самоконтроль по ситуационным задачам:
Задача №1

Мальчик, 6 лет. Жалобы на головную боль. До 4 лет был худым, затем стал быстро прибавлять в весе. Одно​временно появились пушковые волосы на туловище, за​тем рост волос на лобке. Объективно: масса тела 32 кг, рост 102 см. Гипертрихоз на спине, руках, оволосение на лобке, пушковая растительность на лице. Лицо округ​лой формы, красное. Подкожно-жировая клетчатка вы​ражена избыточно на животе, туловище, в области зад​ней поверхности шеи— «климактерический горб». На боковых поверхностях живота багровые стрии. Пульс 116 уд/мин. АД 140/90 мм.рт.ст. Тоны сердца приглушены. Половой член 5,5 см, размеры яичек 1,5 см по длиннику. Натрий плазмы крови 136 ммоль/л, калий 4,9 ммоль/ л. Малая дексаметазоновая проба отрицательная (на фоне приема дексаметазона экскреция кортизола не измени​лась). Глазное дно и поля зрения не изменены. Рентгено​графия черепа без особенностей. На рентгенограмме ки​стей — гороховидная кость.

Ваш предполагаемый диагноз?

План обследования.

Задача №2

Мальчик от 3-й беременности. Родители здоровы. Две предыдущие беременности закончились физиологичес​кими родами, первый ребенок умер в возрасте 1,5 меся​ца, предположительный диагноз — сепсис. Второй ребе​нок умер в 2 месяца от кишечного заболевания. Со слов мамы, у обоих детей после выписки из роддома отмеча​лись рвота, обильное срыгивание, недостаточная прибав​ка в весе. Настоящая беременность протекала без особен​ностей, роды в срок. Масса при рождении 3300 г, длина 53 см. К груди приложен через 6 часов, сосал активно, однако в весе не прибавлял. На 11-й день стал беспокойным, плохо брал грудь, появились рвота, температура 38°. Участковым педиатром заподозрена пневмония, получал лечение антибиотиками в течение 3 дней, однако состоя​ние не улучшилось, и ребенок направлен в стационар. При поступлении его возраст 14 дней, при объективном осмотре обращают на себя внимание выраженные симп​томы эксикоза с токсикозом. Масса 2700 г. Пульс 156 в мин. АД 76/30 мм.рт.ст. Тоны сердца приглушены. Пе​чень + 2 см. Олигурия.

О каком заболевании можно думать?

Составьте и обоснуйте план обследования.

Определите программу лечения.

Задача № 3.

Ребенок 14 лет. Паспортный пол женский. Рост 146 см. Костный воз​раст соответствует 19 годам. Половое оволосение, появившееся в возрас​те 3 лет, развито по мужскому типу. В настоящее время бреется. Мо​лочные железы не развиты. Наружные половые органы смешанного типа. Пенисообразный клитор с головкой. Синус урогениталис. Гонады не паль​пируются. При УЗИ исследовании обнаружены матка, трубы, яичники. Половой хроматин положителен. Кариотип 46 ХХ. I7-ОН-прогестерон крови резко повышен.

Ваш диагноз?

Назначьте лечение. 

Эталоны ответов к ситуационным задачам 

К задаче №1.

1. Учитывая симптомы гиперкортицизма: малую прибавку роста, дисгармоничное физическое развитие за счет избытка массы тела, перераспределение жировой клетчатки, гипертрихоз, лобковое оволосение, увеличение размеров полового члена; гипергликемию, повышение экскркции кортизола с мочой, отсутствие симптомов поражения ЦНС можно думать о диагнозе: Синдром Иценко-Кушинга.

План обследования.

1. Исследование базального уровня кортизола.

2. Проведение малой (2 г дексаметазона в сутки) дексаметазоновой пробы для подтверждения гиперкортицизма и большой (8 г дексаметазона в сутки) дексаметазоновой пробы для уточнения варианта гиперкортицизма.

3. УЗИ надпочечников.

4. R-графия черепа с прицелом на турецкое седло.

К задаче №2.

1. Диагноз: Врождённая дисфункция коры надпочечников, сольтеряющая форма. Острая надпочечниковая недостаточность.

Обоснование: 

1. Анамнез заболевания и клиника: Отягощенный семейный анамнез: первый ребенок погиб в 1,5 мес, предположительно от сепсиса, второй – в 2 мес. от кишечного  заболевания. Декомпенсация заболевания на 11 сутки жизни (проявления острой надпочечниковой недостаточности): бледные с сероватым оттенком кожные покровы; сниженный тургор тканей; мышечная гипотония, выраженные симптомы эксикоза с токсикозом, артериальная гипотония – АД 76/30 мм рт. ст.

2. План обследования:  

а) Биохимический анализ крови: калий, натрий, хлор, глюкоза.

б) уровень 17-ОНпрогестерона, кортизола, АКТГ

в) УЗИ надпочечников, органов малого таза, яичек.

г) кариотип.

3. Заместительная терапии  глюкокортикостероидами (кортеф) и минералокортикоидами (кортинефф).

К  задаче № 3

Диагноз: ВДКН, простая вирильная форма.

Кортеф  10-20 мг/м2. Средняя доза 13,6 мг/м2
50 % суточной дозы рано утром (в 7-8 часов утра)

25 % суточной дозы в полдень (12 часов)

25% суточной дозы в ранние вечерние часы (до 17-18 часов)

8. Рекомендуемая литература:
Обязательная

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

Дополнительная литература

1. 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.-

2. Шитьковская, Е.П. Медицинские  протоколы  лечения эндокринной  патологии у детей: метод.реком. для студ. по спец.-педиатрия.-Красноярск: КрасГМУ, 2010.-

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

4. Руководство по детской эндокринологии /под ред. Г.Брука; пер. с англ.

     В.А.Петерковой.- М.: ГЭОТАР-Медиа, 2009.-

5. Руководство   по практическим умениям педиатра /под ред. В.Быкова.-

    Ростов н/Д.: Феникс, 2010.-

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

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).

