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1.Тема занятия: Тромбоцитопатии. Идиопатическая тромбоцитопеническая пурпура. Гемофилия.

2.Формы работы:
- Подготовка к практическим занятиям.
- Подготовка материалов по УИРС.
3. Перечень вопросов для самоподготовки по теме практического занятия:
1. Понятие о гемостазе.
2. Факторы, участвующие в гемостазе.

3. Тромбоцитарный компонент гемостаза.

4. Дать определение понятия «тромбоцитопатий».

5. Место тромбоцитопатий среди геморрагических диатезов.

6. Классификация тромбоцитопатий.

7. Характеристика наследственных форм тромбоцитопатий (тромбастения Гланцманна, болезнь Виллебранда, тромбоцитодистрофия Бернара-Сулье, синдром Вискотта-Олдрича).
8. Характеристика приобретенных форм тромбоцитопатий (при гемобластозах, миелопролиферативных процессах, В12-дефицитных анемиях, ДВС-синдроме, циррозах печени, гигантских ангиомах, больших тромбозах).

9. Лабораторные показатели, при тромбоцитопатиях.

10.Дифференциальная диагностика тромбоцитопатий.

11.Принципы лечения тромбоцитопатий.

12.Терапия геморрагического криза (гемостатические средства общего и местного действия).

13.Профилактика осложнений тромбоцитопатий.

14.Роль медико-генетических консультаций в профилактике тромбоцитопатий.

15.Прогноз при тромбоцитопатиях.

16.Диспансеризация больных тромбоцитопатиями.

17.Частота встречаемости тромбоцитопенической пурпуры.

18.Современное состояние вопроса об этиопатогенезе ИТП

19.Классификация тромбоцитопенической пурпуры.

20.Особенности клинических проявлений тромбоцитопенической пурпуры.

21.Показатели периферической крови и костно-мозгового кроветворения при тромбоцитопенической пурпуре.

22.Дифференциальный диагноз тромбоцитопенической пурпуры с другими заболеваниями из группы геморрагических диатезов.

23.Методы консервативной терапии тромбоцитопенической пурпуры.

24.Показания к хирургическому лечению при тробоцитопенической пурпуре.

25.Диспансерное наблюдение больных с тромбоцитопенической пурпурой.

26.Свертывающая система крови.

27.Частота встречаемости гемофилии.

28.Генетические аспекты гемофилии.

29.Особенности геморрагического синдрома при гемофилии.

30.Дифференциально-диагностические критерии  типа гемофилии.

31.Терапия геморрагического криза больных гемофилией.

32.Общие и местные средства остановки  кровотечения.

33.Принципы заместительной терапии при гемофилии.

34.Тактика при оперативных вмешательствах при гемофилии.

35.Стоматологическая помощь при гемофилии.

36.Лечение гемартрозов.

37.Профилактика осложнений гемофилии.

38.Прогноз при гемофилии.

39.Реабилитация, диспансерное наблюдение больных с гемофилией.

40.Роль медико-генетического консультирования в профилактике гемофилии.

4. Перечень практических умений по изучаемой теме:

1.Освоить основные методы общеклинического обследования больных с гематологическими заболеваниями (методика расспроса, осмотр, пальпация, перкуссия, выявление и оценка гематологического синдрома, выявление патологии).

2.Освоить особенности расспроса гематологического больного

3.Определить группу крови и резус принадлежность

4.Интерпретировать анализ крови (общеклинический, гемостаз, биохимический, осмотическую резистентность эритроцитов)

5.Проводить и оценивать эндотелиальные пробы

6.Дать общую характеристику миелограмм

7.Выполнять общеврачебные манипуляции (переливание крови, остановка кровотечений, проведение лечебной иммобилизации при гемофилии)

8.Установить контакт с больными детьми и их родителями, просветив по особенностям режима в домашних условиях, профориентации

9.Вести документацию больного с заболеваниями системы крови

5. Рекомендации по выполнению УИРС

Формы УИРС:

· решение (составление ситуационных задач)

· оформление истории болезни

· написание рецептов

· написание рефератов

· презентации материалов

· составление библиографии

· оформление дидактического материала

Темы для УИРС:
· Диагностика тромбоцитопатий, тромбоцитопений, коагулопатий на современном этапе

· Современные принципы лечения геморрагических расстройств (тромбоцитопатий, тромбоцитопений, гемофилии),
· Профилактика возможных осложнений геморрагических расстройств (тромбоцитопатий, тромбоцитопений, гемофилии),
· Медико-генетические консультации в профилактике геморрагических диатезов (тромбоцитопатий, тромбоцитопений, гемофилии).

6. Самоконтроль по тестовым заданиям данной темы:

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ
1.Диагноз тромбоцитопатии основывается на наличии:

а) тромбоцитопении

б) геморрагического синдрома

в) функциональной неполноценности тромбоцитов

г) изменений в миелограмме

д) изменений в коагулограмме

2.Болезнь Виллебранда - это:

а) приобретенное аутоиммунное заболевание

б) наследственное заболевание, сцепленное с полом

в) заболевание, наследуемое аутосомно

3.При болезни Виллебранда-Рита количество тромбоцитов:

а) меньше нормы

б) в норме

в) выше нормы

4.Патогенез тромбастении Гланцманна связан с:

а) мембранными аномалиями тромбоцитов

б) недостаточным пулом хранения

в) нарушением реакции высвобождения

5.Что входит в состав препарата АТФ, являющегося патогенетическим препаратом для лечения тромбастении Гланцманна:

а) АТФ

б) АДФ

в) АТФ+дексаметазон

г) АТФ+АДФ

6.С чем обязательно сочетают лечение препаратом АТФ для лечения тромбастении Гланцманна:

а) с применением преднизолона

б) с применением аспирина

в) с применением ионов магния

г) с применением препаратов кальция

7.Препарат АТФ у больных тромбастенией Гланцманна с профилактической целью:

а) не применяется

б) применяется в зависимости от степени тяжести заболевания

в) применяется обязательно

8.Сколько выделяют типов болезни Виллебранда:

а) 2

б) 5

в) 3

г) 4

д) 1

9.Сколько выделяют видов тромбастении Гланцманна:

а) 1

б) 2

в) 3

г) 4

10.Болезнь Виллебранда - это:

а) это наследственное заболевание

б) это симптоматическая тромбоцитопатия

УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ

11.Для классической формы болезни Виллебранда характерно:

а) нарушение синтеза молекулы фактора VIII со снижением ф. В, VIII:C, VIII:А

б) нарушение синтеза молекулы фактора IХ

в) удлиненное время кровотечения

г) укороченное время кровотечения

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ

12.Центральное место в патогенезе болезни Мошковец занимает:
а) повышение тромбообразования

б) тромбоцитопения

в) гемолитическая анемия

13. Для идиопатической тромбоцитопенической пурпуры характерно:

а) удлиненное время кровотечения

б) удлиненное время свертываемости

в) удлиненное время кровотечения и удлиненное время свертываемости

14. Патогенез кровоточивости при идиопатической тромбоцитопенической пурпуре обусловлен:

а)  патологией сосудистой стенки

б) дефицитом плазменных факторов свертывания

в) нарушениями в сосудисто-тромбоцитарном звене гемостаза

15. При идиопатической тромбоцитопенической пурпуре тип кровоточивости:

а)  гематомный

б) васкулитно-пурпурный

в) петехиально-пятнистый

г) смешанный

д) ангиоматозный

16. При идиопатической тромбоцитопенической пурпуре тромбоцитопения обусловлена:

а) недостаточным образованием тромбоцитов

б) повышенным разрушением тромбоцитов

в) перераспределением тромбоцитов

17. При идиопатической тромбоцитопенической пурпуре в миелограмме характерно:

а) угнетение мегакариоцитарного ростка

б) нормальное число мегакариоцитов

в) раздражение мегакариоцитарного ростка

УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ

18. Для геморрагического синдрома при идиопатической тромбоцитопенической пурпуре характерно:

а) симметричность высыпаний

б) полиморфность высыпаний

в) полихромность высыпаний

г) несимметричность высыпаний

д) наличие излюбленной локализации

е) наличие зуда

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ

19. Основными причинами тромбоцитопений могут быть:

а) повышенное разрушение тромбоцитов в периферической крови
б) повышенное разрушение тромбоцитов в селезенке

в) повышенное потребление тромбоцитов
г) повышенное разрушение эритроцитов

д) недостаточное образование тромбоцитов

УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ

20. Компоненты геморрагического синдрома, характерные для тромбоцитопений:

а) - кожные проявления в виде петехий

б) - кровотечения из слизистых

в) - гематомы

г) - положительные симптомы жгута

д) - гемартрозы

21. Для идиопатической тромбоцитопенической пурпуры характерны:

а) - носовые кровотечения

б) - кожный геморрагический синдром

в) - маточное кровотечение

г) - анкилоз

д) - спленомегалия

22. При идиопатической тромбоцитопенической пурпуре изменения наблюдаются при исследовании:
а) - развернутого анализа крови с подсчетом тромбоцитов

б) - длительности кровотечения по Дьюке

в) - осмотической стойкости эритроцитов

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ

23. В миелограмме при иммунной тромбоцитопенической пурпуре определяется: 

а) - увеличение количества мегакариоцитов

б) - угнетение красного ростка

в) - тотальная, бластная метаплазия

г) - отсутствие изменений

УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ

24.При лечении ИТП применяются:

а) - глюкокортикостероидная терапия

б) - спленэктомия

в) - терапия иммуннодепрессантами

г) - трансплантация костного мозга

д) - плазмаферез

е) - гемостатическая терапия

25.При ИТП используются местные гемостатические средства:

а) - тромбин

б) - фибриноген

в) - гемостатическая губка

г) - хлорид кальция

д) - феррокрил

26. Показаниями для спленэктомии при ИТП являются:

а) - отсутствие эффекта консервативной терапии в течение 6 мес.

б) - кровоизлияния в склеру глаза

в) - острая угрожающая жизни кровопотеря

г) - тромбоцитоцения без кровотечений

д) - кровоизлияния в мозг

УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ
27. Активный гемостаз обеспечивается компонентами:

а) сосудистым 
б) тромбоцитарным

в) эритроцитарным

г) плазменным

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ
28. Наиболее характерный тип кровоточивости при гемофилии:

а) Гематомный

б) Петехиально-пятнистый 

в) Васкулито-пурпурный

г) Ангиоматозный
д) Смешанный
29. Какой фактор крови снижен при гемофилии В:

а) IV
б) V
в) VII
г) VIII
д) IX
е) XIII
УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ

30. Эти симптомы специфичны для гемофилии

а) Гемартрозы

б) Гематомы
в) Полиморфная, полихромная сыпь
г) Кровотечения после экстракции зуба

д) Симметричная пятнисто-папулезная геморрагическая сыпь

е) Анкилозы

31. Для гемартроза характерны клинические признаки:

а) Увеличение сустава

б) похолодание конечности
в) Боль в суставе

г) Гиперемия кожи над суставом

д) Ограничение активных и пассивных движений

32. Дополнительные обследования необходимые для подтверждения диагноза гемофилии:

а) Исследование мазка крови под микроскопом
б) Анализ крови на свертываемость

в) Коагулограмма

г) Циркулирующие иммунные комплексы

д) Кровь на ретикулоциты

33. Гемофилию следует дифференцировать с:

а) Тромбоцитопенической пурпурой 

б) Ангиоматозом
в) Микросфероцитозом
г) Дезагрегационной тромбоцитопатией
УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ

34. Введение какого препарата показано патогенетически у больного с гемофилией А при явлениях гемартроза:

а) дицинон
б) антигемофильный глобулин
в) сухая антигемофильная плазма
г) хлористый кальций

д) эритроцитная масса
35. При гемофилии изменяются:

а) длительность кровотечения
б) время свертывания крови
в) адгезия тромбоцитов
г) протромбиновый индекс
36. В коагулограмме при гемофилии наблюдают изменения:

а) Активированного частичного тромбопластинового времени
б) Протромбинового времени
в) Тромбинового времени
г) Количества растворимых комплексов фибрин-мономеров.
УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ

37. Для лечения гемофилии В применяются:

а) Криопреципитат
б) Антигемофильная плазма
в) Свежезамороженная плазма
г) Консервированная кровь
УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ

38. При гемофилии время кровотечения:

а) Удлиняется

б) Не меняется

в) Укорачивается

39. При легкой форме гемофилии А активность VIII фактора составляет:

а) 0-0,99%

б) 1-2,99%
в) 3-4%
г) 5-12%

д) 13-50%

40. Клинические проявления гемофилии С связаны с дефицитом:

а) VIII фактора

б) IX фактора

в) XI фактора

 Эталоны к тестам для самоконтроля:

	1. в

2. в

3. б

4. а

5. г

6. в

7. в

8. г

9. б

10. а

11. а, в

12. а

13 – а

14 – в
	15 – б

16 – б

17 – в

18 – б, в, д

19 – г

20 – а, б, г

21 –  а,б,в,д

22 – а,б

23 –  а

24 – а,б,в,д,е

25 – а,б,в,д

26 – а,б,в,д

27 – а,б,г

28 – а
	29 – д

30 – а,б,г,е

31 – а,в,г,д

32 – б,в

33 – а,б,г

34 – б

35 – б

36 – а,

37 – б,в

38 – б

39 – г 

40 – в




7. Самоконтроль по ситуационным задачам:
Задача №1

Девочка 13 лет обратилась к участковому педиатру с жалобами на обильные маточные кровотечения, недомогание, головокружение. Месячные с 12 лет, нерегулярно, в течение последних 3-х месяцев обильные. Выраженная бледность кожных покровов, слизистых, масса полихромных, полиморфных кровоизлияний      по   всей      поверхности   кожи,   на     слизистой   -   энантемы. Лимфоузлы   не увеличены. В соматическом   статусе   отклонений   нет. Печень, селезенка обычных размеров.

Предположительный диагноз.     Дополнительные исследования     для подтверждения диагноза.

Задача №2
Девочка 7 лет поступила в стационар с жалобами на кровотечение из десен, появление синяков на теле. Накануне переболела ангиной, при повышенной температуре получала аспирин по 0,5 с интервалом в 1,5-2 часа. Кожа восковидной бледности, на слизистой ротовой полости энантемы, Десны кровоточат. Выражен кожный геморрагический синдром - полиморфная, полихромная геморрагическая сыпь. Пальпируется полюс селезенки. Тактика врача?

Задача №3
Мальчик 3 лет поступил в гематологическое отделение с жалобами на боли и ограничение движений в правом коленном суставе, которые появились через 3 часа после травмы. С возраста 1 года у мальчика после ушибов появляются обширные гематомы, несколько раз отмечались носовые кровотечения. В 2 года после ушиба с обширной гематомой в области правого тазобедренного сустава лечился в стационаре, получал специфическую терапию. Дедушка по линии матери страдает кровоточивостью.

При поступлении состояние тяжёлое. Жалуется на боль в коленном суставе, на ногу наступать не может, на нижних конечностях, лбу крупные экхимозы. Правый коленный сустав увеличен в объёме, горячий на ощупь, движения в нём ограничены.

Общий анализ крови: Hb – 122г/л, эритроциты- 3,9 х 10 в 12, тромбоц.-300х 10в 9, лейкоциты- 8,3х 10в 9, пал.-2, с-63, э-3, лимф-23, мон-8, СОЭ-12мм/час             

Длительность кровотечения по Дьюку – 3 мин.; время свёртывания по Ли-Уайту более 16 мин.

О каком заболевании у больного можно думать?
Какие дополнительные исследования необходимо провести для подтверждения диагноза?
План лечения?
Задача № 4
В стоматологическое отделение поступил мальчик 6 мес. с кровотечением из нижней десны, возникшем при прорезывании зубов.

Из анамнеза известно, что дедушка по линии матери и её родной брат страдают повышенной кровоточивостью.

Анализ крови: гемоглобин-98г/л, эритроциты- 3,1 х 10 в 12, тромбоц.-200х 10в 9, лейкоциты- 6,3х 10в 9, пал.-2, с-60, э-3, лимф-26, мон-8, СОЭ-9мм/час. СОЭ – 9мм/час. Свёртываемость крови по Ли-Уайту- 19 мин. Уровень фактора VIII в плазме - 3%.

Ваш диагноз.

Лечение.

Задача № 5
Мальчик 11 лет страдает гемофилией А с рождения. Ежегодно 2-3 раза поступал в гематологическое отделение по поводу различных кровотечений ( из слизистых дёсен, носа, кровоизлияний в сустав и др.). Отмечаются гемартрозы коленного и локтевого суставов,

 Дайте совет по профориентации.

Эталоны ситуационных задач

Эталон задачи №1

1. Тромбоцитопеническая пурпура приобретенная, иммунная форма, криз.

2. Развернутый анализ крови с подсчетом тромбоцитов.

3. Длительность кровотечения.

4. Ретракция кровяного сгустка.

5. Коагулограмма.

6. Эндотелиальные пробы.

7. Костно-мозговая пункция.

Эталон задачи № 2
1. Предположить тромбоцитопеническую пурпуру, гетероиммунную, период криза.

2. Для уточнения диагноза, дифференциальной диагностики необходимы следующие обследования:

· Развернутый анализ крови с подсчетом ретикулоцитов

· Коагулограмма.

· Длительность кровотечения.

· Ретракция кровяного сгустка.

· Эндотелиальные пробы.

· Костно-мозговая пункция.

Эталон задачи № 3
Учитывая наследственный характер болезни (дедушка страдает кровоточивостью) , пол больного, проявление кровоточивости с раннего детства, с том числе внутрисуставные кровоизлияния, можно думать о гемофилии.

Для подтверждения диагноза необходимо исследовать содержание основных факторов свёртывания крови ( коагулограмму)

Лечение ребёнка с гемофилией в период криза включает заместительную терапию специфическими препаратами (криопреципитат при гемофилии А, концентраты фактора VIII); иммобилизация поражённого сустава, внутрь аминокапроновая кислота 5% по 2г. 4 раза в день.
Эталон задачи № 4
Диагноз: гемофилия А, Постгеморрагическая анемия 

Криопреципитат 30 ЕД/кг через 4-6 часов до остановки кровотечения.

Местно: тампон, смоченный сосудосуживающими средствами.

Феррум Лек 2,5мл в сиропе 2 раза в день.

Эталон задачи № 5
Важно акцентуировать внимание на роль интеллектуальных профессий, стимулировать интерес к чтению, нетравматическим развлечениям, вселять оптимизм.

Рекомендуемые профессии: экономист, бухгалтер, программист, библиотекарь, телефонист, художник и др.,

Рекомендуемые виды спорта: плавание, настольный теннис, рыбная ловля, боулинг, парусный спорт. Особенно полезно плавание, так как оно укрепляет мышечную систему, развивает гибкость суставов, служит прекрасной тренировкой сердечно-сосудистой системы.

8. Рекомендуемая литература

Обязательная

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.-

6. Лильин, Е. Т. Детская реабилитология : учеб. пособие / Е. Т. Лильин, В. А. Доскин. М.: Медкнига.2008 

Электронные ресурсы

1. ИБС КрасГМУ.

2. БД  MedArt.

3. БД Медицина.

4. БД Ebsco.

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

