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МОДУЛЬ 3. ХВОРОБИ СИСТЕМИ КРОВІ ТА ЕНДОКРИННОЇ СИСТЕМИ У ДІТЕЙ
Тема 1. Залізо-, білково- та вітамінодефіцитні анемії у дітей. Етіологія. Патогенез. Класифікація. Клініка. Діагностика. Диференціальна діагностика. Лікування. Невідкладна допомога при кровотечах. Профілактика. Прогноз.

І. Актуальність теми:

а) Це найбільш поширене захворювання на земній кулі. У кожної другої дитини раннього віку знаходять анемію. А якщо врахувати, що анемію як супутнє захворювання під час пневмонії, діареї та інших захворюваннях не враховують статистичні установи, то можна стверджувати про значну поширеність цього патологічного стану. За статистичними даними МОЗ України (2000), розповсюдженість тільки залізодефіцитної анемії у дітей складає 3598,6  на 100000 населення.

б) Киснева недостатність, що розвивається під час анемії, спричиняє зат​римку фізичного, психічного та розумового розвитку дитини та знижує опір​ність дитячого організму і, таким чином, погіршує перебіг інших захворювань.

в) Анемія не тільки може перебігати важко, але і в окремих випадках закінчуватись летально (наприклад, апластична анемія).

ІІ. Навчальні цілі заняття (з вказівкою рівня засвоєння, що планується):

1. Студент повинен мати уявлення (ознайомитися): 

· Про місце анемій  в структурі захворювань у  дітей, поширеність у різних вікових та етнічних групах;

· Про статистичні дані щодо захворюваності, частоти виникнення ускладнень, летальності, найближчого та віддаленого прогнозу хворих;

· Про історію наукового вивчення та внесок вітчизняних вчених;

2. Студент повинен знати (засвоїти): 

· етіологію анемій;

· ключові ланки патогенезу системи крові;

·  типові клінічні прояви анемій;

· лабораторну та інструментальну діагностику анемій;

· ускладнення анемій;

· принципи лікування анемій у дітей;

3. Студент повинен оволодіти:

Навичками:

· Збирання скарг та анамнезу захворювання;

· Обстеження хворого на анемію та виявлення основних симптомів і синдромів;

· Сформулювати та обґрунтувати попередній діагноз;

· Визначення плану лабораторного та інструментального обстеження хворого (згідно стандартам діагностики);

Вміннями:

· Інтерпретувати результати лабораторних та інструментальних досліджень;

· Провести диференційну діагностику між різними видами анемій та іншими клінічними станами, що розвилися в зв'язку з ураженням системи крові;

· Надати рекомендації стосовно режиму хворого на анемію, враховуючи стадію захворювання, важкість стану та супутню патологію;

· Скласти план лікування хворого на анемію  (згідно стандартам лікування) з урахуванням стадії захворювання, наявності ускладнень та супутньої патології;

· Надати невідкладну допомогу в екстремальних ситуаціях та невідкладних станах.

ІІІ. Цілі розвитку особистості (виховні цілі):

· Студент повинен навчитися дотримуватися правил поведінки, принципів лікарської етики та деонтології біля ліжка хворого на анемії;

· Оволодіти вмінням встановлювати психологічний контакт з пацієнтом та його родиною;

· Засвоїти почуття професійної відповідальності за своєчасність та адекватність надання кваліфікованої медичної допомоги.

VII. Матеріали методичного забезпечення основного етапу заняття

1. Матеріали контролю для підготовчого етапу заняття
Питання для контролю початкового рівня знань:

1. Дайте визначення анемії.
2. Яка функція еритроцитів?
3. Як користуватися еритроцитарними індексами?
4. Яка класифікація анемій залежно від їхнього походження?
5. Які загальні клінічні прояви для всіх анемій?
6. Яка тріада клінічних проявів характерна для гемолітичних анемій?
7. Які специфічні клінічні прояви при гіпопластичних анеміях?
8. Який синдром характерний для залізодефіцитної анемії?
9. Як часто знаходять еритроцитопенію при ЗДА?
10. Який критерій визначення тяжкості анемії?
11. Чому в нормі різний рівень нижнього рівня гемоглобіну залежно від віку?
12. Коли в період новонародженості визначають наявність анемії?
13. Дайте визначення ЗДА.
14. Назвіть фактори ризику щодо виникнення ЗДА.
15. Перерахуйте напрямки проблеми анемій взагалі і ЗДА зокрема.
16. Визначіть етапи розвитку ЗДА (патогенез).
17. Дайте детальну характеристику клінічних проявів сидеропенічного синдрому.
18. Які основні напрямки лікування ЗДА?
19. Поясніть принципи терапії ЗДА.
20. Яким залізовмісним препаратам Ви надаєте перевагу і чому?
21. Напишіть один із повних діагнозів ЗДА і призначте такій дитині препарати заліза.
22. Яка можливість розвитку ЗДА у новонародженого?
23. Яка можливість розвитку ЗДА у недоношеної дитини?

24. Чи можна попередити розвиток ЗДА у дітей? Якщо можна, то як?

Тестові питання для визначення початкового рівня знань:

1. Залізодефіцитна анемія (ЗДА) у дітей старшого віку частіше розвивається внаслідок:

а) глистяної інвазії;

б) порушення всмоктування заліза;

в) хронічної крововтрати;

г) недостатнього надходження заліза з їжею;

д) сепсису.

2. Частіше причиною В12-дефіцитної анемії є:

а) крововтрата;

б) глистяна інвазія;

в) порушення секреції внутрішнього фактора Кастла або порушення всмоктування;

г) недостатнє надходження вітаміну В12 з їжею.

3. При дефіциті фолієвої кислоти анемія:

а) гіпохромна;

б) нормохромна;

в) гіперхромна.

4. Для В12-дефіцитної анемії характерні:

а) мікроцитоз;

б) мегалобласний тип кровотворення;

в) зниження кількості ретикулоцитів;

г) гіперхромна анемія;

д) підвищення заліза сироватки.

5. У дитина з анемією з метою антимікробної терапії при необхідності можуть бути використані:

а) пеніцилін;

б) левоміцетин;

в) цеклор;

г) макропен;

д) амоксиклав.

6. Дитині 10 років виставлено діагноз ЗДА. Які необхідно дати рекомендації?

а) їжа, багата на вітаміни, білки та мікроелементи;

б) їжа, що багата на вітаміни, жири та мікроелементи;

в) їжа, що багата на ненасичені жири;

г) їжа, що багата на вітаміни, мікроелементи та соки;

д) їжа, що багата на вуглеводи, вітаміни.

7. У дитини 7 років з’явилась блідість, в’ялість, зниження апетиту. В аналізі крові: еритроцити – 2,9 Т/л, гемоглобін – 82 г/л, КП – 0,78. Діагностовано ЗДА. Вкажіть тактику ведення даної дитини.

а) переливання еритромаси;

б) парентеральне введення препаратів заліза;

в) ентеральне введення препаратів заліза;

г) харчування продуктами, збагаченими залізом;

д) вітаміни групи В, фолієва кислота.

8. Дитина 8 років страждає ретинобластомою, має зміни у крові: еритроцити – 2,2 Т/л, гемоглобін – 90 г/л, КП – 0,9, ретикулоцити – 30 %, лейкоцити – 6,2 Г/л, еозинофіли – 2%, паличкоядерні нейтрофіли – 4%, сегментоядерні нейтрофіли – 66%, лімфоцити – 22%, моноцити – 6%, ШОЕ – 16 мм/год., пікноцитоз. Осмотична резистентність: мін./макс. – 0,46–0,24 – 0,48-0,26. Поставте попередній діагноз:

а) гемолітична анемія;

б) гемолітична анемія (мікросфероцитарна);

в) Г-6-ФДГ-дефіцитна анемія;

г) гіпопластична анемія;

д) залізодефіцитна анемія.
9.. Розміри еритроцитів при залізодефіцитній анемії:

А. Практично не змінюються.

В. Зменшення (до мікроцитів).

С. Різко зменшені (до шизоцитів).

D. Збільшені (до мегалоцитів).

Е. Не змінені

10. Вміст заліза в сироватці крові при хронічній залізодефіцитній анемії:

А. < 12,5 мкмоль/л

B. < 15 мкмоль/л

C. <22 мкмоль/л

D. <30,4 мкмоль/л

E. <20 мкмоль/л

11. Який з наведених препаратів заліза є моно компонентним?

А. Актиферин

В. Фефол

С. Фолфетаб

D. Хеферол

Е. Макрофер

12. При верифікованому діагнозові фолієводефіцитної анемії призначають:

А. 1-5 мг фолієвої кислоти щодня п/о протягом місяця

В. 1-5 мг фолієвої кислоти через день п/о протягом місяця

С. 5 мг фолієвої кислоти через день в/в протягом 2 тижнів

D. 10 мг фолієвої кислоти 1 раз на тиждень п\о протягом 2 місяців

Е. 3 мг фолієвої кислоти щоденно п/о протягом тижня

13. Яке залізо краще всмоктується?

А. 2-х валентне.

В. 3-валентне.

С. Залізо в комплексі з білками.

D. Хлористе залізо.

Е. Залізо в комплексі з полівітімінами

14. У кого частіше спостерігається ювенільний хлороз?

А. Дівчата 15-20 років.

В. Юнаки 17 років.

С. Жінки дітородного віку.

D. Новонароджені.

Е. Діти раннього віку

15. Які діти входять до групи ризику виникнення ЗДА?

А. Діти з алергійними ураженнями шкіри

В. Діти з глистяними інвазіями

С. Недоношені діти

D. Діти з вродженою гіпотрофією

Е. Всі відповіді вірні

16. Основною характерною особливістю периферичної крові новонароджених є:

А. Лімфопенія.

В. Нейтрофільний лейкоцитоз.

С. Еритроцитоз.

D. Анемія.

Е.  Лімфоцитоз

17. Чи можлива корекція дефіциту заліза дієтою?

А. Ні.

В. Так.

С. Можлива за допомогою прийому продуктів рослинного походження.

D. Можлива за допомогою продуктів тваринного походження.

Е. Можлива за допомогою продуктів рослинного і тваринного походження.

18. Чи показані гемотрансфузії при залізодефіцитній анемії?

А. Ні.

В. Так.

С. Показані при вмісті гемоглобіну нижче за 100 г/л.

D. Показані при вмісті гемоглобіну нижче за 90 г/л.

Е. Показані при вмісті гемоглобіну нижче за 80 г/л.

19.. У хлопчика 14 років з’явилися скарги на кволість, слабкість, спотворення смаку, сухість шкіри. Об’єктивно: блідість шкірних покривів та слизових оболонок. Язик лакований, тріщини у кутках роту. Із анамнезу відомо: дитині була зроблена операція на шлунку з приводу виразкової хвороби. В загальному аналізі крові: еритроцити – 1,2 Т/л, гемоглобін – 50 г/л, КП – 1,25, ретикулоцити – 5%, тромбоцити – 210 Г/л, лейкоцити – 4,2 Г\л, еозинофіли – 2%, паличкоядерні нейтрофіли – 1%, сегментоядерні нейтрофіли – 61%, лімфоцити – 28%, моноцити – 8%, ШОЕ – 12 мм/год.  Ваш попередній діагноз?

а) ЗДА;

б) В12-фолієводефіцитна анемія;

в) гемолітична анемія;

г) гіпопластична анемія Фаншоні;

д) постгеморагічна анемія.

20. Дитина 16 років скаржиться на сухість шкіри, підвищену втомлюваність, шум у вухах, запаморочення. В анамнезі – виразкова хвороба дванадцятипалої кишки. Об'єктивно: блідість шкіри та видимих слизових оболонок, тріщини у кутках рота, лакований язик. В аналізі крові: еритроцити – 1,0 Т/л, гемоглобін – 90 г/л, КП – 0,7, ретикулоцити – 4%, лейкоцити – 4,0 Г/л. Аналіз калу на приховану кров – позитивний. Ваш попередній діагноз?

а) набута гемолітична анемія;

б) хронічна постгеморагічна анемія;

в) В12-дефіцитна анемія;

г) ЗДА;

д) гострий лейкоз.

Задачі II рівня (типові):

Задача 1
Дитині 8 місяців. Народився доношеним з масою 3100 г. З 1,5 міс. на штучному вигодовуванні. З 4-х місяців в якості прикорму введено манну кашу. Фруктові та овочеві соки одержує регулярно, м’ясний фарш, жовток не отримує.

Скарги на зниження апетиту, неспокій, відставання у фізичному розвитку.

При огляді відмічається блідість шкіряних покривів і слизових оболонок, пастозність тканини, сухість та ламкість волосся, ознаки рахіту, вислуховується систолічний шум на верхівці серця, відмічається збільшення печінки та селе​зінки. У віці 5 місяців переніс кишкову інфекцію, кілька раз перехворів ГРВІ.

В аналізі крові вміст еритроцитів – 3,0 х Т/л, гемоглобін – 72 г/л, КП – 0,67. Наявні ознаки гіпохромії еритроцитів, анізо- та пойкілоцитозу.

1. Поставте попередній діагноз. Назвіть причини даної клінічної форми захворювання.

2. Визначте план обстеження дитини.

3. Перелічите основні принципи лікування даної патології.

Задача 2

Дитині 9 місяців. Народилася недоношеною з масою 2100 г. З трьох місяців знаходиться на штучному вигодовуванні. Риб’ячий жир, соки, фруктові та овочеві пюре, прикорм введені своєчасно, з 6 місяців отримує м’ясні продукти. Апетит у дитини задовільний, не хворіє, додає у вазі відповідно віковій нормі. При профілактичному огляді виявлено блідість шкірних покривів і слизових оболонок, незначна в’ялість дитини. Вислуховується ніжний систолічний шум на верхівці серця. Печінка, селезінка не збільшені.

В загальному аналізі крові: кількість еритроцитів – 3,2 Т/л, гемоглобін – 80 г/л, КП – 0,7, ретикулоцити – 0,8%, ШОЕ – 7 мм/год. Відмічається гіпохромія еритроцитів, помірний пойкіло- та анізоцитоз.

1. Поставте попередній діагноз..

2. Визначте план обстеження дитини.

3. Назвіть тріаду патології еритроцитів, що характерна для ЗДА..

Задача 3

Дитині 11 місяців, маса – 10 кг. Гемоглобін периферійної крові – 50 г/л, КП – 0,6, еритроцити – 2,6 х 1012/л. Виставлено діагноз залізодефіцитна анемія. Призначено феррум-лек внутрішньом’язово ( ампули по 2 мл, містять 100 мг заліза). 

1. Встановіть ступінь анемії.

2. Розрахуйте курсову дозу заліза.

3. Визначте разову дозу заліза та курсову дозу препарату ( режим введення).

Задача 4

Дитині 2 місяці. Народився недоношеним з масою 2100 г., знаходиться на штучному вигодовуванні  Мати помітила блідість шкіри хлопчика, зниження апетиту та зригування, млявість. Об’єктивно: хлопчик мляво реагує на огляд, шкіра та зовнішні оболонки бліді, в легенях дихання пуерильне, тони серця приглушені, ЧСС – 156/хв., систолічний шум на верхівці серця. В аналізі крові: еритроцити – 3,0 Т/л, гемоглобін – 75 г/л, ретикулоцити – 2%, КП – 0,67, пойкіло- та анізоцитоз.

1. Ваш попередній діагноз.

2. З чим можна пов’язати стан дитини.

3. Які додаткові методи обстеження потрібно провести?

Задача 5

Дитині 9 місяців. Народилася доношеною з масою тіла 3300 г. З 3-х місяців – на штучному вигодовуванні. З 5-ти місяців в якості прикорму було введено манну кашу. Фруктові та овочеві соки отримує нерегулярно. Мати скаржиться на зниження апетиту у дитини, її занепокоєння, блідість шкіри та слизових оболонок. При огляді виявлено блідість шкіри, ангулярний стоматит. Дитина млява, вислуховується систолічний шум на верхівці серця. В ЗАК: еритроцити – 2,8 Т/л, гемоглобін – 77 г/л, КП – 0,75, ретикулоцити  0,7%, відмічається мікроцитоз, пойкілоцитоз та гіпохромія. 

1. Ваш попередній діагноз.

2, Сформулюйте план обстеження дитини.

3. Які заходи необхідно було вжити для профілактики даного захворювання?

Професійний алгоритм виконання курації хворого (орієнтовна карта) для формування практичних навичок та вмінь.

	№
	           Завдання
	Послідовність виконання
	Зауваження,попередження щодо самоконтролю

	1
	Провести об’єктивне обстеження хворого на  анемію  
	1.Провести збір скарг, анамнезу захворювання.

2.Ретельно зібрати анамнез життя пацієн​та. Особливості анамне​зу у дітей з анеміями  

3.Провести огляд хворого.
	

	
	
	4. Скласти діагностич​ний алгоритм анемій у новонароджених

5. Особливості пара​клінічного досліджен​ня у дітей з анеміями
	 

	2
	Сформулювати попередній діагноз
	1.Сформулювати попередній діагноз.

2.Обгрунтувати всі складові попереднього діагнозу на піставі дан​них скарг, анамнезу хвороби та життя, об’єктивного обстеження
	Базуючись на сучасній класифікаціі анемій у дітей сформулювати попередній діагноз та обгрунтувати кожну його складову.

	3
	Оцінити показники додаткових лабора​торних досліджень
	1.Оцінити дані загального аналізу крові.
	Звернути увагу на наявність еритроцитопенії.

	5.


	Провести диференційну діагностику.
	1.Послідовно знайти спільні риси у скаргах, даних анамнезу хворо​би та життя, об’єктив​ному статусі, даних лабораторних та інст​рументальних методів дослідження хворого і при схожій нозології.

2.Знайти відмінності між скаргами, даними анамнезу хвороби та життя, об’єктивними симптомами , даними лабораторних та інст​рументальних методів дослідження хворого і при схожій нозології.

3.На підставі виявле​них відмінностей ви​ключити схожу хворо​бу зі списку ймовірних діагнозів.

4.Провести диферен​ційну діагностику за вище означеним алго​ритмом з усіма нозоло​гіями, які мають схожу клінічну картину з пацієнтом

	

	6


	Сформулювати остаточний клінічний діагноз
	Сформулювати остаточний клінічний діагноз.

На підставі поперед​нього діагнозу, аналізу даних додаткових ла​бораторних та інстру​ментальних методів дослідження, проведе​ного диференційного діагнозу обгрунтувати 

всі елементи остаточ​ного клінічного діагнозу.
	Базуючись на сучасній класифікації клініки  та
періода дії шкодливого фактора.



	7.
	Призначити лікування пацієнту 
	1.Призначити немедикаментозне лікування.

2.Призначити медикаментозне лікування
	Чітко вказати режим  відповідно захворюванню.

Враховуючи вік, важкість, стадію захворювання, наявність ускладнень та супутньої патології призначити сучасне медикаментозне лікування відповідно до стандартів терапії асфіксії у дітей..


Орієнтовна карта  для організації самостійної роботи студентів з навчальною літературою

	Завдання
	Вказівки

	Вивчити етіологію анемій
	Перерахувати основні причини та фактори ризику розвитку анемій

	Вивчити патогенез анемій
	Виділити ключові ланки патогенезу анемій

	Вивчити клінічну картину анемій
	Встановити клінічні симптоми,що дають змогу поставити імовірний діагноз анемії

	Вивчити діагностичні критерії анемій
	Скласти структурну схему захворювання

	Вивчити додаткові методи дослідження (лабораторні, інструментальні)
	Скласти план обстеження хворого на анемію

	Вивчити патогномонічні для анемій зміни даних додаткових методів дослідження
	Перерахувати основні діагностичні критерії анемій  за даними додаткових методів дослідження

	Провести диференційну діагностику, встановити заключний діагноз
	Обгрунтувати основні компоненти діаг​нозу відповідно до сучасної класифіка​ції,та провести диференційний діагноз

	Призначити індивідуальне комплексне лікування хворого на анемію
	Скласти лист призначень із зазначенням режиму,враховуюючи важкість стану хворого, форму захворювання, наявність ускладнень 


Тема 2. Гемобластози у дітей
Лейкемії та лімфоми у дітей: Етіологія. Патогенез. Класифікація. Діагностика. Диференціальна діагностика з іншими захворюваннями системи крові та захворюваннями, що перебігають з гіперпластичним синдромом. .Шкування. Невідкладна допомога при геморагічному синдромі та синдромах стискання. Прогноз.

І. Актуальність теми: 

Лейкози у дітей являють собою досить складну проблему. Це стосується. перш за все, ранньої діагностики та лікування цієї хвороби, частоти виникнення загрозлизивих ускладнень та фатальних наслідків у разі несвоєчасного та неадекватного її лікування.  Частота лейкозу у дітей складає 3,2-4,4 на 100 000. В цілому ці цифри залишаються стабільними впродовж останніх років. Згідно світовій статистиці, 3,3-4,7 дітей з 100 тисяч захворюють лейкемією у віці до 15 років. Близько 40-46 % випадків припадає на дітей 2-6 років. 

ІІ.
 Навчальні цілі заняття (з вказівкою рівня засвоєння, що планується)

1. Студент повинен мати уявлення (ознайомитися): α1

· Про місце лейкозів в структурі захворювань  системи крові у дітей, поширенність у різних вікових та етнічних групах;

· Про статистичні дані щодо захворюваності, частоти виникнення ускладнень, летальності, найближчого та віддаленого прогнозу хворих;

· Про історію наукового вивчення та внесок відчизняних вчених;

2. Студент повинен знати (засвоїти): α2

· етіологію гемобластозів;

· ключові ланки патогенезу гемобластозів;

· цитохімічну та імунологічеу класифікацію гемобластозів;

· типові клінічні прояви гемобластозів;

· лабораторну та інструментальну діагностику гемоьластозів;

· ускладнення гемобластозів;

· принципи лікування гемобластозів у дітей;

3. Студент повинен оволодіти: α3

Навичками:

· Збирання скарг та анамнезу захворювання;

· Обстеження хворого на гемобластоз та виявлення основних симптомів і синдромів;

· Сформулювати та обгрунтувати попередній діагноз;

· Визначення плану лабораторного та інструментального обстеження хворого (згідно стандартам діагностики);

Вміннями:

· Інтерпритувати результати лабораторних та інструментальних досліджень;

· Провести диференційну діагностику з мієлодиспластичним синдромом, лімфогрануломатозом, неходжкинськими лімфомами,  та іншими клінічними станами, що супроводжуються збільшенням лімфатичних вузлів, підвищенням температури, кровотечами  та іншими ознаками захворювання;

· Надати рекомендації стосовно режиму та дієти хворого на гемобластоз, враховуючи стадію захворювання, важкість стану та супутню патологію;

· Скласти план лікування хворого на гострий лейкоз (згідно стандартам лікування) з урахуванням стадії захворювання, наявності ускладнень та супутньої патології;

· Надати невідклажну допомогу в екстримальних ситуаціях та невідкладних станах.

ІІІ. Цілі розвитку особистості (виховні цілі)

· Студент повинен навчитися дотримуватися правил поведінки, принципів лікарської етики та деонтології біля ліжка хворого на гемобластоз;

· Оволодіти вмінням встановлювати психологічний контакт з пацієнтом та його родиною;

· Засвоїти почуття професійної відповідальності за своєчасність та адекватність надання кваліфікованої медичної допомоги.

VII.1 Матеріали контролю для підготовчого етапу заняття

Питання для контролю вихідного рівня знань навичок та вмінь:

1. Сформулюйте визначення поняття гемобластозу..

2. Визначте етіологію гострих та хронічних лейкозів у дітей..

3. Вкажіть ключові ланки лейкомогенезу .

4. Наведіть основні положення сучасної цитоморфологічної та імунологічної класифікації лейкозів.

5. Назвіть фактори,що сприяють виникненню лейкозів у дітей.

6. Назвіть типові клінічні прояви гострого та хронічного лейкозів у дітей. 

7. Складіть план лабораторного та інструментального обстеження хворої на лейкемію дитини. 

8. Вкажіть найбільш типові ускладнення лейкозів у дітей..

9. Назвіть принципи гострих лейкозів. Пртоколи BFM.

10. Вкажіть основні групи хіміопрпепаратів,які використовуються при лікуванні хворих на лейкози дітей..

11. Прогноз та чутливість до хіміотерапії на підставі найбільш типових хромосомних аберацій при гострих та хронічних лейкозах у дітей..

Тестові питання для визначення початкового рівня знань

1.Які найбільш відмітні особливості змін периферичної крові і кісткового мозоку, що дозволяють запідозрити мієлодиспластичний синдром?

A. Підвищення рівня лейкоцитів периферичної крові, нормальна або знижена клітинність кісткового мозоку.

B. Підвищення рівня тромбоцитів і еритроцитів периферичної крові з підвищенням клітинності кісткового мозоку.

C. Підвищення рівня лейкоцитів периферичної крові при паралельному зниженні вмісту тромбоцитів і еритроцитів і ознаках порушення диференціювання клітинних елементів в кістковому мозку.

D. Зниження вмісту лейкоцитів, еритроцитів і тромбоцитів при одномоментному підвищенні клітинності кісткового мозку з проявами порушень диференціювання клітинних елементів.

Е. Зниження вмісту клітин периферичної крові (тромбоцитів, еритроцитів, лейкоцитів) при одномоментному різкому зниженні клітинності в кістковому мозку.

2.Основні критерії для діагностики гострого лейкозу:

A. Омолодження лейкоцитарної формули крові.

B. Анемія.

C. Панцитопенія.

D. Бластом в кістковому мозку (>30%).

Е. Тромоцитопенія.
3.Метод дослідження для діагностики форми гострого лейкозу:

A. Цитологічний.

B. Гістологічний.

C. Цитохімічний.

D. Імунологічний.

Е. Радіологічний.

4.Зміни в периферічній крові при алейкемічній формі гострого лейкозу:

A. Нейтрофільоз.

B. Анемія, тромбоцитопенія.

C. Відсутність бластів, лімфоцитоз.

D. Еозінофілія.

Е. Мієлоцити, мета мієлоцити.

5.Цитохімічні критерії гострого лімфобластного лейкозу:

A. Позитивна реакція на мієлопероксидазу.

B. Позитивна реакція на глікоген.

C. Позитивна реакція на кислу фосфатазу.

D. Позитивна реакція на неспецифічну естеразу.

Е. Позитивна реакція на ліпіди.

6.При яких формах гострого лейкозу найчастіше виникають лейкеміди на шкірі?

A. Лімфобластній.

B. Мієлобластній

C. Монобластній.

D.Промієлоцитарній.

Е. Мегакаріоцитарній.

7.Лейкемічна інфільтрація ясен найчастіше зустрічається при варіанті гострого лейкозу:

A. Мієлобластному.

B. Лімфобластному.

C. Монобластному.

D. Промієлоцитарному.

Е. Мегакаріоцитарному.

8.Нейролейкемія найбільш часто ускладнює перебіг гострого лейкозу:

A. Мієлобластного.

B. Монобластного.

C. Лімфобластного.

D. Еритромієлозу.

Е. Мегакаріобластного.

9.Діагностичні критерії нейролейкозу:

A. Головний біль, нудота, блювота.

B. Ригідність потиличних м’язів.

C. Симптом Керніга.

D. Цитоз спинномозкової рідини >10/мкл, наявність бластів.

Е. Кров у лікворі

10.Збільшення лімфатичних вузлів і селезінки найчастіше зустрічається при:

A. Мієлобластному лейкозі.

B. Промієлоцитарному лейкозі.

C. Монобластному лейкозі.

D. Лімфобластному лейкозі.

Е. Еритромієлозі.

11.Для якої форми гострого лейкозу характерні некротичні зміни слизових оболонок порожнини рота і глотки?

A. Лімфобластної.

B. Еритромієлоза.

C. Монобластної.

D. Промієлоцитарної.

Е. Мієлобластної.

12. Імунологічний під варіант гострого лімфобластного лейкозу найбільш поширений у дітей:

A. В-зрілоклітинний ГЛЛ.

B. „Нульовий” варіант ГЛЛ.

C. Т-клітинний варіант ГЛЛ,

D. „Common” або „загальний” варіант ГЛЛ.

Е. Пре-В-клітинний ГЛЛ.

13.Морфологічний варіант частіше зустрічається при ГЛЛ у дітей:

A. L3-варіант
B. L2-варіант

C. L1-варіант

D. М1-варіант

Е. М6-варіант.

14.Який морфологічний варіант корелює з В-зрілоклітинними варіантом ГЛЛ?

A. L3.

B. L2/L3.

C. L2.

D. L1.

E. L1-L2.

15.При якому імунологічному під варіанті ГЛЛ виявляється філадельфійська хромосома?

A. О-ГЛЛ.

B.”Загальний”  ГЛЛ

C. Пре-В-ГЛЛ.

D. Т-клітинний ГЛЛ.

Е. В-зрілоклітинний ГЛЛ.

16.Який варіант хромосомної транс локації є специфічним для „нульового” ГЛЛ?

A. Філадельфійська хромосома.

B. Поломки хромосоми 8.

C. Транслокація (4; 11).

D. Транслокація  (1; 11).

Е. Транслокація  (11; 14).
17.Який варіант хромосомної транс локації при ГЛЛ обумовлює поганий прогноз?

A. Транслокація (8; 14).

B. Транслокація  (4; 11).

C. Транслокація (8; 12)

D. Транслокація (9; 22).

Е. Транслокація (9; 14).

18.Наслідки гіперлейкоцитозу при ГЛЛ:

A. Крововилив в мозок.

B. Синдром гострого клітинного лізису.

C. Синдром вдавлення верхньої порожнистої вени.

D. ДВЗ-синдром

Е. Всі відповіді вірні

19.Антиметаболіти для лікування гострого лейкозу:

A. Циклофосфан.

B. Цитарабін.

C. Метотрексат.

D. Асамен.

Е. Іфосфамід.

20.Принципи терапії гострого лейкозу:

A. Лікування цитостатичними засобами.

B. Лікування до поліпшення самопочуття.

C. Лікування до поліпшення показників крові та кісткового мозку.

D. Симптоматична терапія.

Е. Індукція, консолідація ремісії, підтримуюча терапія.

Задачі II рівня (типові)
Задача 1

Хворий Д.7 років, переведений у дитяче відділення з офтальмологічного, де знаходився з приводу флегмони сльозного мішка.

При огпяді :стан хворого середньої тяжкості, шкіра бліда, мають міце одиничні крововиливи на шкірі верхніх кінцівок. На слизовій оболонці щік - геморагічна висипка.Пальпуються збільшені ( до 2см в діаметрі) лімфовузли-підщелепні, задньошийні, надключичні, підпахвові, пахові - безболісні плотно-епастичної консистенції.

В легенях дихання везикулярне.Тони сердця приглушені, чисті. Пульс 74 в хв. АТ18,2/12 кПа (144 \90 мм рт.ст.) Язик чистий. Геморрагічні висипання па слизовій щік та піднебінні. Ясна бліді. Зів гіперемований. Мигдапики рихлі, збільшені. Печінка та селезінка не збільшені.

Аналіз крові: ер.2.1 *10 х12л, Нв 74гл, ЦП 1, поліхроматофілія, анізоцитоз, пойкілоцитоз, ретикулоцитоз 30%, л 4.5*10х 9л, п0%, п.6%, с.10%, л.80%, бласти 4%, тр. 33*10х9л, ШОЕ 55 мм х годину.. Аналіз сечі без патології.

1. Встановити діагноз.

2. Які необхідні допоміжні методи обстеження?

Задача 2
Хворий .Т., 4 роки, захворів гостро: з підвищення температури тіла, з’яви​лася повторна блювота. В наступні 2-3 доби з’явилася значна загальна слаб​кість, незначна жовтяниця шкіри та склер. З діагнозом « Хвороба Боткіна» ди​тина була госпіталізована до інфекційного відділення, звідти після обстеження та взяття аналізу крові переведена до дитячого відділення. З анамнезу відо​мо,що дитина народилася здоровою, в минулому не хворіла. Батьки здорові.     

При обстеженні: стан тяжкий, шкіра бліда з жовтуватим відтінком, склери субіктеричні. Переферічні лімфовузли пальпуються величиною з фасоль, плотні, безболісні. Пульс 76 у хв.,ритмичний, задовільного наповнення. Межі серця в нормі, вислуховується м»який систолічний шум над всіма точками. Печінка виступає з-під краю реберної дуги на 2 см, м»яка, безболісна. Селезінка виступає з-під краю реберної дуги на 4-5 см м’яка, безболісна. Температура тіла 37.8- 39.8 С.  Аналіз крові: ер.0.98*10х12л, Нв 28г/ л,  л 3.8*10х9л, нейтрофільоз без вираженного ядерного зсуву. У мазках крові значна кількість нормоеритробластів. Тр.12*10х9л, ретикулоити 22%. Білірубін крові: загальний102 мкмоль/л, непрямий 96мкмоль/л. Сеча темно-бурого кольору з обільним осадом уратів. Реакція на уробілін різько позитивна.

1. Встановити попередній діагноз.

2. Які необхідні допоміжні методи обстеження?

Задача 3

Хвора Б.,6 років доставлена у клініку в тяжкому стані. Місяць потому      перенесла якесь захворювання з лихоманкою, з приводу якого лікувалася сульфадимезином та пеніциліном. Неділю тому з’явився біль при ковтанні, біль у деснах, підвищелась температура тіла 39.0С. На слизовій оболонці рота та мигдаликів знайдені виразки.Було призначено: зрощення ротової порожнини розчином фурациліну, внутрішньо сульфадиметоксин, левоміцетин. Однак стан не нокращився і хвора була госпіталізована. При огляді: стан тяжкий, температура тіла 39.0С, язик сухий. На слизовій оболонці ясен , твердого та м’якого ніднебіння ,язика, мигдаликів знайдені некротичні виразки, вкриті грязно-сірим нальотом.

Аналіз крові: ер.3.2*10х12л, Нв 100 г/л, л 0.8*10х9л, е0%,п.0%, с22%,л73%,м3%, бласти 2% ШОЕ 2 мм/год.

1.Встановити попередній діагноз.

2.Які необхідні допоміжні методи обстеження?

Задача 4

Хлопчик Ю. потрапив до клініки із скаргами на збільщення підщелепових та навколовушних лімфатичних вузлів, підвищення температури тіла. Хвроіє впродовж місяця, лікувався амбулаторно з діагнозом епідемічного паротиту, лікування було неефективним. Коім того. з’ явилися крововиливи на шкірі, блідість. У полікліниці був зроблений загальний аналіз крові, у якому знайдено лейкоцитів 3,7х10/л, лимф. 90 %, ШОЕ 70 мм/ч.З анамнезу життя: від першої вагітності, ріс та розвивався добре. При госпіталізації загальний стан середньої важкості, блідий, на кінцівках екхімози, збільшення лімфатичних вузлів шийних та підщелепових до 2-3 см у діаметрі, одишка, у легенях вислуховується послаблене дихання, хрипів немає. При аускультації серця- систолічний шум у 5 точці, середньої інтенсивності. Печінка виступає на 4 см з під краю ребірної дуги, селезінка на 3 см., плотна, безболісна. Аналіз крові:  ер.2.56*10х12л, Нв 60 г/л, , анізоцитоз. Лейкоцити  3,5*10х9л, е:1%,п.5%, с9%,л11%,м:1%, лімфобласти 73 %,  ШОЕ 2 мм/год.

Про яке захворювання слід подумати?

Які допоміжні методи обстеження слід провести

Що підтверджує клінічний діагноз?

Задача 5

У п’ятирічного хлопчика, що отримує підтримуючу хімітерапію з приводу гострого лимфобластного лейкозу має місце лихоманка до 39°C з  остудою на протягом доби. Головного При цьому головного болю, симптомів ГРВІ, диспептичних симптомів, болі у шлунку не спостерігалося. При огляді: загальний стан важкий, тахікардія, наявних вогнищ інфекції не спостерігається, гіперемія шкіри, стійкий білий дермографізм. Лабораторні дані: лейкоцити: 1.0 x 10^9/л, гемоглобін: 85 г/л, тромбоцити: 90 x 10^9/л, абсолютна кількість нейтрофілів: 200/мм^3.

Який збудник найбільш імовірно спричинив зазначений стан у дитини?

Призначте відповідну корекцію терапії у зв’язку з передбачуваним збудником? 

Професійний алгоритм виконання курації хворого

(орієнтовна карта) для формування практичних навичок та вмінь.

	№
	Завдання
	Послідовність виконання
	Зауваження, попередження щодо самоконтролю

	1
	Провести об’єктивне обстеження хворого на лейкемію


	1.Провести збір скарг, анамнезу захворювання.

2.Ретельно зібрати анамнез життя пацієнта.

3.Провести огляд хворого.

4.Дослідити лімфатичну систему пацієнта (пальпація).


	Звернути увагу на особливості перебі​гу захворювання, фон, на якому воно виникло вік, супутні хвороби.

Встановити наявність факторів ризику,які сприяли виникнення захворювання .

Оцінити загальний стан хворого, положення у ліжку, колір та вологість шкіри та слизових оболонок,наявність висипки на шкірі..

Звернути увагу на стан лімфатичних вузлів, їх консистен​цію та болючисть, розміри печінки та селезінки..

	
	
	5.Провести аускультацію серця та магістральних судин

6.Дослідити систему органів дихання (перкусія, бронхофонія).

7.Провести аускультацію легень.

8.Дослідити систему органів травлення.
	Звернути увагу на наявність проявів захворювання з боку нервової, серцево-судинної системи та  органів травлення. 

	2


	Сформулювати попередній діагноз


	1.Сформулювати попередній діагноз.

2.Обгрунтувати всі складові попереднього діагнозу на під​ставі даних скарг, анамнезу хвороби та життя, об’єктив​ного обстеження
	Базуючись на сучас​ній класифікаціі лейкозів у дітей сформулювати попередній діагноз та обгрунтувати кожну його складову.

	3
	Оцінити показники додаткових лабораторних досліджень
	1.Оцінити дані загального аналізу крові.

2.Інтерпретувати дані досліджень стернальної пункції.


	Звернути увагу на на​явність лейкоцитозу, зсуву лейкоцитарної формули вліво, підви​щення ШОЕ, наявність бластних клітин.

Звернути увагу на на​явність, бластних клі​тин, їх морфологію, стан червоного ростку у стернальному пунктаті

Звернути увагу на збудника, його чут​ливість до антибіотиків.

	4


	Інтерпретувати дані додаткових інструментальних досліджень.


	Інтерпретувати дані Rо-графії органів грудної клітки, люмбальної пункції, ЕКГ, даних ультразвукового дослідження.


	Звернути особливу увагу на ознаки пнев​монії, інфільтрація ле​геневої тканини, наяв​ність додаткових утво​рень у легенях,тощо, зміни з боку ЕКГ, гепатоспленомегалію за даними УЗД.

	5.


	Провести диференційну діагностику.
	1.Послідовно знайти спільні риси у скаргах, даних анамне​зу хвороби та життя, об’єктив​ному статусі, даних лаборатор​них та інструментальних методів дослідження хворого та при схожій нозології.

2.Знайти відмінності між скаргами,даними анамнезу хвороби та життя, об’єктивни​ми симптомами, даними лабо​раторних та інструментальних методів дослідження хворого та при схожій нозології.

3.На підставі виявлених від​мінностей виключити схожу хворобу зі списку ймовірних діагнозів.

4.Провести диференційну діаг​ностику за вище означеним ал​горитмом з усіма нозологіями, які мають схожу клінічну кар​тину з пацієнтом, в тому числі з прояавми гемобластозу.

5.Враховуючи неможливість виключити лейкемію зі списку імовірних діагнозів,зробити висновок про найбільшу імовірність такого діагнозу.
	Особливу увагу треба приділити проведенню диференційної діагностики з лімфогрануломатозом, неходжкинськими лімфомами,геморагічними синдромами.
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	Сформулювати остаточний клінічний діагноз


	1. Сформулювати остаточний клінічний діагноз.

2. На підставі попередньо​го діагнозу, аналізу даних додаткових лабораторних та інструментальних методів дослідження, проведеного диференційного діагнозу обгрунтувати всі елементи остаточного клінічного діагнозу.
	Базуючись на сучасній класифікації гемобластозів у дітей  сформулювати попе​редній діагноз, усклад​нень основного захво​рювання та наявності захворювань.



	7.
	Призначити лікування пацієнту 
	1.Призначити немедикаментозне лікування.

2.Призначити медикаментозне лікування
	Чітко вказати режим та деталізувати дієту відповідно захворюванню.

Враховуючи вік, важ​кість стану пацієнта, стадію захворювання, наявність усклад​неньта супутньої патології призначити сучасне медикаментоз​не лікування відповід​но до стандартів тера​пії лейкозів у дітей..


Орієнтовна карта  для організації самостійної роботи студентів з навчальною літературою.

	Завдання
	Вказівки

	Вивчити етіологію лейкозів
	Перерахувати основні етіологічні фактори гострих та хронічних лейкозів у дітей.

	Вивчити лейкомогенез.
	Виділити ключові ланки патогене​зу гострих та хронічних лейкозів у дітей.

	Вивчити клінічні прояви гостих та хронічних лейкозів у дітей. 
	Встановити симптоми та згрупу​вати їх у клінічні синдроми,що дають змогу поставити імовірний діагноз лейкозу.

	Вивчити діагностичні критерії гострого та хронічного лейкозу.
	Скласти структурну схему захворювання

	Вивчити додаткові методи дослідження (лабораторні, інструментальні)
	Скласти план обстеження хворого на лейкемію.

	Вивчити патогномонічні для пневмонії зміни даних додаткових методів дослідження
	Перерахувати основні діагностичні критерії  гемобластозів за даними додаткових методів дослідження

	Провести диференційну діагностику,встановити заключний діагноз
	Обгрунтувати основні компоненти діагнозу відповідно до сучасної класифікації,та провести диференціальний діагноз

	Призначити індивідуальне комплексне лікування дитини,  хворої на гострий та хронічний лейкоз.
	Скласти лист призначень із зазна​ченням режиму, дієти, медикамен​тозного лікування, враховуючи вік, важкість стану хворого, стадію захворювання, наявність усклад​нень та супутніх захворювань.


Тема 3. Геморагічні захворювання у дітей
Гемофілія, тромбоцитопенії та тромбоцитопатії у дітей. Етіологія Патогенез. Класифікація. Діагностика. Диференціальна діагностика з іншими геморагічними станами у дітей. Лікування. Невідкладна допомога при кровотечах та геморагічних станах, які потребують лікування. Прогноз. 

І. Актуальність теми. Геморагічний синдром може маніфестувати як са​мостійне захворювання системи крові або бути проявом іншої патології. При​чина геморагій – порушення в системі гемостазу, які є первинними при вро​джених геморагічних діатезах і вторинними - при ускладненнях. Зупинка кро​вотечі здійснюється завдяки взаємодії трьох ланок гемостазу: судинного, тром​боцитарного і плазменно-коагуляційного. Ізольоване або поєднане порушення в одній або декількох ланок гемостазу може призвести до розвитку геморагічного синдрому. 
ІІ. Навчальні цілі заняття (з вказівкою рівня засвоєння, що планується)

1. Студент повинен мати уявлення (ознайомитися): α1

· Про місце геморагічних захворювань в структурі захворювань дитячого віку.

· Про статистичні дані щодо захворюваності, частоти виникнення ускладнень, летальності, найближчого та віддаленого прогнозу хворих;

· Про історію наукового вивчення та внесок відчизняних вчених;

2. Студент повинен знати (засвоїти): α2

1. сучасну схему згортаючої, антизгортаючої систем крові, судинно-тромбоцитарного гемостазу;

2. класифікацію геморагічних захворювань у дітей

3. етіологію, патогенез гемофілії, тромбоцитопеній та тромбоцитопатій у дітей;

4. клінічні прояви гемофілії, тромбоцитопенії та тромбоцитопатії у дітей.

5. Принципи лікування гемофілії, тромбоцитопенії та тромбоцитопатії у дітей

6. Профілактику геморагічних захворювань у дітей, методи реабілітації таких хворих та диспансерного спостерження.

3. Студент повинен оволодіти: α3

Навичками:

· Збирання скарг та анамнезу захворювання;

· Обстеження хворого з проявами геморагічних захворювань та виявлення основних симптомів і синдромів;

· Сформулювати та обгрунтувати попередній діагноз;

· Визначення плану лабораторного та інструментального обстеження хворого (згідно стандартам діагностики);

· Надання невідкладної допомоги при при гострій кровотечі, геморагічному шоку у дітей. 

· Здійснювати прогноз життя при гемофілії, тромбоцитопеніях та тромбоцитопатіях у дітей

Вміннями:

· визначити провідні симптоми у дітей, найбільш характерні для гемофілії, тромбоцитопеній та тромбоцитопатій;

· аналізувати дані лабораторних та інструментальних обстежень при типовому перебігу гемофілії, тромбоцитопеніях та тромбоцитопатіях

· провести диференційну діагностику гемофілії, тромбоцитопеній та тромбоцитопатій з іншими захворюваннями системи крові у дітей;

· провести лікування при різних формах геморагічних захворювань у дітей.

· Провести контроль за призначеною терапією

· Розробити профілактичні заходи, план реабілітації та диспансерного спостереження після виписки дитини із стаціонару..

ІІІ. Цілі розвитку особистості (виховні цілі)

1. сформувати у студентів основні уявлення про важливість дотримання принципів деонтології та лікарської етики при обстеженні хворої дитини, проведенні лікувально-діагностичних маніпуляцій (з урахуванням характеру захворювання та індивідуальних особливостей дитини ступеня інтелектуального розвитку, рівня культури, можливостей вербального спілкування, контакту з батьками хворої дитини та ін. 

2. протягом усього заняття викладач зобов'язаний виховувати студентів своїм зовнішнім виглядом, культурою мови та спілкування з хворими, батьками, медперсоналом, підтверджуючи на власному прикладі, що деонтологія є невід'ємною частиною морально-етичних норм професії лікаря.

Питання для контролю початкового рівня знань:

1. Визначте поняття геморагічного синдрому у дітей.
2. Сучасна схема згортаючої, антизгортаючої систем крові, судинно-тромбоцитарного гемостазу.
3. Які етіологія і патогенез гемофілії, тромбоцитопеній та тромбоцитопатій у дітей?

4. Які клінічні прояви гемофілії, тромбоцитопеній та тромбоцитопатій у дітей?

5. Які основні принципи діагностики гемофілії, тромбоцитопеній та тромбоцитопатій у дітей? Проведіть диференційну діагностику геморагічного синдрому у дітей.
6. Яка невідкладна допомога дітям при гострій кровотечі та геморагічному шоці?

7. Призначте лікування, профілактику і реабілітаційні заходи у дітей з гемофілії, тромбоцитопеній та тромбоцитопатій у дітей.
Зразки тестових завдань та ситуаційних задач.

Тестові питання

1. Після перенесеної ГРВІ у дівчинки 5 років з’явилася носова кровотеча та поліморфна, поліхромна несеметрична висипка (петехії та екхімози) на тулубі і кінцівках. Л/в не збільшені. Патології з боку ШКТ не виявлено. Нв 105 г/л, ер. – 3,3х1012/л - 7,2х109/л. Час згортання крові по Лі-Уайту – 7 хв. (несилікована пробірка), час кровотечі по Дюке – 9 хв, кількість тромбоцитів – 25х109/л, позитивна проба джгута – 15 петехій. Ваш діагноз?

А. Хвороба Вілебранда.

В. Геморагічний васкуліт.

С. Гемофілія.

D. Тромбоцитопенічна пурпура.

Е. ДВЗ-синдром.

2. В дитячу обласну лікарню доставлений 13-річний хлопчик, який страждає гемофілією А з 2 років. Неодноразово лікувався з приводу гемартрозу. Після удару в живіт через 3 год. з’явився абдомінальний біль, поступово наросла блідість; тахікардія (ЧСС 115 на хв.), АТ 85/50 мм.рт.ст. Нв 87 г/л, ер. 3,0х1012/л. Час згортання крові по Лі-Уайту 15 хв. Хірургом діагностована закрита травма органів черевної порожнини, внутрішньочеревна кровотеча. Яку одномоментну дозу кріопреципітату необхідно ввести?

А. 20-30 Од/кг

В. 10-15 Од/кг

С. 35-40 Од/кг

D. 60-80 Од/кг

3. Препарат вибору при лікуванні ІІ стадії ДВЗ-синдрому?

А. Свіжезаморожена плазма

В. Преднізолон

С. Гепарин

D. Кріопреципітат

Е. Контрікал

4. Хлопчик 8 років поступив до гематологічного відділення з носовою кровотечею. Напередодні переніс ГРВІ. Амбулаторно отримував жарознижу​вальні препарати, інтерферон у ніс. Об’єктивно: на шкірі тулуба та кінцівок по​ліморфний, поліхромний несиметричний геморагічний висип. В аналізі крові: Еритр. - 3,5 1012/л, Hb - 90 г/л, КП - 0,8, лейкоцити - 10 109/л, пал. - 1%, сегм. - 61%, еоз. - 8%, лімф. - 20%, мон. - 10%, ШОЕ - 12 мм/год, тромб. - 15 г/л, тривалість кровотечі 6 хв. Оберіть найбільш раціональний варіант лікування.
А. Трансфузії еритроцитарної маси

В. Вікасол, глюконат кальцію

С. Гепарин, амінокапронова кислота

D. Курантіл, реополіглюкін

Е. Преднізолон, діцинон, амінокапронова кислота

5. Дівчинка 8 років. Мати скаржиться на виникнення на шкірі дитини висипу у вигляді плям червоного кольору, розміром до 5 мм. Елементи розташовуються симетрично, переважно в ділянці ліктьових суглобів. Яким методом можна відрізнити геморагічну пляму від судинної?

А. Перкуторно

В. Натисненням

С. Розтиранням

D. Оглядаючи

Е. Пункційно

6. У дитини 5 років спостерігаються часті носові кровотечі, періодично з'являється висип на боках чи спині після сну. Елементи висипу середньо- та великоплямисті, різнобарвні (симптом “шкіри леопарду”). В гемограмі – лейкоцитоз 12х109 /л, тромбоцити 55,0х109/л, ШОЕ 15 мм/год. Ваш діагноз?

А. Залізодефіцитна анемія

В. Гемолітична анемія

С. Хвороба Верльгофа

D. Гострий лейкоз

Е. Сепсіс

7. Хлопик до першого року життя вигодовувався жіночим молоков. Після року у дитини почали зв’являтися “синці”. А після незначної травми виникли внутрішньом’язова гематома на лівій гомілки та гемартрозу лівого колінного суглобу. До якої групи слід віднести захворювання у дитини?

А. Тромбоцитопенії

В. Тромбоцитопатії

С. Вазопатії

D. Коагулопатії

Е. Змішана

8. Хлопчик 4 років хворіє на гемофілію А. Після травми коліна через 6 годин з’явився біль у колінному суглобі, суглоб збільшився у розмірі, шкіра над ним гіперемірована, гаряча на дотик, рухи у суглобі різко обмежені.

Який лікувальний захід слід призначити дитині в першу чергу?

А. Введення Е-АКК

В. Введення вікасола

С. Введення кріопрецитіна

D. Пункція суглоба

Е. Ин’єкція адреналіну
9. Мати дівчинки 4 років скаржиться на часті носові кровотечі, що виникають вночі,  без наявних причин.  В клін.ан. крові: Ер – 3,4 х 1012/л, Нв – 100 г/л, кп – 0,88, тромбоцити – 148 х 109  /л, лейкоцити – 5,4 х 1012 /л, б-1%,е-3%,  п-3%, с-37%, л-48%, м-8%, ШОЕ – 6 мм/г. Який метод дослідження слід вважати найбільш інформативним у даному випадку?

А.Мієлограма.

В.Визначення часу кровотечі.

С.Визначення часу згортання.

D.Визначення рівню функціональної активності тромбоцитів.

Е. Аутокоагуляційний тест.

10. Молоде подружжя звернулося у медико-генетичний центр за консультацією у зв’язку з вагітністю дружини. Батько майбутньої матері страждає на гемофілію А. Яка вірогідність народження  хворого на гемофілію хлопчика у цій сім’ї?

А.25%

В.50%

С.75%

D.100%

Е.  0

11. Дівчинка 10 років поступила до гематологічного відділення з носовою кровотечею та наявністю поліморфного, поліхромного несиметричного геморагічного висипу (петехії та екхімози) на шкірі обличчя, тулубу та кінцівок. З анамнезу відомо, що “синці” без наявних причин стали виникати у дитини 2 місяці тому. В клін. ан. крові:  Ер – 3,2 х 1012/л, Нв – 90 г/л, кп – 0,88, тромбоцити – 14 х 109  /л, лейкоцити – 4,0 х 1012 /л, б-1%,е-3%,  п-3%, с-37%, л-48%, м-8%, ШОЕ – 12 мм/г. Яким метод дослідження стане вирішальним у визначенні первинного або вторинного характеру тромбоцитопенії?

А. Мієлограма.

В. Визначення часу кровотечі.

С. Визначення часу згортання.

D. Визначення рівню функціональної активності тромбоцитів.

Е. Аутокоагуляційний тест.

12. В дитяче гематологічне відділення було доставлено хлопчика , що страждає гемофілією С. Через 2 години після екстракції зубу у дитини відновилася кровотеча. Який препарат слід вважати препаратом вибору у даному випадку для зупинки кровотечі?

А. Свіжозаморожена плазма.

В. Дицинон.

С. Кріопреципітат.

D. Гепарін.

Е. Вікасол.

13. У хлопчика 4 років з моменту народження спостерігається геморагічний висип ( петехії, єкхімози) на шкірі тулубу, кінцівок, обличчя. З двохрічного віку у дитини з’явилися періодичні носові кровотечі. У матері дитини періодично мають місце “синці” без наявних причин, що циклу рясні тривалі менструації. В клін.ан.крові дитини рівень тромбоцитів 140 х109/л. Тести на функції тромбоцитів: адгезивність – 24%, агрегація – 36%, ретракція – 26%. Вміст антигемофільного фактору у крові 24%. Ваш діагноз?

А. Спадкова тромбоцитопатія Гланцмана.

В. Ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура.

С. Гемофілія А.

D. Гемофілія Д.

Е. Хвороба Вілібранда.

14. У дитини 13 років, яка отримувала ацетилсаліцилову кислоту з приводу гіпертермії на фоні гострої респіраторної вірусної інфекції, з'явилась носова кровотеча та геморагічна висипка на шкірі тулуба у вигляді петехій. Позитивний симптом джгута. В аналізі крові помірна анемія, кількість тромбоцитів та час згортування крові в нормі, час кровотечі 10 хв. Яке дослідження треба провести для підтвердження діагнозу?
А. Протеїнограма.
B. Мієлограма.
С. Визначення адгезивної та агрегаційної функції тромбоцитів.
D. Печінкові проби.
Е. Визначення тесту тромбопластину утворення.
15. На прийомі хлопчик 12 років зі скаргами на появу "синців" різного забарвлення на шкірі тулуба та кінцівок. Загальний стан середньої важкості. При огляді шкіри виявлені петехії та плями геморагічного характеру, які розташовані несиметрично. Із анамнезу з'ясовано, що під час свят (3 дні потому) він споживав мариновані сливи та огірки домашнього приготування. В аналізі крові: гемоглобін 130 г/л, еритроцити -3,8х1012/л, лейкоцити - 6,0х109/л, тромбоцити 212x109/л. Ваш попередній діагноз?
А. Ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура.
В. Геморагічний васкуліт.
С. Менінгококцемія.
D. Набута тромбоцитопатія.
Е. Гемофілія В.
16.
У дівчинки 8 років, яка хворіє ревматоїдним артритом на фоні прийому бруфену з'явились носові кровотечі. В аналізі крові: гемоглобін 110 г/л, тромбоцити 200 х 109/л. Час кровотечі за Дюком 9 хв, час згортання крові за Лі-Уайтом - 5 хв. Назвіть найбільш вірогідну причину виникнення геморагічного синдрому.

А. Гіпополівітаміноз.

В. Підвищення проникності стінки судин.
С. Зниження агрегаційної властивості тромбоцитів.
D. Зниження IX фактору згортання крові.
Е. Зниження XI фактору згортання крові.
17.
На фоні тромбоцитопатії у дівчинки 14 років почалась маткова
кровотеча. Який препарат треба призначити в першу чергу?
А. Переливання еритроцитної маси.
В. Переливання тромбоконцентрату.
С. Введення великої дози вітаміну С.
D. Введення альбуміну.
Е. Введення фібриногену.
18.
У 2-місячного хлопчика після проведення профілактичного щеплення спостерігалася тривала кровотеча з місця ін'єкції, після чого утворилася внутрішньом'язова гематома. При обстеженні дитини виявлено значне підвищення споживання протромбіну та виражене  подовження  активованого часткового тромбопластинового часу. Який найбільш імовірний діагноз?

А. Гемофілія 

В. Хвороба Верльгофа 

С. Хвороба Шенляйи - Геноха 

D. Геморагічна хвороба новонароджених 

Е. Природжена афібриногенемія

19. У 10-річного хлопчика, хворого на гемофілію, спостерігається гостра респіраторна вірусна інфекція з лихоманкою. Який з жарознижуваль​них препаратів протипоказаний цьому хворому?
А. Парацетамол
В. Анальгін
С. Піпольфен
D. Ацетилсаліцилова кислота
Е. Панадол ехtra
20. У дівчини 3 років на фоні гострого бронхіту, з приводу якого вона одержувала бісептол, з'явились екхіматозні та несиметричні петехіальні висипи на тулубі та в ділянці сідниць, а також носові кровотечі. Яке захворювання найбільш імовірне у даному випадку?

А. Гемофілія А

В. Геморагічний васкуліт

С. Хвороба Віллебранда
D. Тромбоцитопенічна пурпура
Е. Гемофілія В

Задачі II рівня (типові)

Задача 1

Вітя В., наприкінці квітня занедужав ангіною. Лікувався ацетилсаліциловою кислотою.10 травня  на руках і ногах з’явилася геморагічна висипка в вигляді экхімозів і петехій, а 11 травня виникла носова кровотеча, що була зупинена після застосування холоду на ніс. Був спрямований у стаціонар. При надходженні у клініку стан середньої ваги. Млявий, блідий, по всьому тілу рясна  висипка у виді петехій і экхімозів. Позитивні симптоми щипка, джгута. Внутрішні органи без відхилень від норми. Аналіз крові: ер.- 4,6 х 1012/л, Hb.-110г/л, Ц.п.-0,9, Л-5х109/л ,е-1%,П.-1%,С.-73%,Л.-20%, М-5%, ШОЕ – 10 мм/г, тромбоцити – 46 х 109/л Ретракція кров'яного згустку - 65%. Тривалість кровотечі за Д’юком - 20 хвилин. Зсідання за методом Лі-Уайта – 7 хв. Через місяць терапії стан дитини задовільний, тромбоцити-180х109 /л.

Визначте клінічний діагноз; обґрунтуйте його. Призначте додаткове обстеження.

Задача  2

Алла В.; 4 років, госпіталізована  до стаціонару зі скаргами на появу синців на ногах, нерясну носову кровотечу. Хворіє з 1,5 років, коли мати вперше по​мітила синці на ногах. Далі стали періодично відмічатися нерясні носові крово​течі. Під час огляду –дівчинка  бліда, лімфатичні вузли не збільшені. На шкірі нижніх кінцівок - численні синці. На шкірі тулубу - одиничні елементи петехі​ального висипу. Позитивний симптом щипка, джгута. На слизовій оболонці  рота та склерах - діапедезні крововиливи. Тони серця ритмічні, короткий систо​лічний шум. Аналіз крові:ер.-4,2х1012/л, Hb.-110г/л, Ц.п.-0,9, Л-8х109/л, е.-8%, П.-3%, С.-42%, Л.-44%, М-9%, ШОЕ-8 мм/г, тромбоцити-70х109/л  Ретракція кров'яного згустку  -60%. Тривалість кровотечі за Дьюком  -  22 хвилини . Зсіданняя за методом Лі-Уайта - 6 хв. Пунктат кісткового мозку: червоний і білий паросток не змінені. Гіперплазія мегакаріоцитарного паростка.

Визначте клінічний діагноз і обґрунтуйте його.

Задача 3

Хлопчик Коля С., надійшов у лікарню у віці 2 років. У 5 місячному віці  стали з'являтися синці на шкірі різних частин тіла, у віці 7 місяців, була кровотеча з ясен при прорізуванні зубів, на яснах з'явилися синьо-чорні мішечки. Після незначної травматизації з’явився набряк та болісність під час рухів у  правому колінному суглобі ,з приводу чого дитина була госпіталізована  у стаціонар .Дідусь дитини страждав на тривалу кровотечу.

Ваш можливий діагноз, план обстеження.

Задача 4

Вітя Л., 6 років надійшов у стаціонар зі скаргами на болі в лівому колінному суглобі, підвищення температури, під час рухів запнувся, вдарився ногою. Страждає на гемофілію А. Під час огляду лівий колінний суглоб набряклий,  шкіра над ним гаряча  на дотик, гіперемована, рухи в ньому різко обмежені  та болісні.

Аналіз крові: ер.-3,43 х 1012/л, Hb.-107 г/л, К.п.-0,94, Л-5,6 х 109/л, Е.-1%, П.-1%, С.-65%, Л.-42%, М-1%, ШОЕ - 10 мм/г.

Час зсідання за Лі-Уайтом - 30 хвилин.

Визначте діагноз  та призначте лікування.

Задача  5

Дитину 3-х місяців  було госпіталізовано до гематологічного відділення зі скаргами матері на наявність висипу на  шкірі тулубу, кінцівок, слизових оболонках. Висип з'явився за 3 дні до госпіталізації, після використання у раціоні дитини неадаптованої суміші.

Об'єктивно. Стан дитини  середньої важкості. Самопочуття задовільне. На шкірі кінцівок, тулуба геморагічний висип, несиметричний, поліморфний ( петехії, екхімози), поліхромний. На слизових оболонках  - рясний петехіальний  геморагічний висип. У клінічному аналізі крові: Нв - 80г/л; еритр.-3,0 х 1012/л; К.п.- 0,85; тромбоцити - 35 х 109/л; ретикулоциты-10%0; лейкоцити - 6,65 х 109/л, ШОЕ -15мм/г.

Ваш попередній діагноз ? Які лабораторні дослідження необхідно провести з метою верифікації діагнозу? Терапевтична тактика.

Професійний алгоритм виконання курації хворого (орієнтовна карта) для формування практичних навичок та вмінь

Діагностичний алгоритм геморагічних захворювань у дітей

	№
	Завдання
	Послідовність виконання
	Зауваження, попередження щодо самоконтролю

	1
	Провести об’єктивне обстеження хворого на геморагічні захворювання
	1.Провести збір скарг, анамнезу захворювання, та анемнезу життя

2.Провести огляд хворого.

3. Дослідити серцево-судинну систему пацієнта

4.Провести аускультацію серця та магістральних судин

5.Дослідити систему органів дихання

6.Провести аускультацію легень.

7.Дослідити систему органів травлення.
	Звернути увагу на особ​ливості перебігу захво​рювання, фон, на якому воно виникло, час початку захворювання.

Встановити наявність факторів ризику, які сприяли виникнення захворювання .

Оцінити загальний стан хворого, колір шкіри та слизових оболонок, на​явність екхімозів, пете​хій та гематом на шкірі.

Звернути увагу на наявність чи відсутність кровотеч зі слизових оболонок, носових кро​вотеч, мелени, гемарт​розів, гематом, легене​вих кровотеч, тощо.

	2
	Сформулювати попередній діагноз
	1.Сформулювати попередній діагноз.

2. Обгрунтувати всі складові попереднього діагнозу на піставі даних анамнезу хвороби та об’​єктивного обстеження
	Базуючись на сучасній класифікаціі геморагіч​них захворювань у дітей сформулювати попе​редній діагноз та обгрунтувати кожну його складову.

	3
	Оцінити показни​ки додаткових лабораторних та інструментальних досліджень
	1.Оцінити дані загального аналізу крові.

2.Інтерпретувати дані коагулограми, часу згортання крові та тривалості кровотечі

3. Інтерпретувати дані інструментальних методів дослідження
	Звернути увагу на рівень тромбоцитів, еритроцитів, лейкоцитів та лейкофор​мулу. Звернути увагу на парциальний тромбо​пластиновий час, про​тромбіновий час та протромбіновий індекс, час згортання крові та тривалість кровотечі, аутокоагуляційний тест, споживання протром​біну, час фібрінолізу.

Звернути увагу на дані УЗД внутрішніх органів, рентгенографії органів грудної клітки, суглобів, тощо

	4.


	Провести диференційну діагностику.
	1. Послідовно знайти спільні риси в даних анамнезу хвороби, об’​єктивному статусі, даних лабораторних та ін​стру​ментальних методів дос​лідження хворого та при схожій нозології.

3. Провести диферен​ційну діагностику за ви​ще означеним алгорит​мом з усіма нозологі​ями, які мають схожу клінічну картину з пацієнтом.

2. Знайти відмінності між даними анамнезу хворо​би, об’єктивного статусі, даними лабора​торних ме​тодів дослід​ження хворо​го та при схожій нозології та на підставі виявлених від​мінностей виключити схожі хвороби зі списку ймовірних діагнозів.

4. Враховуючи немож​ливість виключити гемо​рагічне захворюван​ня зі списку імовірних діагно​зів, зробити висновок про найбільшу імовір​ність такого діагнозу.
	Особливу увагу треба приділити проведенню диференційної діагностики з ДВЗ-синдромом, гіпо- та апластичними анеміями, лейкозом, геморагічним васкулітом

	5


	Сформулювати остаточний клінічний діагноз
	1. Сформулювати оста​точний клінічний діагноз.

2. На підставі поперед​нього діагнозу, ана​лізу даних додаткових лабо​раторних та інструмен​тальних методів дослі​дження, проведеного ди​ференційного діагно​зу об​грунтувати всі елементи остаточного клінічного діагнозу.
	Базуючись на сучасній класифікації геморагіч​них захворювань у дітей сформулювати остаточний діагноз.



	6.
	Призначити лікування пацієнту
	1.Призначити не медикаментозне лікування.

2.Призначити медикаментозне лікування
	Чітко вказати режим та дієту хворого відповід​но клінічним проявам захворювання та стану дитини.

Враховуючи важкість стану пацієнта, клініч​них проявів захворю​вання призначити су​часне медикаментозне лікування відповідно до стандартів терапії гемо​рагічних захворювань .


Орієнтовна карта для організації самостійної роботи студентів з навчальною літературою.

	Завдання
	Вказівки

	Вивчити етіологію геморагічних захворювань у дітей
	Перерахувати основні причини та фактори ризику розвитку геморагічних захворювань у дітей

	Вивчити патогенез геморагічних захворювань у дітей
	Виділити ключові ланки патогенезу геморагічних захворювань у дітей

	Вивчити клінічну картину геморагічних захворювань у дітей
	Встановити клінічні симптоми,що дають змогу поставити імовірний діагноз геморагічного захворювання

	Вивчити діагностичні критерії геморагічних захворювань у дітей
	Скласти структурну схему захворювання

	Вивчити додаткові методи досліджен​ня (лабораторні, інструментальні)
	Скласти план обстеження хворого на геморагічне захворювання

	Вивчити патогномонічні для геморагічних захворювань зміни даних додаткових методів дослідження
	Перерахувати основні діагностичні критерії геморагічних захворювань у дітей за даними додаткових методів дослідження

	Провести диференційну діагностику, встановити заключний діагноз
	Обгрунтувати основні компоненти діаг​нозу відповідно до сучасної класифі​кації та провести диференційний діагноз

	Призначити індивідуальне комплексне лікування хворого на геморагічне захворювання 
	Скласти лист призначень із зазначенням режиму, методу вигодовування, медика​ментозного лікування, враховуючи важкість стану хворого, форму захворювання, наявність ускладнень


 Тема 4. Цукровий діабет у дітей. Етіологія, патогенез, класифікація, клініка, діагностика, диференційна діагностика, лікування, профілактика, прогноз цукрового діабету у дітей. Інсулінотерапія. Гіперглікемічна кетоацидотична та гіпоглікемічна коми: етіологія, патогенез, класифікація, клініка, діагностика, диференціальна діагностика, надання невідкладної допомоги та профілактика. Прогноз.
І. Актуальність теми.

На земній кулі нараховується близько 120 млн. хворих на цукровий діабет із явною формою і приблизно така ж кількість хворих на діабет не виявлена. Протягом останніх десятиріч у всіх високорозвинутих країнах спостерігається як абсолютний так і відносний ріст даної хвороби. Кожні 10-15 років кількість хворих подвоюється. 

Цукровий діабет (ЦД) зустрічається у всіх вікових періодах і складає 10-20 % від загальної кількості хворих. В Україні більше 5000 дітей хворіють на цукровий діабет. Сучасні методи лікування цукрового діабету не вирішують проблеми летальності від діабету, яка складає серед дитячого населення 0,3-0,4 на 100 000 населення.

Вивчення клінічних ознак хвороби, особливостей протікання цукрового діабету у дітей, методів діагностики та лікування необхідно для роботи не тільки педіатра, а й сімейного лікаря та лікарям інших спеціальностей.

Конкретні цілі:
Визначати етіологічні та патогенетичні фактори цукрового діабету у дітей.
Класифікувати і аналізувати типову клінічну картину цукрового діабету у дітей.
Складати план обстеження та аналізувати дані лабораторних та інструментальних обстежень при типовому перебігу цукрового діабету у дітей.
Демонструвати володіння принципами лікування, реабілітації і профілактики цукрового діабету у дітей.
Ставити діагноз і надавати екстрену допомогу при гіперглікемічній кетоацидотичній, гіперосмолярній, лактацидемічній та гіпоглікемічній комах у дітей.
Проводити диференціальну діагностику цукрового діабету у дітей, різних видів ком при цукровому діабеті та ставити попередній діагноз.
Здійснювати прогноз життя при цукровому діабеті.
Демонструвати володіння  морально-деонтологічними принципами медичного фахівця та принципами фахової субординації в педіатрії.

ІІ. Навчальні цілі заняття (з вказівкою рівня засвоєння, що планується)

Студент повинен мати уявлення (ознайомитися): α1

· Про місце цукрового діабету в структурі ендокринних захворювань, поширенність у різних вікових та етнічних групах;

· Про статистичні дані щодо захворюваності, частоти виникнення ускладнень, летальності, найближчого та віддаленого прогнозу хворих;

· Про історію наукового вивчення та внесок відчизняних вчених;

Студент повинен знати (засвоїти): α

-    етіологію цукрового діабету І типу у дітей та підлітків;

· основні єтапи патогенезу цукрового діабету І типу у дітей та підлітків;

-    класифікацію цукрового діабету у дітей та підлітків;

· типові клінічні прояви цукрового діабету у дітей та підлітків;

· лабораторну та інструментальну діагностику цукрового діабету;

· хронічні ускладнення цукрового діабету І типу у дітей та підлітків;

· гострі ускладнення цукрового діабету І типу у дітей та підлітків;

· принципи лікування цукрового діабету та його ускладнень у дітей та підлітків;

Студент повинен оволодіти: α3

Навичками:

· Збирання скарг та анамнезу захворювання;

· Обстеження хворого на цукрового діабету( ЦД) та виявлення основних симптомів і синдромів;

· Сформулювати та обгрунтувати попередній діагноз;

· Визначення плану лабораторного та інструментального обстеження хворого (згідно стандартам діагностики);

Вміннями:

· Інтерпритувати результати лабораторних та інструментальних досліджень;

· Провести диференційну діагностику з нецукровим діабетом, нирковою глюкозурією, хворобою де Тоні-Дебре-Фанконі, транзиторною глюкозурією і гіперглікемією

· Провести диференційний діагноз різних видів ком при ЦД

· Надати рекомендації стосовно режиму та дієти хворого на ЦД, враховуючи стадію компенсації, важкість стану, ускладнення та супутню патологію;

· Скласти план лікування хворого на ЦД (згідно стандартам лікування) з урахуванням стадії компенсації, наявності ускладнень та супутньої патології;
· Надати екстрену допомогу при невідкладних станах: гіперглікемічній кетоацидотичній, гіперосмолярній, лактацидемічній та гіпоглікемічній комах при ЦД у дітей.
ІІІ. Цілі розвитку особистості (виховні цілі)

· Студент повинен навчитися дотримуватися правил поведінки, принципів лікарської етики та деонтології біля ліжка хворої на ЦД дитини;

· Оволодіти вмінням встановлювати психологічний контакт з пацієнтом та його родиною;

· Засвоїти почуття професійної відповідальності за своєчасність та адекватність надання кваліфікованої медичної допомоги.

Контрольні  запитання

1. Класифікація  цукрового  діабету.

2. Рання  діагностика  цукрового  діабету.

3. Надати  характеристику  клінічної  картини  цукрового  діабету.

4. З  якими  захворюваннями  проводиться  диф. діагностика  цукрового  діабету ?

5. Провести  диференційну  діагностику  цукрового  діабету.

6. Класифікація  ускладнень  цукрового  діабету.

7. Рання  діагностика  ускладнень  цукрового  діабету.

8. Профілактика  розвитку  ускладнень  цукрового  діабету.

9. Лікування  цукрового  діабету у дітей.

10. Профілактика  розвитку  та  лікування  ускладнень  інсулінотерапії.

11. Профілактика  розвитку  цукрового  діабету  у  дітей.

Тестові завдання для визначення початкового рівня знань
1. При проведенні глікемічного профілю призначають таку кількість глюкози на 1 кг маси тіла дитини: 

А. 1,15 г

В. Не призначають

С. 1,75 г

Д. 0,75 г

Е. 1,5 г

2. При проведенні орального глюкозотолерантного тесту призначають таку кількість глюкози на 1 кг маси тіла дитини: 

А. 1,15 г

В. Не призначають

С. 1,75 г

Д. 0,75 г

Е. 1,5 г

3. Співвідношення денної та нічної дози інсуліну для лікування хворих з цукровим діабетом становить:

 А.  1:1

 В.  1:2

 С.  2:1

 Д. 2:2

 Е. залежить від тяжкості ЦД

4. Співвідношення  дози інсуліну короткої дії та пролонгованого для лікування хворих з цукровим діабетом становить:

 А. 1:1

 В.  1:2

 С.  3:1

 Д.  1:3

 Е. залежить від тяжкості ЦД

5. До інсуліну короткої дії відноситься:

A.) лантус;

B) левемир;

C) протафан;

D) хумалог;

E) актрапід.

6. У дитини 6 років протягом двох місяців спрага, поліурія, підвищений апетит. При цьому відзначається зниження маси тіла на 3 кг. Протягом тижня приєднався нічний енурез. При обстеженні виявлена гіперглікемія -14 ммоль/л.Установлено цукровий діабет, типІ. Який генез даного захворювання?
А. Бактеріальний
В. Вірусний
С.Аутоімунний
D. Нейрогенний
Е. Вірусно-бактеріальний

7. У дитини 9 років вперше виявлено цукровий діабет. Чим будуть проявлятися ураження шкіри?
А. Гіперпігментацією. 
В. Депігментацією 
С.Схильністю до гнійничкових захворювань
D. Розвитком слоновості 
Е. Петехіями

8. Дівчинка 10 років звернулася до лікаря зі скаргами на спрагу, часте сечовипускання, схуднення. Вважає себе хворою близько місяця. Об'єктивно: патології внутрішніх органів не виявлено. Яке лабораторне обстеження треба негайно провести у хворого?
А. Проба на толерантність до глюкози

В. Аналіз сечі на цукор з добового діурезу
С. Аналіз сечі на мікроальбумінурію
D.Аналіз крові на цукор 
Е. Глюкозуричний профіль

9. Батьки хлопчика 7 років звернулись до лікаря зі скаргами: за останні 2-3 тижні у дитини з'явилась поліурія, спрага, втрата маси до 4кг. Об’єктивно: шкіра бліда, суха, на шоках рум'яний., губи і язик сухі, тургор тканин знижений, залах ацетону з рота. Який діагноз найбільш імовірний?
А. Нецукровий діабет
В.Цукровий діабет
С. Ацетонемічний синдром
D. Нирковий діабет
Е. Синдром Альпорта

10. Дитині 7 років. Із 2-річного віку діагностовано цукровий діабет, отримує планово інсулінотерапію. Зранку після ін'єкції інсуліну до 13.00 годин дитина нічого не їла. B 15.00 у дитини з'явився холодний піт, блідість, тремор язика та рук. Що є причиною цього стану?
А. Гіперглікемія 

В.Гіпоглікемія 

С. Тиреотоксикоз 

D. Гіпоксія 

Е. Гіперкальціємія

11. Дитина 5 років, що на протязі 6 місяців страждає на цукровий діабет, скаржиться на спрагу, часті сечовипускання. За добу виділяється близько 3 л сечі. Поліурія у даного хворого, найбільш імовірно, зумовлена:
А. Гіпермагніємією
В. Гіпернатріємією
С. Гіпокаліємією
D. Гіперфосфатемією
Е.Гіперглікемією

12. Дитина 7 років госпіталізована зі скаргами на схуднення, спрагу, часте сечовиділення. Під час обстеження в аналізах крові рівень цукру натще склав 14 ммоль/л, рівень цукру у сечі - 5 г/л. Ваш попередній діагноз?
А. Симптоматична гіпоглікемія  

В. Цукровий діабет II типу
С. Нецукровий діабет
D. Симптоматична гіперглікемія
Е.Цукровий діабет І типу

13. У дівчинки 8 років, що протя​гом трьох років хворіє на цукровий діабет, розвилася гіперглікемічна кома. Яка причина могла привести до цього ускладнення?
А. Надмірне введення інсуліну 
В. Недостатнє приймання їжі 
С. Недостатнє введення інсуліну 
D. Недостатній прийом рідини 
Е. Призначення бігуанідів

14. Дитина 5 років вперше була госпіталізована у відділення з діагнозом: цукровий діабет I типу, декомпенсація (кетоацидоз). Який головний механізм у розвитку захворювання?  

A. Надмірність глюкагону.  

B.Інсулінова недостатність.  

C.Надмірність соматостатину.  

D.Порушення комплексування інсуліну з рецепторами.  

E.Порушення пострецепторних механизмів дії інсуліну

15. Дитина 10 років госпіталізована зі скаргами на спрагу, численне сечовиділення, схуднення, слабкість, млявість. Після клініко - лабораторного обстеження був встановлений діагноз: цукровий діабет I типу, декомпенсація. Чим можна пояснити симптом поліурії у хворого ?   

A. Знижена продукція тиреотропного гормону.  

B.Знижена продукція антидіуретичного гормону.  

C.Підвищена продукція вазопресину.  

D.Глюкоза, що виділяється з сечею, діє як осмотичний діуретик.  

E.Підвищена продукція тиреотропного гормону.  
16. Хворий К., цукровим діабетом хворіє 8 років, перебуває в комі. Об’єктивно: шкіра суха, дихання шумне, запах ацетону в повітрі.

Який вид коми можна запідозріти?

А.кетоацидотична

B. гіперосмолярна

C. молочнокисла

D. гіпоглікемічна

E.  мозкова

17. Хворий К., 8 років. На цукровий діабет хворіє 6 років, отримував інсулін 46 од/добу. Протягом останніх 5 місяців для компенсації глікемії доза інсуліну збільшилась до 108 од. Гіпоглікемії не було.

 Як Ви розцінюєте такий стан?

A. синдром хронічного передозування інсуліну

B. інсулінорезистентність

C. лабільність перебігу діабету

D. синдром Кіммельстіля-Вільсона

E. алергія до інсуліну

18. Хворий М., без свідомості. Шкіра волога, на плечах і стегнах сліди ін’єкцій. Дихання поверхневе. Арт. тиск 110/170 мм рт. ст. Тонус м’язів, сухожильні рефлекси підвищені, судоми м’язів кінцівок.

Про яке захворювання можна думати?

А. гіперглікемічна кома

B.гіпоглікемічна кома

C. гіперосмолярна кома

D. гіперлактацидемічна кома

E. мозкова кома (інсульт)

19. Хворий М., 12 років, на цукровий діабет хворіє 6 років. Отримує інсулін «Актрапид» 13 од + «Протофан» 14 од. В анамнезі неодноразово коматозні стани. Турбує зниження гостроти зору, спрага, слабкість і болі в ногах. При офтальмоскапії на очному дні мікроаневризми судин, крововиливи у сітківку, неоваскулярізація. Глікемія натще - 9,7 ммоль/л, глюкозурія - 2 % (2,5 л), ацетону в сечі не виявлено. Вкажіть важкість та компенсацію цукрового діабету:

А. легка форма, субкомпенсований

B. середньої важкості, компенсований

C. важкий, субкомпенсований

D. легка форма, декомпенсований

E. важка форма, декомпенсований

20. Батьки хлопчика 11 років звернулись до лікаря зі скаргами: за останні 2-3 тижні у дитини з'явилась поліурія, спрага, втрата маси до 4кг, болі в епігастрії. Об’єктивно: шкіра бліда, суха, на шоках рум'янець, губи і язик сухі, тургор тканин знижений, тахікардія, залах ацетону з рота. Який діагноз найбільш імовірний?
А.  Хронічний настрит, загострення
В.Цукровий діабет
С. Ацетонемічний синдром
D. Дифузний токсичний зоб
Е. Нецукровий діабет

Ситуаційні задачі

Задача 1. Хворій 14 років, страждає на цукровий діабет протягом 12 років. Перебіг діабету лабільний. В анамнезі часті гіпоглікемічні коми, зниження зору, біль у нижніх кінцівках. На очному дні визначаються мікроаневризми, крововиливи, розширення вен сітківки. На реовазограмі зниження амплітуди пульсу. Глікемія натще 13,1 ммоль/л.
Завдання : сформулюйте діагноз згідно класифікації.
Задача 2. Хворому 7 років. Скаржиться на періодичну появу фурункулів на шкірі, схуднення( вага 21кг), втомлюванність. Фурункули періодично турбують протягом місяця, 6 міс. тому переніс тяжку форму грипу. Об'єктивно: внутрішні органи без патології. Вміст цукру в крові - 6,6 ммоль/л, ГТТ натще - 6,16 ммоль/л, через 30 хв. після іжі - 7,7 ммоль/л, через 60 хв.. —  12,1 ммоль/л, через 90 хв. - 10,54 ммоль/л,  через 120 хв. - 11,7 ммоль/л. 
Завдання :

1.Оцініть дані ОГТТ

2. Вкажіть найбільш імовірний діагноз.

3. Призначте лікування

Задача 3. Хвора Е., 11років, хворіє цукровим діабетом 3 роки. Отримує 18 одиниць інсуліну протягом доби. Після перенесеної два тижні тому  пневмонії стан погіршився. Посилилась спрага, з’явились біль у животі, нудота, блювання, сонливість. Увечері втратила свідомість. Запах ацетону  з роту. Пульс на 120 на хвилину, АТ 80/45 мм.рт.ст. Дихання шумне. 
Завдання : 1.  Ваш попередній діагноз? 
2.Призначте першочергові необхідні дослідження
Призначте стартове лікування

Задача 4.  Дівчинка 6 років госпіталізована в клініку без свідомості. Хворіє на цукровий діабет 1 рік. При огляді: шкіра суха, бліда; слизова губ яскраво червона; зіниці звужені, очні яблука запалі; дихання шумне, тахіпное; в повітрі запах ацетону; тони серця притишені, тахікардія; артеріальний тиск знижений, живіт здутий. Рівень глюкози в крові – 22,4 ммоль/л. 
Завдання : 1.  Ваш попередній діагноз? 
2. З чого слід почати невідкладну допомогу?

З якої дози простого інсуліну слід почати невідкладну допомогу для виведення дитини з коматозного стану?
Задача 5.   На виклику додому до підлітка, що з дитинства хворіє на цукровий діабет, встановлено, що після вживання алкогольних напоїв в компанії однолітків у нього розвинулась різка слабкість, блідість, втрата свідомості. Об‘єктивно: свідомість відсутня, шкіра бліда, "мармурова", кінцівки ціанотичні, холодні, різко збільшене потовиділення. Періодично - судомні посмикування, дихання поверхневе, часте; тахікардія, пульс ниткоподібний; з рота - запах алкоголю. 
Завдання : 1.  Ваш попередній діагноз? 
2. Вкажіть, який з препаратів необхідно негайно ввести хворому внутрішньовенно?

3. Яка доза препаратів буде введена? 
Професійний алгоритм виконання курації хворого (орієнтовна карта) для формування практичних навичок та вмінь.

	№
	           Завдання
	Послідовність виконання
	Зауваження,попередження щодо самоконтролю

	1
	Провести об”єктивне обстеження хворого на ЦД І типу
	1.Провести збір скарг,анамнезу захворювання.

2.Ретельно зібрати анамнез життя пацієнта.

3.Провести огляд хворого.

4.Дослідити серцево-судинну систему пацієнта (пальпація,перкусія).
	Звернути увагу на особливості перебігу захворювання,фон,на якому воно виникло вік,супутні хвороби,тощо.

Встановити наявність факторів ризику,які сприяли виникненню захворювання .

Оцінити загальний стан хворого,положення у ліжку, колір та вологість шкіри та слизових обо​лонок, наявність набу​хання вен шиі, набряків на кінцівках.

Звернути увагу на ритміч​ність пульсу,його напругу і величину на судинах рук та ніг, верхівковий пош​товх, його властивості, гра​ниці абсолютної та віднос​ної серцевої тупості, їх змі​ни, ЧСС (тахі-чи бради​кардія, екстрасистолія), АТ.

	
	
	5.Провести аускультацію серця та магістральних судин

6.Дослідити систему органів дихання(перкусія,бронхофонія).

7.Провести аускультацію легень.

8.Дослідити систему органів травлення.
	Звернути увагу на ослаблення чи посилення тонів серця,появу шумів та додаткових ІІІ,ІV тонів.

Звернути увагу на особливості перкуторної та аускультативної картини у дітей різного віку, особли​востей при декомпесації ЦД

Звернути увагу на зміни при декомпенсації, діабетичному гепатозі.

	2
	Сформулювати попередній діагноз
	1.Сформулювати попередній діагноз.

2.Обгрунтувати всі складові попереднього діагнозу на піставі даних скарг,анамнезу хвороби та життя,об”єктивного обстеження
	Базуючись на сучасній класифікаціі ЦД сформулювати попередній діагноз та обгрунтувати кожну його складову.

	3
	Оцінити показники додаткових лабораторних досліджень
	1.Оцінити дані загального аналізу крові, сечі

2.Інтерпретувати дані глікемії та глюкозурії, дані орального глюкозотолерантного тесту.

3.Інтерпретувати дані біохімічного дослідження крові, сечі, проби Реберга.

4. Інтерпретувати дані  дослідження крові на вміст гормонів


	Звернути увагу на наявність лейкоцитозу, зсуву лейкоцитарної формули вліво, підвищення ШОЕ, підвищення питомої ваги сечі, наявність глюкозурії та кетонурії.

Звернути увагу на показання до проведення ОГТТ, глікемичного та глюкозуричного профіля.

Звернути увагу на рівень холестерину, ліпідів, креатинину; СКФ, глікогемоглобину; мікроальбумінурії.

Звернути увагу на рівень С-пептиду

	4
	Інтерпретувати дані додаткових інструментальних досліджень.
	Інтерпретувати дані офтальмоскопії, рефлексометрії, реовазографії, термографії, визначення вібраційної чутливості
	Звернути особливу увагу на ознаки хронічних ускладнень ЦД

	5.


	Провести диференційну діагностику.
	1.Послідовно знайти спільні риси у скаргах,даних анамнезу хвороби та життя,об”єктивному статусі,даних лабораторних та інструментальних методів дослідження хворого та при схожій нозології.

2.Знайти відмінності між скаргами,даними анамнезу хвороби та життя, об”єктивними симптомами ,даними лабораторних та інструментальних методів дослідження хворого та при схожій нозології.

3.На підставі виявлених відмінностей виключити схожу хворобу зі списку ймовірних діагнозів.

4.Провести диференційну діагностику за вище означеним алгоритмом з усіма нозологіями,які мають схожу клінічну картину .

5.Враховуючи неможливість виключити ЦД І типу зі списку імовірних діагнозів,зробити висновок про найбільшу імовірність такого діагнозу.
	Особливу увагу треба приділити проведенню диференційної діагностики з нецукровим діабетом, нирковою глюкозурією, хворобою де Тоні-Дебре-Фанконі, транзиторною глюкозурією, гіперглікемією та ін.

	6


	Сформулювати остаточний клінічний діагноз
	1.Сформулювати остаточний клінічний діагноз.

2.На підставі попереднього діагнозу,аналізу даних додаткових лабораторних та інструментальних методів дослідження,проведеного диференційного діагнозу об​грунтувати всі елементи оста​точного клінічного діагнозу.
	Базуючись на сучасній класифікації ЦД сформулювати попередній діагноз,ускладнень основного захворювання та наявності супутніх захворювань.



	7.
	Призначити лікування пацієнту 
	1.Призначити не медикаментозне лікування.

2.Призначити медикаментозне лікування
	Чітко вказати режим та деталізувати дієту відповідно віку та стадії компенсації.

Враховуючи вік, стадію компенсації, наявність ускладненьта супутньої патології призначити сучасне медикаментозне лікування відповідно до стандартів терапії ЦД.


Орієнтовна карта для організації самостійної роботи студентів з навчальною літературою.

	Завдання
	Вказівки

	Вивчити патогенез ЦД у дітей
	Виділити ключові ланки патогенезу ЦД у дітей

	Вивчити клінічні прояви ЦД у дітей
	Встановити симптоми та згрупувати їх у клінічні синдроми,що дають змогу поставити імовірний діагноз ЦД

	Вивчити клінічні прояви ускладнень ЦД
	Встановити симптоми та згрупувати їх у клінічні синдроми,що дають змогу поставити імовірний діагноз ускладнень ЦД

	Вивчити діагностичні критерії ЦД
	Скласти структурну схему захворювання

	Вивчити додаткові методи дослідження(лабораторні,інструментальні)
	Скласти план обстеження хворого на ЦД

	Вивчити патогномонічні для ускладнень ЦД  та для ускладнень інсулінотерапії зміни даних додаткових методів дослідження
	Перерахувати основні діагностичні критерії ускладнень ЦД та інсулінотерапії за даними додаткових методів дослідження

	Провести диференційну діагностику,встановити заключний діагноз
	Обгрунтувати основні компоненти діагнозу відповідно до сучасної класифікації,та провести диференційний діагноз

	Призначити індивідуальне комплексне лікування хворого на ЦД І типу, вміти надати допомогу при при невідкладних станах: гіперглікемічній кетоацидотичній, гіперосмолярній, лактацидемічній та гіпоглікемічній комах при ЦД у дітей.
	Скласти лист призначень із зазначенням режиму, дієти, медикаментозного лікуван​ня.враховуючи вік,важкість стану хворого, стадію захворювання, наявність ускладнень та супутніх захворювань.


Тема 5. Захворювання щитовидної залози у дітей. Класифікація захворювань щитовидної залози у дітей. Етіологія, патогенез, клініка, діагностика, диференціальна діагностика, лікування, профілактика дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоідиту, ендемічного зобу у дітей. Ступені зобу. Невідкладна допомога при тиреотоксичній кризі у дітей. Прогноз.

І. Актуальність теми.

Розповсюдженою  патологією серед дітей та  підлітків є порушення  функцій  щитоподібної залози. Патологія щитоподібної залози в дитячому віці дуже різноманітна. У зв’язку з аварією на Чорнобильський АЕС проблема захворювань щитоподібної залози є однією з основних, спостерігається зростання захворюванності серед дітей на аутоімунний тиреоїдит, гіпотиреоз, доброякісні та злоякісні пухлини щитоподібної залози. Одне  з  найважливіших місць  займає  вроджений  гіпотиреоз, який  зустрічається з частотою  1 випадок на 5000 новонароджених. В 85 – 90% випадків вроджений гіпотиреоз є  первинним й пов'язаний з дефіцитом йоду або дисгенезією щитоподібної залози. При цьому частіше за все мають місце аплазія, гіпоплазія або дистопія щитоподібної залози.В 5 – 10% випадків первинний гіпотиреоз обумовлений дисгормоногенезом (аутосомно – рецесивні  захворювання ). Вроджений гіпотиреоз є вторинним або третинним ( патологія гіпофізу та/або гіпоталамусу) не більш, ніж у 3 – 4% випадків. Вроджений гіпотиреоз  призводить до затримки психомоторного та фізичного розвитку та  інвалідізації дитини, тому  дуже  важлива  рання  діагностика  його

Конкретні цілі:
1. Визначати етіологічні та патогенетичні фактори  дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоїдиту, ендемічного зобу, гострого та підгострого тиреоїдиту,  дифузного нетоксичного зобу, раку щитоподібної залози у дітей .
2. Класифікувати і аналізувати типову клінічну картину  дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоідиту, ендемічного зобу, гострого та підгострого тиреоїдиту,  дифузного нетоксичного зобу, раку щитоподібної у дітей.
3. Визначати особливості вродженого гіпотиреозу у новонароджених дітей і ставити попередній клінічний діагноз.
4. Складати план обстеження та аналізувати дані лабораторних та інструментальних обстежень при типовому перебігу дифузного токсич​ного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоїдиту, ендемічного зобу у дітей.
5. Демонструвати володіння принципами лікування, реабілітації і профілактики  дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоїдиту, ендемічного зобу, у дітей.
6. Ставити діагноз і надавати екстрену допомогу  при тиреотоксичній кризі у дітей, гіпотиреоїдній комі.
7. Проводити диференціальну діагностику  дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоїдиту, ендемічного зобу, гострого та підгострого тиреоїдиту,  дифузного нетоксичного зобу, раку щитоподібної у дітей та ставити попередній діагноз.
8. Здійснювати прогноз життя при  дифузному токсичному зобі, гіпотиреозі, аутоімунному тиреоідиті, ендемічному зобі у дітей.
9. Демонструвати володіння морально-деонтологічними принципами медичного фахівця та принципами фахової субординації в педіатрії.
ІІ. Навчальні цілі заняття (з вказівкою рівня засвоєння, що планується)

4. Студент повинен мати уявлення (ознайомитися): α1

· Про місце захворювань щитоподібної залози в структурі захворювань ендокринної системи у дітей, поширенність у різних вікових та етнічних групах;

· Про статистичні дані щодо захворюваності, частоти виникнення ускладнень, летальності, найближчого та віддаленого прогнозу хворих із захворюваннями щитоподібної залози;

· Про історію наукового вивчення та внесок відчизняних вчених;

5. Студент повинен знати (засвоїти): α2

· етиологію дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоідиту, ендемічного зобу, гострого та підгострого тиреоїдиту,  дифузного нетоксичного зобу, раку щитоподібної у дітей;

· ключові ланки патогенезу захворювань щитоподібної залози ;

· клінічну класифікацію захворювань щитоподібної залози; 

· ступені зобу;

· типові клінічні прояви гіпотиреозу ;

· типові клінічні прояви дифузного токсичного зобу;

· типові клінічні прояви аутоімунного тиреоідиту;

· типові клінічні прояви ендемічного зобу у дітей;

· типові клінічні прояви дифузного нетоксичного зобу;

· лабораторну діагностику гіпотиреозу, гіпертиреозу,

· лабораторну та інструментальну діагностику захворювань щитоподібної залози;

· ускладнення дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоїдиту, ендемічного зобу у дітей ;

· принципи лікування дифузного токсичного зобу, вродженого гіпотиреозу, аутоімунного тиреоїдиту, дифузного нетоксичного зобу, ендемічного зобу у дітей ;

6. Студент повинен оволодіти: α3

Навичками:

· Збирання скарг та анамнезу захворювання;

-   Обстеження хворого із захворюваннями щитоподібної залози;

     та виявлення основних симптомів і синдромів;

· Сформулювати та обгрунтувати попередній діагноз;

· Визначення плану лабораторного та інструментального обстеження хворого (згідно стандартам діагностики);

Вміннями:

· Інтерпритувати результати лабораторних та інструментальних досліджень;

· Провести диференційну діагностику з гострим та підгострим тиреоїдитом, раком щитоподібної залози, діагностувати тиреотоксичний криз та гіпотиреоідну кому, що потребує надання невідкладноі допомоги;
· Провести диференційну діагностику з  раком щитоподібної залози;
· Надати рекомендації стосовно режиму та дієти  хворого із захворюваннями щитоподібної залози , враховуючи стадію захворювання, важкість стану та супутню патологію;

· Скласти план лікування хворого  із захворюваннями щитоподібної залози  (згідно стандартам лікування) з урахуванням стадії захворювання, наявності ускладнень та супутньої патології;

· Надати невідклажну допомогу в екстремальних ситуаціях та невідкладних станах.

ІІІ. Цілі розвитку особистості (виховні цілі)

· Студент повинен навчитися дотримуватися правил поведінки, принципів лікарської етики та деонтології біля ліжка хворого на пневмонію;

· Оволодіти вмінням встановлювати психологічний контакт з пацієнтом та його родиною;

· Засвоїти почуття професійної відповідальності за своєчасність та адекватність надання кваліфікованої медичної допомоги.

Вопроси для самоконтролю:
1. Класифікація  хвороб  щитоподібної  залози.

2. Рання  діагностика врожженого гіпотиреозу.

3. З  якими  захворюваннями  проводиться  диф. діагностика  гіпотиреозу ?

4. Провести  диференційну  діагностику  гіпертиреозу.

5. Як  оцінити  ступені  зобу?

6. Як  діагностувати  гіпотиреоїдну  кому, тиреотоксичний криз?

7. Як  надається  допомога  при  гіпотиреоїдній  комі, тиреотоксичному кризі?

8. Лікування, профілактика дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімун​ного тиреоїдиту, ендемічного зобу, гострого та підгострого тиреоїдиту,  дифузного нетоксичного зобу, раку щитоподібної залози у дітей.
Тестові завдання для визначення початкового контролю
1. При дифузному нетоксичному зобі лікування тироксином показане при  збільшенні щитоподібної залози ( ступінь):

А. Понад II
B. Iа

C. Iб

D. 0

Е. Не показано

2. Психічний та фізичний розвиток при вродженому гіпотиреозі :

А. Сповільнюється психічний та фізичний розвиток 
В. Не змінюється психічний та фізичний розвиток

С. Прискорюється психічний та фізичний розвиток
Д. Сповільнюється психічний, прискорюється фізичний розвиток
Е. Не змінюється психічний, повільнюється фізичний розвиток

3. При первинному гіпотиреозі рівень ТТГ, Т3  та Т4 в крові:

А. Підвищений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
В. Не змінений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
С. Знижений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
Д. Підвищений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4;
Е.  Знижений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4.

4. Замісна терапія тироксином при проведенні скринінгу у пологовому будинку на вроджений гіпотиреоз призначається при рівні ТТГ:

А. 50-100 мк/мл і вищє

В. Тільки вищє 100 мк/мл

С. До 20 мк/мл

     Д. 20-50 мк/мл

     Е . 10-20 мк/мл

5. Найбільш інформативний метод дослідження для підтвердження діагнозу вродженого гіпотиреозу:

А.Визначення рівня тиреотропного гормону у сироватці крові

В. УЗД щитоподібної залози

С. Визначення рівня йоду, пов язаного з білком

Д. Визначення « кісткового» віку

Е. Визначення рівня холестерину крові

6. Встановить можливу причину: дитині 8 місяців, скарги на сонливість, кволість, наявність тривалих закрепів, відставання у психомоторному розвитку з перших місяців життя; об єктивно- язик потовщений, не вміщується в порожнині рота,шия коротка, волосся ламке, сухе, нігті ламкі, з тріщинами, велике черево.

А. Недостатня функція щитоподібної залози

В. надмірна функція щитоподібної залози

С. Йодна недостатність

Д. Вроджена вада шлунково-кишкового тракту

Е Синдром Шерешевського-Тернера

7. Патогенетичне лікування дитини з ознаками тиреотоксикозу:

А. Призначення мерказоліла

В. Призначення преднізолону

С. Лікування седативними препаратами

Д. Призначеня серцевих глікозидів

Е. Терапія препаратами калію

8. Найбільш вірогідна патологія, що зумовлює таку картину: у дитини 1 місяця при огляді відзначені в ялість, апатичність, блідість, гіпертелоризм, макроглосія, сухість шкіри, м язова гіпотонія, брадикардія, систолічний шум на верхівці серця, схильність до закрепів:

А. Вроджений гіпотиреоз

В. Хвороба Дауна

С. Лімфатіко-гіпопластична аномалія конституції

Д. Вроджена вада серця

Е. Рахіт

9. При дослідженні у дитини віявлено клінічні пряви: вологість шкіри, збудженість, дратівливість, зниження ваги, тахікардія, симптоми Грефе, Штельвага, Мебіуса. Для якого захворювання характерні ці клінічні пряви?

А. Тиреотоксикоз

В. Гіпотиреоз

С. Цукровий діабет

Д. Акромегалія

Е. Вегето-судинна дістонія
10. При лікуванні вродженого первинного гіпотиреозу використовуються препарати:

А. Мерказоліл

В. Тироліберин
С. Тироксин

Д. Обзидан

Е. Тиреотропний гормон
11. Який метод дослідження проводиться для скрінінгу новонароджених на вроджений гіпотиреоз у пологовому будинку:

А. Визначення рівня тиреотропного гормону у сироватці крові

В. УЗД щитоподібної залози

С. Визначення рівня тироксину  у сироватці крові

Д. Визначення « кісткового» віку

Е. Визначення рівня холестерину крові
12. Які порушення рівнів гормонів характерні для первинного гіпертиреозу?
А. Підвищений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
В. Не змінений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
С. Знижений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
Д. Підвищений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4;
Е.  Знижений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4.

13. Які порушення рівнів гормонів характерні для вторинного гіпертиреозу?
А. Підвищений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
В. Не змінений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
С. Знижений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
Д. Підвищений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4;
Е.  Знижений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4

14. Які порушення рівнів гормонів характерні для вторинного гіпотиреозу?
А. Підвищений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
В. Не змінений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
С. Знижений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
Д. Підвищений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4;
Е.  Знижений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4
15. У хворої М., 15 років, при обстеженні виявлено збільшення щитовидної  залози, помітне при ковтанні, порушення конвергенції очей. Який з очних симптомів виявлено у хворої:

А Мебіуса

B Штельвага

C Кохера

D Краузе

E Грефе

16. У новонародженого при скрінінгу у пологовому будинку рівень ТТГ 100 мк/мл .Який метод дослідження проводиться для діагностики вродженого гіпотиреозу в першу чергу?

     А. Визначення рівня ТТГ і тироксину у сироватці крові

В. УЗД щитоподібної залози

С. Визначення рівня тироксину  у сироватці крові

Д. Визначення « кісткового» віку

Е. Визначення рівня холестерину крові
17. Які порушення рівнів гормонів характерні для третинного гіпотиреозу?
А. Підвищений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
В. Не змінений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
С. Знижений ТТГ, знижений Т3, знижений Т4;
Д. Підвищений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4;
Е.  Знижений ТТГ, підвищений Т3, підвищений Т4
18. При лікуванні підгострого тиреоїдиту не використовуються такі препарати:

А. Нестероїдні протизапальні

В. Глюкокортикоїди

С. Тиреостатики

Д. Бета-адреноблокатори

Е. Противірусні

19. Про який діагноз можна думати, якщо у 13-річної дівчинки спостерігається схуднення, дифузне збільшення щитоподібної залози ІІ ступеня, екзофтальм, тахікардія протягом 2 місяців після перенесенної ГРВІ?

А. Гіпертиреоз

В. Гіпотиреоз

С. Гіпопаратиреоз

Д. Гіперпаратиреоз

Е. Тимомегалія

20. При лікуванні гострого тиреоїдиту не використовуються такі препарати:
А. Нестероїдні протизапальні

В. Антибактеріальні препарати

С. Тиреостатики

Д. Бета-адреноблокатори

Е. Противірусні препарати

Ситуаційні завдання
Задача 1

Дівчинка 1 року від другої вагітності, других швидків пологів. Маса при народженні 3800г, довжна 52см. У матері еутиреоїдне збільшення щитоподібної залози III ст( за Ніколаєвим), під час вагітності тиреоїдними гормонами не лікувалася. Перша вагітність закінчилась народженням здоровоі дитини. В період новонародженності відмічалась довготривала жовтяниця, повільна епітелізація пупкової ранки, ссала в’яло. З пологового будинку виписана на 12 добу. На першому році життя схильність до закрепів, погана прибавка у вазі, в’яле ссання. Голову почала тримати з 6 місяців, сидить з 10 місяців, не ходить.

При поступленні в стаціонар стан середньо-тяжкий. Шкіра бліда, суха, тургор знижений, м’язова гіпотонія. Волосся рідке, сухе, нігті ламкі. Велике тім’ячко відкрите. Аускультативно дихання проводиться у всі відділи, хрипи не вислуховуються. Тони серця приглушені. Живіт збільшений у розмірах( «жаб’ячий» у положенні на спині), відмічається розходження прямих м’язів живота. Печінка і селезінка не збільшені.

Загальний аналіз крові: Hb – 95 г/л, еритроцити – 3,8х10 /л, КП – 0,85, лейкоцити – 8,5х10 /л, п-3%, с-31%, е-1%, л-57%, м-8%, ШОЕ -7 мм/год.

Загальний аналіз сечі : колір – жовтий, прозора, відносна щільність – 1,015, реакція – кисла, білок – немає, ацетон – відсутній.

Біохімічний аналіз крові: глюкоза -4.2 ммоль/л, загальний білірубін –27,5 мкмоль/л,  натрій 132,0 ммоль\Л, калій – 5,0 ммоль/л, загальний білок 60,2 г/л, холестерин 8,4 ммоль/л.

1. Ваш ймовірний діагноз?

2. Оцініть результати проведених досліджень.

3. Які додаткові обстеження потрібно провести ?

4. Який прогноз психомоторного розвитку?

5. На який день після народження  проводиться лабораторний скрінінг, яку патологію виключають?

6. Яке лікування анемії при даному захворюванні?

7. Який з біохімічних показників є найбільш інформативним?

8. Чи є потреба у гормональній терапії?

9. Рівень якого гормону використовується для оцінки адекватності замісної терапії?

Задача 2
 Хворий 4 років, відстає в розумовому розвитку. Маса при народженні - 3900г, ріст - 52 см. З перших місяців відстає в розвитку, голову почав тримати в рік, сидіти - в 1,8 року. Окремі слова почав говорити в 3 роки. Об'єктивно: зріст 80 см, вага 11 кг. Лице одутловате, амімічне, пастозне, очні щілини вузькі, губи товсті, рот напівідкритий, язик набрякший, витянутий з ротової порожнини. Шкіра бліда, суха, лущиться, волосся сухе, рідке. Великий роднічок відкритий. Є тільки 4 зуби. Живіт без особливостей. Ps - 84/хв., АТ - 85/60 мм рт.ст. Тони серця послаблені. 
 1. Ваш попередній діагноз. 
 2. Оцініть результати проведених досліджень.

 3.Які додаткові обстеження потрібно провести?

 4.Який прогноз психомоторного розвитку?
 5. З якими захворюваннями необхідно проводити диференційний діагноз?

 6. Який з біохімічних показників є найбільш інформативним?
 7. Які підходи до лікування?

 8. Чи є потреба у гормональній терапії?

 9. Рівень якого гормону використовується для оцінки адекватності замісної терапії?

Задача 3

Хвора Р., 12 років. Скаржиться на постійну дратівливість, серцебиття, біль в очах, сльозотечу, схуднення на 10 кг за 4 місяці.

Об’єктивно шкіра тепла, волога, легкий несимметричний екзофтальм( більше зліва), гіперемія кон’юнктиви, позитивні симптоми Грефе, Кохера, Мебіуса. Щитовидна залоза дифузно збільшена, що видно при нормальному положенні голови пацієнтки та при ковтанні, неболюча. Пульс 108/хв (під час сну), арт. тиск 140 / 66 мм рт. ст. Дрібний тремор пальців рук. 
1. Встановіть попередній діагноз.
2. Яка патологія з боку очей спостерігається у хворої?

3. Які додаткові обстеження потрібно провести?

4. З якими захворюваннями необхідно проводити диференційний діагноз?

5. Які підходи до лікування?

Задача 4
Хворий К., 10 років, батьки дитини скаржаться на апатію, зниження пам’яті, головні болі, мерзлякуватість, відсутність апетиту, запори. Вказані скарги наростали поступово протягом 2 років. Вага збільшилася на 8 кг.

Об’єктивно: шкіра бліда, холодна, обличчя гіпомімічне. Говорить повільно, язик збільшений, видно відбитки зубів. Щитовидна залоза і регіонарні лімфовузли не збільшені. Тони серця глухі, перкуторно границі розширені. Арт. тиск 104 / 68 мм рт. ст. Пульс 54 / хв. Загальний аналіз крові: Hb – 91 г/л, еритроцити – 3,0х10 /л, КП – 0,85, лейкоцити – 5,5х10 /л, п-3%, с-31%, е-1%, л-57%, м-8%, ШОЕ -7 мм/год. Біохімічний аналіз крові: глюкоза -4.2 ммоль/л, загальний білірубін – 27,5 мкмоль/л, натрій 132,0 ммоль/л, калій – 5,0 ммоль/л, загальний білок 60,2 г/л, холестерин 7,8 ммоль/л..
1. Встановіть попередній діагноз.

2. Оцініть результати проведених досліджень.
3.Які додаткові обстеження потрібно провести?

4.Який прогноз психичного та фізичного розвитку?

5. З якими захворюваннями необхідно проводити диференційний діагноз?

6. Які підходи до лікування?

Задача 5
При обстеженні дівчини 14 років вперше виявлено вузловий зоб. Щитовидна залоза  збільшена, що видно при нормальному положенні голови пацієнтки, неболюча. Регіонарні лімфоузли не збільшені. Рівень ТТГ,Т3 і Т4 в крові не змінені. Загальний аналіз крові: Hb – 120г/л, еритроцити – 3,5х10 /л, КП – 0,85, лейкоцити – 5,5х10 /л, п-3%, с-57%, е-1%, л-31%, м-8%, ШОЕ -12 мм/год. Біохімічний аналіз крові: глюкоза -5.2 ммоль/л, загальний білірубін – 17,5 мкмоль/л, натрій 132,0 ммоль/л, калій – 5,0 ммоль/л, загальний білок 72,5 г/л, холестерин 4,8 ммоль/л..
 1. Ваш попередній діагноз. 
 2. Оцініть результати проведених досліджень.

 3.Які додаткові обстеження потрібно провести?

 4. З якими захворюваннями необхідно проводити диференційний діагноз?

 5. Які підходи до лікування?

 6. Яке фізіотерапевтичне лікування можна призначити?

Професійний алгоритм виконання курації хворого (орієнтовна карта) для формування практичних навичок та вмінь.

	№
	Завдання
	Послідовність виконання
	Зауваження,попередження щодо самоконтролю

	1
	Провести обєктивне обстеження хворого із захворюванням щитоподібної залози
	1.Провести збір скарг, анамнезу захворювання.

2.Ретельно зібрати анамнез життя пацієнта.

3.Провести огляд хворого.

4.Дослідити серцево-судинну систему пацієнта (пальпація, перкусія).
	Звернути увагу на особливості перебігу захворювання, фон,на якому воно виникло вік, супутні хвороби, тощо.

Встановити наявність фак​торів ризику,які сприяли виникнення захворювання . Оцінити загальний стан хворого, положення у ліжку, колір та вологість шкіри та слизових оболонок,наявність набухання вен шиі, набряків на кінцівках.

Звернути увагу на ритмічність пульсу,його напругу і величину на обох руках, верхівковий поштовх, його власти​вості, границі абсолют​ної та відносної серцевої тупості, їх зміни, ЧСС (тахі- чи брадікардія, екстрасистолія), АТ.

	
	
	5.Провести аускультацію серця та магістральних судин

6.Дослідити систему органів дихання (перкусія, бронхофонія).

7.Провести аускультацію легень.

8.Дослідити систему органів травлення.

9. Провести огляд і пальпацію щитоподібної залози, регіональних лімфоузлів.
	Звернути увагу на ослаблення чи посилення тонів серця, появу шумів та додаткових ІІІ,ІV тонів.

Звернути увагу на особливості перкуторної та аускультативної карти​ни у дітей різного віку.

Звернути увагу на зміни при гіпо- та гіпертиреозі

Визначити ступінь збільшення щитоподібної залози.

	2
	Сформулювати попередній діагноз
	1.Сформулювати попередній діагноз.

2.Обгрунтувати всі скла​дові попереднього діаг​нозу на піставі даних скарг, анамнезу хвороби та життя, об’єктивного обстеження
	Базуючись на сучасній класифікаціі сформулю​вати попередній діагноз захворювання щитопо​дібної залози та обгрунтувати кожну його складову.

	3
	Оцінити показники додаткових лабораторних досліджень
	1.Оцінити дані загального аналізу крові.

2.Інтерпретувати дані біохімічного дослідження крові.

3. Інтерпретувати дані  дослідження крові на вміст гормонів
	Звернути увагу на наяв​ність анемії, лейкоцито​зу, змін лейкоцитарної фор​мули, підвищення ШОЕ.

Звернути увагу на рівень хо​лестерину. ліпідів, глюкози.

Звернути увагу на зміни вмісту ТТГ і тиреоїдних гормонів при гіпотиреозі і гіпертиреозі.

	4
	Інтерпретувати дані додаткових інструментальних досліджень.
	Інтерпретувати дані ультразвукового дослідження шитоподібної залози
	Звернути особливу увагу на об’єм шитоподібної за-лози в залежності від віку дитини, характеристику тканини, наявність вузлів.

	5.


	Провести диференцій-ну діагностику.
	1.Послідовно знайти спільні риси у скаргах, даних анамнезу хвороби та життя, об’єктивному статусі, даних лаборатор​них та інструментальних методів дослідження хворого та при схожій нозології.

2.Знайти відмінності між скаргами,даними анамне​зу хвороби та життя, об’єктивними симптома​ми, даними лаборатор​них та інструментальних методів дослідження хворого та при схожій нозології.

3.На підставі виявлених відмінностей виключити схожу хворобу зі списку ймовірних діагнозів.

4.Провести диференцій​ну діагностику за вище озна​ченим алгоритмом з усіма нозологіями, які ма​ють схожу клінічну картину, з іншими захворюваннями щито​подібної залози. 

5.Враховуючи неможли​вість виключити діагноз захворювання щитоподіб​ної залози зі списку імо​вірних діагнозів, зробити висновок про найбільшу імовірність такого діагнозу.
	Особливу увагу треба приділити проведенню диференційної діагнос​тики з гострим та підгос​трим тиреоїдитом,раком щитоподібної залози, туберкульозом лімфо​узлів, системними захво​рюваннями сполученої тканини, системними захворюваннями крові, при вродженому гіпоти​реозі – із захворюван​нями, які супроводжу​ються затримкой психичного та фізичного розвитку дитини.

	6


	Сформулювати остаточний клінічний діагноз
	3. Сформулювати остаточний клінічний діагноз.

4. На підставі попе​реднього діагнозу, аналі​зу даних додаткових лабораторних та інстру​ментальних методів дослідження,проведеного диференційного діагнозу обгрунтувати всі елементи остаточного клінічного діагнозу.
	Базуючись на сучасній класифікації захворювань щитоподібної залози  сформулювати  діагноз, ускладнення основного захворювання та наяв​ності супутніх захво​рювань.



	7
	Призначити лікування пацієнту 
	1.Призначити не медикаментозне лікування.

2.Призначити медикаментозне лікування
	Чітко вказати режим та деталізувати дієту відпо​відно захворюванню.

Враховуючи вік, важкість стану пацієнта, стадію за​хворювання, наявність ус​кладненьта супутньої па​тології призначити сучас​не медикаментозне ліку​вання відповідно до стан​дартів терапії захворювань щитоподібної залози  .


Матеріали медичного забезпечення самопідготовки студентів: орієнтовна карта для організації самостійної роботи студентів з навчальною літературою.
	Завдання
	Вказівки

	Вивчити етіологію та патогенез дифузного токсичного зобу, гіпотиреозу, аутоімун​ного тиреоїдиту, гострого та підгострого тиреоїдиту, ендемічного зобу, дифузного нетоксичного зобу, раку щитоподібної за​лози у дітей. Вміти вмзначати ступені зобу.
	Перерахувати основні етіологічні фактори, виділити ключові ланки патогенезу захворювань щитоподібної залози

	Вивчити клінічні прояви дифузного ток​сичного зобу, гіпотиреозу, аутоімунного тиреоїдиту, гострого та підгострого тирео​їдиту, ендемічного зобу, дифузного неток​сичного зобу, раку щитоподібної залози у дітей.
	Встановити симптоми та згрупувати їх у клінічні синдроми,що дають змогу поставити імовірний діагноз захворювання щитоподібної залози

	Вивчити діагностичні критерії захворювань щитоподібної залози
	Скласти структурну схему захворювання

	Вивчити додаткові методи дослідження (лабораторні, інструментальні)
	Скласти план обстеження хворого

	Вивчити патогномонічні для захворювань щитоподібної залози зміни даних додаткових методів дослідження
	Перерахувати основні діагнос​тичні критерії захворювань щитоподібної залози за даними додаткових методів дослідження

	Провести диференційну діагностику, встановити заключний діагноз
	Обгрунтувати основні компонен​ти діагнозу відповідно до сучасної класифікації,та провести диференціальний діагноз

	Призначити індивідуальне комплексне лікування хворого із захворюванням щитоподібної залози Вміти надати невідкладну допомогу при тиреотоксичній кризі у дітей
	Скласти лист призначень із зазна​ченням режиму, дієти, медика​ментозного лікуванн, враховуючи вік, важкість стану хворого, ста​дію захворювання, наявність уск​ладнень та супутніх захворювань.


Тема 6. Захворювання гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих залоз у дітей. Етіологія, патогенез, класифікація, клініка, діагностика, диференціальна діагностика, лікування, профілактика різних клінічних форм патології росту (екзогенно-конституціональної, гіпофізарної, соматогенної); ожиріння (екзогенно-конституціонального, гіпоталамічного), пубертатного диспітуітаризму у дітей, різних форм патології статевих залоз у дітей (природжені порушення статевого диференціювання, порушення статевого розвитку у хлопчиків і дівчаток). Прогноз.
І. Актуальність теми: 

Гіпоталамо – гіпофізарна система є однією з найважливіших ланок у регуляції та конт ролі ендокринних запоз. Гіпоталамо-гіпофізарні порушення є причиною виникнення патологічних процесів в організмі і розвитку багатьох ендокринних захворювань.Це зумовлює необхідність вичення та удосконалення знань з цих проблем для своєчасної діагностики та призначення адекватної терапії. 

ІІ. Навчальні цілі заняття (з вказівкою рівня засвоєння, що планується)

1. Студент повинен мати уявлення (ознайомитися): α1

· Про захворювань гіпоталамо –гіпофізарної системи в структурі ендокринних захворювань  у дітей, поширенність у різних вікових  групах;

· Про статистичні дані щодо захворюваності, частоти виникнення ускладнень, найближчого та віддаленого прогнозу хворих;

· Про історію наукового вивчення та внесок відчизняних вчених;

2. Студент повинен знати (засвоїти): α2

· Анатомо-фізіологічні особливості ендокрнної системи здорових дітей; особливості обміну речовин;

· Структуру та функції гіпоталамусу та гіпофіза; гормони, механізм їх дії; регуляцію функцій ендокринних залоз. 

· Ознайомитись із сучасним станом питань діагностики та лікування патології гіпоталамо-гпофізарнох системи та ожиріння.  

· Етіологію, патогенгез та клінічні прояви хвороб гіпоталамо-гіпофізарної системи та різних форм ожирінння у дітей. типові клінічні прояви гемобластозів;

· Методи лікування різних клінічних форм ожиріння, патолгії росту, нецукрового діабету, пубертатного дипітуатаризму порушень статевого розвитку. 

· Невідкладні стани при патолгії гіпоталамо – гіпофізарної системи та різних форм ожиріння у дітей. Патогенез клініку та лікування, методи профілактики патології гіпоталамо – гіпофізарної системи та ожиріння; організацію диспансерного спостереженння. 

· Діференціальну діагностику

3. Студент повинен оволодіти: α3

Навичками:

· Збирання скарг та анамнезу захворювання;

· Обстеження хворого із захворюваннями гіпоталамо – гіпофізарної системи та виявлення основних симптомів і синдромів;

· Сформулювати та обгрунтувати попередній діагноз;

· Визначення плану лабораторного та інструментального обстеження хворого (згідно стандартам діагностики);

Вміннями:

· Інтерпритувати результати лабораторних та інструментальних досліджень;

· Провести диференційну діагностику 

· Користуючись сигмальними та центильними таблицями, визначити коефіцієнти фізічного розвитку, ступінь затримки та прискорення росту, надлишку та дефіциту маси у дітей.

· Визначати кістковий вік дитини.

· Надати рекомендації стосовно режиму та дієти хворого на захворювання гіпоталамо-гіпофізарної системи, враховуючи стадію захворювання, важкість стану та супутню патологію;

· Скласти план лікування хворого (згідно стандартам лікування) з урахуванням стадії захворювання, наявності ускладнень та супутньої патології;

· Надати невідклажну допомогу в екстримальних ситуаціях та невідкладних станах.

ІІІ. Цілі розвитку особистості (виховні цілі)

· Студент повинен навчитися дотримуватися правил поведінки, принципів лікарської етики та деонтології біля ліжка хворого на захворювання гіпоталамо-гіпофізарної системи;

· Оволодіти вмінням встановлювати психологічний контакт з пацієнтом та його родиною;

· Засвоїти почуття професійної відповідальності за своєчасність та адекватність надання кваліфікованої медичної допомоги.

Питання для контролю вихідного рівня знань навичок та вмінь:

12. Гормони гіпоталамуса та гіпофіза, механізм їх дії.

13. Синдроми порушень росту (за методом сигмальних відхилень).

14. Діагностика затримки та прискорення росту.

15. Поняття «кісткового віку та його визначення.

16. Причини виникнення та клінічні прояви гіпофізарного нанізму.

17. Диференціальна діагностика гіпофізарного нанізму.

18. Які фунціональні тести застосовують для визначення резервів соматотропної функції гипофізу?

19. Принципи лікування гіпофізарного нанізму?

20. Причини виникнення, клінічні та лабораторні критерії діагностики нгігіантизму та акромегалії.

21.  Назвіть симптоми, характерні для прогресування росту аденоми гіпофіза.

22. Частковий гігантизм у дітей.Принципи лікування.

23. Причини виникнення та клінічні прояви пубертатного диспітуітаризму.

24. Які клінічні синдроми виявляються при адипозогенітальній дистрофії?

25. Класифікація ожиріння. Ступені ожиріння.

26. Клінічні прояви екзогенно-конституціонального та гіпоталамічного ожиріння.

27. Принципи терапії різних клінічних форм ожиріння у дітей.

28. Причини розвитку та клінічні прояви нецукрового діабету у дітей.

29.  Лабораторно-інструментальні критерії діагностики нецукрового діабету у дітей.Функціональні проби.

30. Лікування нецукрового діабету у дітей.

31.  Гормони статевих залоз гіпоталамо-гіпофізарної системи, механізм дії, регуляція секреції, принцип зворотнього зв’язку.

32.  Поняття генетичної та гонадної статі. Паспортна стать.

33.  Дати визначення інтерсексуалізму.

34. Фізіологія статевого формування (формування гонад, внутрішніх та зовніцшніх геніталій, вторинних статевих ознак).

35. Критерії статевого розвитку дівчаток.

36. Критерії статевого розвитку хлопчиків.

37. Фактори, що порушують процеси статевого формуванн.

38.  Патогенез природжених вад розвитку статевого апарату.

39. Класифікація природжених вад розвитку статевого апарату.

40. Діагностика порушень статевого формування.

41. Чиста агенезія та дисгенезія гонад. Діагностика, лікування.

42.   Синдром Шерешевського-Тернера. Причини виникнення, клініка. діагностика, лікування.

43.  Дисгенезія яєчників та тестикулів. Причини виникнення. Діагностика, лікування.

44. Синдром неповної маскулінізації. Етіологія. Клінічні форми.Лікування.

45. Синдром тестикулярної фемінізації.Етіологія, клінічні форми, діагностика, лікування.

46. Синдром Клайнфельтера.Етіологія, клініка, діагностика, лікування.

47. Загальні принципи лікування інтерсексуалізму.

48. Організація диспансерного спостереження за дітьми з патологією статевого формування.

Тестові питання для визначення початкового рівня знань

1.Клінічними ознаками нецукрового діабету можуть бути усі, крім
A) дизурія;

B) спрага;

C) поліурія;

D) сухість шкіри та слизових оболонок;

E) зниження апетиту.

2.Найбільш вірогідною ознакою нецукрового діабету буде:

A) гіпотонічна поліурія;

B) зниження осмолярності плазми крові;

C) зниження рівня кортизолу у крові;

D) підвищення рівня альдостерону у крові;

E) підвищення вмісту глюкози у сечі.

3.Основними ознаками центрального або нецукрового діабету є усі, крім:

A) підвищення рівня антідіуретичного гормону у крові;

B) зниження питомої ваги сечі;

C) відсутність захворювання нирок;

D) підвищення осмолярності плазми крові;

E) спрага, поліурія.

4.Глюкозурія притаманна усім переліченим захворюванням, крім:

A) нецукровий діабет;

B) нефрофтіз  Фаншоні;

C) глікогенові хвороба;

D) ідіоматична сімейна реальна глюкозурія;

E) тривале голодування.

5.Клінічними ознаками нецукрового діабету можуть бути усі, крім
A) дизурія;

B) спрага;

C) поліурія;

D) сухість шкіри та слизових оболонок;

E) зниження апетиту.

6.В регуляції секреції АДГ головним фактором буде:

A) осмолярність плазми;

B) рівень глюкози крові;

C) вміст електролитів крові;

D) рівень рН крові;

E) рівень моче вини крові.

7.Спадковий нецукровий діабет найчастіше діагностується у дітей:

A) грудного віку;

B) у пубертатний період;

C) у період раннього дитинства;

D) у пре пубертатний період;

E) у період старшого віку.

8.Діагностичним тестом для хворих на нецукровий діабет є тест:

A) з обмеженням води;

B) з обмеженням солі;

C) з навантаженням вуглеводами;

D) з кортизолом;

E) з інсуліном.

9.Де відбувається утворення АДГ?

A) Нейрогіпофіз.

B) Аденогіпофіз.

C) Над нирки.

D) Нирки.

E) Таламус.

10.Оптимальним засобом введення препаратів АДГ є:

A) інтраназальний;

B) пероральний;

C) внутрішньовенний;

D) внутрішньом‘язовий;

E) ректальний.

11.Для первинного ожиріння екзогенно-конституційної форми не є типовим:

A) зміни шкіри – пігментація складок, фолікуліт, стрії на стегнах, сідницях;

B) ранні терміни появи надлишкової маси тіла;

C) підшкірно-жирова основа розподілена рівномірно;

D) повільне, поступове прогресування ожиріння;

E) сімейна схильність до ожиріння.

12. Для 3 ступеня важкості перебігу ожиріння відсоток надлишкової маси тіла є 

A) 50-100%;

B) 5-10%;

C) 10-15%;

D) 25-50%;

E) 15-30%.

13. Типовими ознаками синдрому Лоуренса-Муна-Барде-Бідля є усі, крім:

A) катаракта;

B) пігментна ретінопатія;

C) рівномірне ожиріння;

D) олігофренія;

E) полісиндактилія, природжена аномалія скелета.

14.Які поширені розлади метаболізму знаходять у хворих на ожиріння?   

A) Гіперінсулінемія, гіперхолестеринемія.

B) Гіпоінсулінемія, гіпохолестеринемія.

C) Гіперінсулінемія, гіпохолестеринемія.

D) Нормальний рівень глюкози крові, гіперхолестеринемія.

E) Нормальний рівень холестерину, β-ліпопротеідів, диспротеінемія.

15. Назвіть препарати, які сприяють зниженню апетиту:

A) фепранон;.

B) тиреоідин;

C) фуросемід;

D) АТФ;

E) алое.

16.Які захворювання більш поширені серед пацієнтів, страждаючих на ожиріння?   

A) Гіпертензія.

B) Цукровий діабет.

C) Остеоартроз.

D) Коронарна недостатність.

E) Все переліковане.

17.Фактори ризику розвитку паратрофії  є всі, крім:

A) аліментарні;

B) конституціональні;

C) гіпокинезія;

D) ендокринні захворювання матері;

E) тривала антибіотикотерапія.

18.Для 1 ступеню ожиріння надлишок ваги тіла складає:

A) 14-25%;

B) 5-10%;

C) 15-30%;

D) 10-15%;

E) 10-23%.

19.Для якого ендокринного захворювання не характерно збільшення ваги тіла?

A) Синдром Іценко-Кушинга.

B) Гіпотиреоз.

C) Гіпогонадизм.

D) Гіперінсулінизм.

E) Характерно для всіх перелікованих.

20.На третьому році життя зріст дитини в середньому збільшується на:

A) 8 см;

B) 3 см;

C) 15-20 см;

D) 1 см;

E) 10-15 см.
Задачі II рівня (типові)

1. Дитина Ц., 14 років, скаржиться на швидке збільшення маси тіла за останні 3 роки, підвищення апетиту, спрагу, швидку втомлюваність. Встановлено діагноз ожиріння II ступеню, конституційно - аліментарного генезу. Під час дієтичного лікування необхідно:  
3. Які принципи дієтичного лікування показані дитині.

4. Які необхідні допоміжні методи обстеження?

2. Хворий С., 12 років. Турбує ожиріння, слабкість, сонливість, головний біль. Об’єктивно: зріст 171 см, вага 106 кг. Відкладення жиру переважно на плечах, тулубі. Шкіра суха, з багряно-мармуровим малюнком. На плечах, грудях, стег​нах багряно-синюшні смуги розтягнення. Пульс 76 / хв, арт. тиск 160 / 102 мм рт. ст.

   1.Встановити попередній діагноз.

   2.Які необхідні допоміжні методи обстеження?

3. Хлопчика 15 років непокоїть статеве недозрівання. Народився від першої вагітності. Мати здорова, батько страждав на алкоголізм. Інтелект знижений, вчиться у допоміжній школі, з програмою не справляється. В рості з дитинства випереджував однолітків. З 12ти років почав швидко рости. Об”єктивно: зріст 187см, маса тіла 65 кг. Євнухоїдні пропорції тіла. Вторинні статеві ознаки розвинені недостатньо. Оволосіння на локу скудне, за жіночім типом. Гінекомастія. Зовнішні статеві органи сформовані за жіночим типом. Недорозвинення статевого члена; яєчки розміщуються у мошонці,зменшені в розмірах, тургор зменшенний, ущільнені. Статевий хроматин 20%.

1. Який найбільш вирогідний діагноз?

2. Які дослідження треба провести для уточнення діагнозу?
4. Дівчинка 15 років звернулася до лікаря-ендокринолога із скаргами на низький зріст, відсутність молочних залоз та менструацій. Об”єктивно: зріст 132см, маса тіла 28 кг. Шия коротка, «крилоподібні складки», ріст волосся на шиї. Епікантус, високе «готичне піднебіння», кути очей і рота опущені. Широка діжкоподібна грудна клітка, соски широко розтавлені, слабо пігментовані. Дихання везикулярне. Межі серця розширені вліво, грубий систолічний шум на верхівці. АТ110/80 мм рт.ст. Молочні залози не розвинені. Оволосіння в аксилярних ділянках та на лобку відсутнє. Розміри статевої щілини відповідають віку 5-6 років, клітор не збільшений, вхід у піхву ворон​коподібний. При ректальному обстеженні матка пальпується у вигляді тяжу.
1.  Який найбільш вирогідний діагноз?

2. Які дослідження треба провести для уточнення діагнозу?
5.  У дитини 8ми років постійно спостерігається поліурія та полідипсія. Відстає у фізичному розвитку .Об”єктивно: стан порушений, в”яла, дратівлива. Маса ті​ла та тургор тканин знижені. З боку внутрішніх органів відхилень від норми не​має. Лаб.данні: Нв-132г/л, л-5.0*10х9л. Аналіз сечі: питома вага-1002, цукру не​має; глюкоза крові-4.5ммоль/л. Рентгенографія черепа: розміри турецького сід​ла в межах норми. Рівень антидіуретичного гормону в крові дещо перевищує норму. 

                1.  Який найбільш вирогідний діагноз?

2. Які з перелічених лабораторно-інструменталіних критеріїв підтверджують данний стан?
Професійний алгоритм виконання курації хворого (орієнтовна карта) для формування практичних навичок та вмінь

	№
	Завдання
	Послідовність виконання
	Зауваження, попередження щодо самоконтролю

	1
	Провести об’єктивне обстеження хворого на із захворюваннями гіпоталамо-гіпофізарної системи.
	1.Провести збір скарг,  анамнезу захворювання.

2.Ретельно зібрати анамнез життя пацієнта.

3.Провести огляд хворого.

4.Дослідити  стан підшкірно-жирового шару, оцінити антропометричні дані, статевий розвиток дитини.
	Звернути увагу на особливості перебігу захворювання, фон, на якому воно виник​ло вік, супутні хвороби,тощо.

Встановити наявність факторів ризику,які сприяли виникненню захворювання .

Оцінити загальний стан хворого, поло​ження у ліжку, колір та вологість шкіри та слизових оболонок, товщину підшкіряно жирового шару та рівіномірність розпо​ділу жиру, наявність висипки на шкірі.

	
	
	5.Провести аускультацію серця та магістральних судин

6.Дослідити систему органів ди​хання (перкусія, бронхофонія).
7.Провести аускультацію легень.

8.Дослідити систему органів травлення.
	Звернути увагу на наявність проявів захворювання з боку нервової, серцево-судинної системи та  органів травлення. 

	2
	Сформулювати попередній діагноз
	1.Сформулювати попередній діагноз.

2.Обгрунтувати всі складові попереднього діагнозу на піставі даних скарг,анамнезу хвороби та життя, об’єктивного обстеження
	Базуючись на класи​фікаціі захворювань гіпоталамо-гіпофізар​ної системи у дітей сформулювати попередній діагноз та обгрунтувати кожну його складову.

	3
	Оцінити показники додаткових лабораторних досліджень
	1.Оцінити дані загального аналізу крові, визначити кістковий вік, індекс маси тіла, індекси маскулінізації та фемінізації

2.Інтерпретувати дані досліджень стернальної пункції.

.
	Звернути увагу на наявність змін антро​пометричних даних, даних гармонійності фізичного та статевого розвитку

Звернути увагу на наявність, відставан​няи статевого розвит​ку, кістного віку від вікових нормативів, дані ліпадограми, вмісту холестерину, біохімічні показники. 

	4
	Інтерпретувати дані додаткових  та інструментальних досліджень.
	Інтерпретувати дані Rо-графії органів турецького сідла, ЕКГ, РЕГ,  даних ультразвукового дослідження.
	Звернути особливу увагу на ознаки змін у формі турецького сідла, даних рентге​нографії черепу та подовжених трубчас​тих кісток, наявність додаткових утворень  у зоні турецького сідла, даних відносної щільності мочі, тощо, зміни з боку  ЕКГ, 

	5.


	Провести диференційну діагностику.
	1.Послідовно знайти спільні риси у скаргах, даних анамнезу хвороби та життя, об’єктивному статусі, даних лабораторних та інструментальних методів дослідження хворого та при схожій нозології.

2.Знайти відмінності між скаргами, даними анамнезу хвороби та життя, об’єктивни​ми симптомами, даними лабо​раторних та інструментальних методів дослідження хворого та при схожій нозології.

3.На підставі виявлених відмін​ностей виключити схожу хво​робу зі списку ймовірних діагнозів.

4.Провести диференційну діагностику за вище означеним алгоритмом з усіма нозологі​ями, які мають схожу клінічну картину з пацієнтом, у тому числі з проявами захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи.

5.Враховуючи неможливість виключити защначені хвороби зі списку імовірних діагнозів, зробити висновок про найбіль​шу імовірність встановлення відповідного діагнозу.
	Особливу увагу треба приділити проведенню диференційної діагностики з екзогенно-конституційним ожирінням, цукровим діабетом, спадковими синдромами, що супровод-жуються затримкою росту.

	6


	Сформулювати остаточний клінічний діагноз
	5. Сформулювати остаточний клінічний діагноз.

6. На підставі попереднього діагнозу,аналізу даних додаткових лабораторних та інструментальних методів дослідження,проведеного диференційного діагнозу обгрунтувати 

7. всі елементи остаточного клінічного діагнозу.
	Базуючись на сучас​ній класифікації  ожи​ріння, нецукрового діабету, порушень росту, порушень ста​тевого розвитку, сформулювати попе​редній діагноз, ус​кладнень основного захворювання та на​явності захворювань.

	7.
	Призначити лікування пацієнту 
	1.Призначити немедикаментозне лікування.

2.Призначити медикаментозне лікування
	Чітко вказати режим та деталізувати дієту відповідно захворюванню.

Враховуючи вік, важкість стану пацієнта, стадію захворювання, наявність ускладненьта супутньої патології призначити сучасне медикаментозне лікування відповідно до стандартів терапії ожиріння, нецукрового діабету, гіпоталаміч​ного синдрому пубертатного періоду у дітей, порушень росту, порушень статевого розвитку.


Орієнтовна карта  для організації самостійної роботи студентів з навчальною літературою.

	Завдання
	Вказівки

	Вивчити патогенез захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей.
	Виділити ключові ланки патогене​зу патогенезу захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей.

	Вивчити клінічні прояви захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей. 
	Встановити симптоми та згрупува​ти їх у клінічні синдроми, що дають змогу поставити імовірні діагнози захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей.

	Вивчити діагностичні критерії захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей
	Скласти структурну схему захворювань захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей

	Вивчити додаткові методи дослідження (лабораторні,інструментальні)
	Скласти план обстеження хворих з патологією гіпоталамо-гіпофізар​ної системи та статевих органів у дітей.

	Вивчити патогномонічні для захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей зміни даних додаткових методів дослідження
	Перерахувати основні діагностичні критерії  захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей за даними додаткових методів дослідження

	Провести диференційну діагностику, встановити заключний діагноз
	Обгрунтувати основні компоненти діагнозу відповідно до сучасної класифікації,та провести диференціальний діагноз

	Призначити індивідуальне комплексне лікування захворювань гіпоталамо-гіпофізарної системи та статевих органів у дітей .
	Скласти лист призначень із зазна​ченням режиму, дієти, медикамен​тозного лікування.враховуючи вік, важкість стану хворого, стадію захворювання, наявність усклад​нень та супутніх захворювань.


Тема заняття: Порушення росту у дітей.

Студент повинен:

Знати:

1. Основні фази розвитку дитини.

2. Класифікацію порушень росту.

3. Основні причини порушень росту у дітей

4. Основні методи обстеження при патології росту.

5. Диференційно-діагностичні критерії затримки росту у дітей.

6. Принципи лікування порушень росту у дітей.

Вміти:

1. Визначати затримку та прискорення росту у дітей.

2. Діагностувати основні форми порушення росту (конституційні, соматогенні, ендокринні)

3. Призначати лікування дітям з порушенням росту

Контрольні питання

1. Що являє собою фізіологія росту.

2. Поняття про патологію росту.

3. Перелічити основні причини порушень росту у дітей.

4. Поняття „затримка росту”, „субнанізм”, „нанізм”, „високо рослість”, „субгігантизм”, „гігантизм”.

5. Класифікація порушень росту у дітей.

6. Які фактори обумовлюють пропорційно низький рост дитини?

7. Які причини диспропорційного низкого росту у дитини.

8. Основні методи дослідження при порушенні росту у дитини.

9. Якi диферецiйно-дiагностичнi  критерiї  затримки росту  у дiтей?
10. Критерії діагностики соматогенного нанізму та спадково-конституційної затримки росту.

11. Назвати основні принципи лікування нанізму.

12. Причини виникнення гігантизму, основні клінічні прояви, принципи діагностики та лікування.

Тестові завдання

1. При огляді в 10-літньої дитини встановлено маленький зріст, непропорційний розвиток тіла, відставання у психічному розвитку, запори. Дефіцит в організмі якого гормону викликав ці зміни?
А. Тироксину
В. Паратгормону
С. Тиреокальцитоніну
D. Адренокортикотропного гормону
Е. Окситоцину

2. Хлопчик 8 років, спостерігається з приводу затримки зросту. Народився в асфіксії з масою тіла 2800. В школі навчається добре. Батьки середнього зросту. Об'єктивно: зріст - 107 см, маса тіла - 23 кг, вираз обличчя ляльковий. Волосся тонке, шкіра суха з іктеричним відтінком. Підшкірно-жирова клітковина розвинута добре на шиї, грудях, животі. М'язи розвинуті недостатньо. Вкажіть найбільш імовірний діагноз:
А. Хондродистрофія 

В. Краніофарингіома 

С. Гіпофізарний нанізм 
D. Синдром Дауна 
Е. Синдром Фанконі
3. У дитини 8 років виявлена гіперпродукція соматотропину. Епіфізарниє зони зросту відкриті. До яких наслідків це може привести? 

А. До розвитку акромегалії.

B. До розвитку високорослості.

С. До розвитку гігантизму.

D. До інфантилізму.

E. До затримки статевого розвитку..

4. Дитина Ю., 11 років, поступила в ендокринологічне відділення у зв'язку із затримкою зросту, деформацією нижніх кінцівок, гіперпігментацією шкіри, періодичними нападами судом в різних м'язових групах, гіпотонією, ектодермальними дисплазіями (алопеція, койлоніхії), катарактою. Який найвірогідніший діагноз?

A.  Пелагра 

B.   Первинний ідіопатичний гіпопаратиреоз.

C.  Первинний ідіопатичний гіпопаратиреоз в поєднанні з хронічною наднирковозалозною недостатністю.

D.  Первинний ізольований гіпопаратиреоз.

E.  Хвороба Аддісона.

5. Дівчинці 14 років. Ступінь затримки зросту відповідає нанізму. Шия коротка з крилоподібними складками. Вушні раковини деформовані. Пальці кистей і стоп припухлі, з м'якими нігтями, що втиснули. Зовнішні статеві органи сформовані по жіночому типу – недорозвинені. Матка гіпоплазована. Піхва вузька, довга. При УЗІ зовнішні статеві органи є тяжеподібними утвореннями. Залізиста тканина молочних залоз відсутня. Гіпертелоризм сосків. Аменорея. Попередній діагноз?

А. Синдром тестикулярної фемінізації

В. Хондропатія

С. Вроджений гіпотиреоз.

D. Синдром Шершевського –Тернера 

Е. Хибний жіночий інтерсексуалізм.

6.Отец хлопчика 6 років скаржиться педіатру на маленьку вагу і низький зріст дитини, «заїди» в куточках рота, наявність гнійничкових захворювань на шкірі, часте сечовипускання. Об'єктивно: рум'янець на щоках, сухість слизистих і шкіри, зниження тургору і гнійничкове ураження шкіри. Яке дослідження буде найдоцільнішим в даному випадку?

А. Загальний аналіз сечі.

В. Аналіз крові на цукор.

С. УЗД надниркових залоз.

D. Визначення вмісту в крові соматотропного гормону.

Е. Визначення вмісту в крові загального Т3 і Т4.

7. Дитина 13 років поступила з скаргами на низький зріст. З обстеження відомо, що дитина правильного, пропорційного складання. Зріст 110 см, вага 36 кг; відставання в зрості відмічається з 3 років. Рівень СТГ знижений, ТТГ – N, Т3, Т4 – N. Найвірогідніший діагноз:

А. Гіпофізарний нанізм.

B. Нанізм тиреоїдний.

С. Церебральний нанізм.

D. Соматогенний нанізм.

Е. Премордіальній нанізм.

8. Дитина 7 років поступила в ендокринологічне відділення зі скаргами на відставання в зрості. З анамнезу відомо, що батьки у дитини невисокого зросту. Хлопчик пропорційного правильного складання. Відставання дитини укладається в –2,5-3 (. СТГ в нормі. Найвірогідніший діагноз:

А. Конституціональний субнанізм.

B. Гіпофізарний нанізм.

С. Тиреогенний субнанізм.

D. Церебральний нанізм.

E. Хондродістрофія.

9. Хлопчик 13 років поступив зі скаргами на високий зріст – 182 см, з масою 63 кг. Хлопчик пропорційної статури, батьки і брати високі. СТГ – N, Т3, Т4 – N, кортизон – N. Найвірогідніший діагноз:

А. Акселерація.

B. Гіпофізарний гігантизм.

С. Церебральний гігантизм.

D. Високорослість генетично обумовлена.

Е. Нанізм

10. При яких захворюваннях визначається підвищена продукція соматотропіну? 

А. Синдромі Марфана.

B. Акромегалія.

С. Передчасне статеве дозрівання.

D. Синдром Моріака.

Е. Синдром Клайнфельтера.

11. У дівчинки 4-х років з відставанням у фізичному розвитку при огляді відзначені коротка шия, низький ріст волосся на голові позаду, укорочення і скривлення п'ятих пальців. Інтелект не порушений. Каріотип містить 45 хромосом (45, ХО). Який найбільш імовірний діагноз?
А. Гіпофізарний нанізм
В. Синдром Шерешевського - Тернера
С. Природжений гіпотиреоз
D. Синдром Клайнфельтера
Е. Синдром Дауна
12. Мати дівчинки 5 років скаржиться на  маленьку вагу і низький ріст дитини. З анамнезу: дитина від II вагітності, що протікала із загрозою переривання в 5-7 тижнів. Пологи в 38 тижнів. Маса тіла дитини при народженні 1400 г, ріст 30 см. Об'єктивне: ріст дитини – 80 см, маса 11 кг, виявлені стигми дизембріогенезу, вроджена вада серця.  Який діагноз найбільш вірогідний в даному випадку?
A. Премордіальний нанізм.
B. Гіпофізарний нанізм..
C. Церебральний нанізм.
D. Псевдопремордіальний нанізм.
E. Хондродистрофія.
13. Акромегалія у дітей розвивається частіше у віці: 
A. У періоді новонародженості
B. 2-5 років.
C. 6-8 років.
D. 9-14 років.
E. 15-17 років.
14. Хлопчик 12 років. Скарги на відставання в рості від однолітків. З анамнезу: до 3 років ріс і розвивався відповідно віку. Після 3 років почав відставати в рості. Об'єктивно: вага 22 кг, рост 121 см (N – 146,7 см, σ –6,82). Найбільш вірогідний діагноз в даному випадку:
A. Гіпофізарний нанізм..
B. Церебральний нанізм.
C. Премордіальний нанізм.
D. Псевдопремордіальний нанізм.
E. Субнанізм
15.У нормі збільшення секреції гормону росту доводиться на періоди: 
A. Після їди.
B. Через 1 годину після засипання
C. При фізичному навантаженні.
D. При голодуванні.
E. Всі відповіді вірні.
16.У дитини виявлено виражене відставання в рості від однолітків. Яке дослідження необхідно провести?
A. Визначення рівня Т3, Т4
B. Визначення рівня статевих гормонів.
C. Визначення рівня СТГ
D. Визначення рівня глюкози.
E. Всі відповіді вірні.
17. Дівчинка 15 років відстає в зрості більш 3σ, відсутні вторинні статеві ознаки, мають місце крилоподібні складки на шиї, епікант, велика кількість пігментних плям. Будова зовнішніх статевих органів по жіночому типу. Менструації відсутні. Назвіть синдром, що має місце у дитини. 

А. Синдром Клайнфельтера

В. Синдром Шсрешевського-Тернера

С. Адреногенітальний синдром

D. Синдром дисгенезії гонад

Е. Синдром тестикулярної фемінізації

18. Дівчинка 8 років знаходиться у відділенні з приводу затримки росту. З анамнезу відомо: дитина з соціально неблагополучної сім'ї. При обстеженні виявлено рівень стг в межах 22МЕ/мл. При проведенні проби навантаження рівень гормону підвищився до 30МЕ\ мл. Ваш діагноз.
A.  Гіпофізарний нанізм
B.  Психологічна карликовість
C.  Синдром Ларона
D.  Соматогенний нанізм
E.  Тиреогенний нанізм
19. Які функціональні проби використовують при оцінці соматотропінпродукуючої функції гіпофіза?
A. Проба з навантаженням інсуліну.
B. Проба з дексаметазоном.
C. Проба з клофеліном.
D. Проба з фізичним навантаженням.
E. Всі відповіді вірні.
20. У генезі розвитку премордіального нанізму лежить:  
A.  Ембріо- і генопатии.
B. Патологія ендокринної системи.
C. Затримка внутрішньоутробного розвитку.
D. Затримка статевого розвитку.
E. Всі відповіді вірні.
Задача 1

Хворий До., 10 років, поступив в клініку зі скаргами на відставання  у фізичному та статевому розвитку. Хлопчик від другої вагітності, яка протікала з токсикозом в першій половині. Пологи нормальні, термінові. Вага при народженні 4000 г, зріст  51  см. Ходити почав з 10 місяців, говорити з 1 року, відставання в зрості відзначено з 5 років. В 9 років переніс пневмонію. За останні роки додає в зрості по 1-2 см. Зріст матері - 168 см, батька - 173 см, старшого брата 18 років - 186 см. Під час огляду: зріст - 96 см,  (N = -6,0), маса тіла - 17 кг (N =+1,36). Статура пропорційна, відповідне такому у  здорової дитини 3-4 років. Дещо  підвищеної вгодованості. Надключичні ямки згладжені. В преаксилярних областях - жирові "подушчки". Шкіра з жовтим відтінком, підвищеної вологості. Голос високий, з’явився один постійний зуб, замість молочного. Тони серця ясні. Пульс 76 уд/мин, ритмічний, АТ 85/60 мм рт.ст. Статеві органи сформовані правильно, за розмірами відповідають таким у здорової дитини 4-5 років. Психічний розвиток відповідає віку. Відвідує загальноосвітню школу, успішність добра. Симптомів поразки нервової системи немає. Рентгенологічний вік відповіє 4 рокам. Турецьке сідло 10 х 8 мм, основна пазуха не пневматизована, лобові недорозвинені. Екскреція 17-КС - 8,57 мкмоль/л, 17-ОКС - 5,1 мкмоль/л. Загальний холестерин крові 6,24  ммоль/л, загальні ліпіди 9,3 х 10  мг/л.

1. Який попередній діагноз?

2. Які додаткові дослідження не обходжений провести дитині для підтвердження діагнозу?
3. Який метод терапії найбільш  ефективний  при  даній хворобі?

Задача 2

Хвора І., 13 років, дівчинка від другої вагітності, що протікала з токсикозом. Пологи термінові, нормальні. При народженні ріст 47 см, вага 2500  г. Психомоторний розвиток нормальний. В анамнезі - кір. В рості від однолітків завжди відставала. Останніми роками додає по 2-3 см. Батьки 29 і 32 років, середнього зростання, здорові.

Об'єктивно: ріст 115,5 см, вага 25 кг. Голова крупна з виступаючими лобовими і потиличними буграми, окружність її 62 см. Кінцівки значно укорочені, розгинання в  ліктьових суглобах обмежено. Кисті і стопи широкі, пальці короткі. Грудна клітка деформована, є поперековий лордоз. Хода качина. Вторинні статеві ознаки розвинуті відповідно віку, дівчинка менструює з 12 років. З боку внутрішніх органів патології немає. При рентгенологічному обстеженні знайдені деформації скелета із  залученням  в процес кісток хребта, тазу, черепа, кінцівок. Кістковий вік відповідає 14 рокам. Загальний холестерин крові - 5,56  ммоль/л, 17-КС - 19,07 мкмоль/л, 17-ОКС - 9,37 мкмоль/л.

Питання

1. Сформулюйте попередній діагноз.

2. З якими захворюваннями будете проводити диференційний діагноз?

3. Визначте принципи лікування.

4. Який прогноз для життя даного захворювання?

Задача 3

Хворий А., 17 років, скаржиться на головний біль, зміну зовнішнього виду (збільшення розміру ноги, кистей, рис обличчя), огрубіння голосу, погіршення пам’яті.

Захворювання почалося 1,5 роки тому без видимих причин, поступово.

При огляді: збільшення надбрівних дуг, вушних раковин, носу, язика, кистей, стоп. Шкіра потовщена, пігментована, гіпертрихоз. Пульс 80 ударів за хв. АТ 140/90 мм рт.ст. Межі серця розширені вліво на 2 см. Систолічний шум. Інші органи без особливостей.

Дані ЕКГ: лівограма, деформація комплексу QRS, плоский зубець Т в грудних відведеннях. 

Цукор крові – 5,2 ммоль/л. Загальний аналіз сечі без особливостей.

Питання

1. Сформулюйте попередній діагноз.

2. Які необхідні додаткові методи дослідження?

3. Ваша лікарська тактика?

Задача 4

Дівчинка 12 років, довжина тіла 112 см, маса тіла 38 кг. Народилась з масою 3500 г, довжиною тіла 51 см. В перші місяці життя відзначались пароксизми гіпоглікемії. Відставання у розвитку довжини тіла з першого року життя. Будова тіла пропорційна. Інтелект не страждає. Емоційний тонус задовільний. Фон настрою рівний. Шкіра бліда, тонка. Тембр голосу високий. Продукція СТГ знижена, ТТГ, ФСГ – нормальна.

Питання

1. Який тип спадкування даного захворювання?

2. Яким первісним порушенням зумовлене захворювання?

3. Найбільш доцільна  терапія?

4. Яка тривалість лікування?

Задача 5

Хлопчик 14 років, довжина тіла 120 см, маса тіла 34 кг. Народився з масою 3300 г, довжиною тіла 52 см. Відставання в розвитку длини тіла з 3-річного віку. Будова тіла пропорційна. Інтелект кілька знижений. Емоційний тонус задовільний. Фон настрою рівний. Шкіра бліда, тонка, геродермія обличчя, тембр голосу високий. Брадикардія. Розвиток зовнішніх статевих органів відповідає 6-річному віку, кістковий вік – 8-річному.

Питання

1. Який найбільш вірогідний діагноз?

2. Яке дослідження необхідно провести для встановлення заключного

діагнозу?

3. Які найбільш вірогідні зміни турецького сідла у даного хворого?

4. Найбільш доцільна  терапія?
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