     Уважаемые студенты! Для освоения материала и правильного ответа на поставленные вопросы Вам необходимо ознакомиться  в УМКД лекцией № 35 «Гемофилия»,  внеаудиторной и аудиторной работой № 37 «Гемофилия», с клиническими рекомендациями «Гемофилия», размещенными в структурном подразделении кафедры детских болезней с курсом ПО. Выполнить 3 задания. 

Задание 1.
Вам  предложено 10 тестов по теме занятия «Гемофилия».
Необходимо написать один ответ с указанием номера теста и правильного ответа, например, 1-А, 2-Б. 

1. ДЛЯ ДИАГНОСТИКИ ГЕМОФИЛИИ ИНФОРМАТИВНЫМ ЯВЛЯЕТСЯ ОПРЕДЕЛЕНИЕ
А) времени свертываемости
Б) времени кровотечения
В) плазминогена
Г) количества D-димеров
2. ДЛЯ ПОДТВЕРЖДЕНИЯ ДИАГНОЗА ГЕМОФИЛИИ В ПЕРВУЮ ОЧЕРЕДЬ НЕОБХОДИМО ОПРЕДЕЛЕНИЕ ФАКТОРОВ СВЕРТЫВАЮЩЕЙ СИСТЕМЫ КРОВИ ТАКИХ, КАК
А) I или II
Б) III или IV
В) V или VI
Г) VIII или IХ
3. ПРИ ГЕМОФИЛИИ КРОВОТОЧИВОСТЬ БЫВАЕТ
А) васкулитно-пурпурной 
Б) петехиально-пятнистой
В) гематомной
Г) ангиоматозной
4. УДЛИНЕНИЕ ВРЕМЕНИ СВЕРТЫВАНИЯ КРОВИ ХАРАКТЕРНО ДЛЯ
А) гемофилии
Б) гемолитической анемии
В) геморрагического васкулита
Г) тромбоцитопенической пурпуры
5. СРЕДИ РОДСТВЕННИКОВ РЕБЁНКА С ПОДОЗРЕНИЕМ НА ГЕМОФИЛИЮ БОЛЬНЫМ МОЖЕТ БЫТЬ
А) дедушка по отцовской линии
Б) дядя по отцовской линии
В) отец ребенка
Г) дядя по материнской линии
6. ПРИ ГЕМОФИЛИИ «В» В ПЛАЗМЕ КРОВИ СНИЖАЕТСЯ СОДЕРЖАНИЕ ФАКТОРА
А) VII
Б) VIII
В) IХ
Г) Виллебранда
7. ДЛЯ ЛЕЧЕНИЯ ИНГИБИТОРНОЙ ФОРМЫ ГЕМОФИЛИИ ПРИМЕНЯЕТСЯ
А) октанайн
Б) октанат
В) новосевэн
Г) гемоктин
8. ФАКТОР VIII БОЛЬНОМУ ГЕМОФИЛИЕЙ А ВВОДИТСЯ
А) внутривенно струйно
Б) внутривенно капельно
В) подкожно
Г) внутримышечно
9. ДЛЯ ПРОФИЛАКТИКИ ГЕМАРТРОЗОВ ПРИ ГЕМОФИЛИИ А ПРИМЕНЯЮТ ЗАМЕСТИТЕЛЬНУЮ ТЕРАПИЮ СЛЕДУЮЩИМ ФАКТОРОМ СВЕРТЫВАЕМОСТИ КРОВИ
А) XI
Б) IX
В) X
Г) VIII 
10. ДЛЯ ДИАГНОСТИКИ ГЕМОФИЛИИ НАИБОЛЬШЕЕ ЗНАЧЕНИЕ ИМЕЕТ ОПРЕДЕЛЕНИЕ
А) активированного частичного тромбопластинового времени
Б) концентрации факторов свертываемости 
В) времени кровотечения
Г) плазминогена

Задание 2. 

В приемный покой бригадой СМП доставлен мальчик 5 лет. Жалобы – не купируемое носовое кровотечение из левой ноздри, спонтанное, длительность 1 час. Со слов мамы, утром ребенок ковырял в носу, было непродолжительное кровотечение из левой ноздри, оно спонтанно остановилось и ребенок был отправлен в дет сад. В садике случилось повторное  кровотечение из этой же половины носа, которое медсестра не могла остановить и вызвали бригаду СМП. Бригадой СМП наложена передняя тампонада слева, кровотечение остановлено.
При осмотре состояние ребенка средней степени тяжести. На теле распространенная сыпь мелко точечная и мелкопятнистая по типу петехиально-пурпурной. Сыпь обильно локализуется на ногах, особенно вокруг голеностопных суставов, коленных суставов, на ягодицах. Единичные элементы на груди.  В области левого локтя – гематома (ударился 2 дня назад на детской площадке).
Осмотр ЛОР-врача – эрозия в области Киссельбахова сплетения слева. Кровотечение остановлено. 
Вопросы:
1. Ваш предварительный диагноз.
2. Диф. диагноз.
3. Назначьте обследование. Каких узких специалистов Вы вызовите?
4. Сами придумайте и напишите результат анализов крови (Клинический анализ крови и основной гемостаз). 
5. Принципы терапии. 

Задание 3. 
Напишите стадии поражения суставов при гемофилии.

