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1)Тема занятия:  «Анемии у детей старшего возраста. Депрессии кроветворения».
      2)Формы работы:
· Подготовка к практическим занятиям,

· Подготовка материалов по УИРС.
3)Перечень вопросов для самоподготовки по теме практического занятия.

1. Определение анемии. Классификация анемий.

2. Общая структура и функция эритроцитов.
3. Нормальный эритропоэз.

4. Причины развития железодефицитных анемий у детей.

5. Клинические признаки ЖДА в зависимости от возраста и предполагаемого дефицита.

6. Лабораторная диагностика ЖДА.

7. Клинико-лабораторная характеристика латентного дефицита железа. 

8. Дифференциальная диагностика ЖДА с другими анемиями.  

9. Принципы лечения  железодефицитных анемий.

10. Диета при железодефицитных состояниях.

11. Классификация современных препаратов железа. 

12. Побочные и нежелательные реакции железосодержащих препаратов.

2. Гемотрансфузии при ЖДА.

3. Популяционные и индивидуальные методы профилактики железодефицитных анемий.

4.  Организация диспансерного наблюдения при ЖДА.
5. Понятие "гемолитическая анемия".
6. Частота встречаемости гемолитической анемии.
7. Характер гемолиза при  различных формах гемолитических анемий.
8. Классификация гемолитических анемий.
9. Особенности клинических проявлений гемолитических анемий.
10. Дополнительные лабораторные методы обследования больных с гемолитической анемией.
11. Лечение  гемолитических  анемий  (консервативное,  показания к оперативному лечению).
12. Осложнения течения гемолитической анемии (апластический криз, желчнокаменная болезнь, билирубиновая энцефалопатия), их профилактика.
13. Прогноз при различных вариантах гемолитической анемии.
14. Медико-генетическое консультирование.
15. Диспансеризация больных с гемолитической анемией.
16. Деонтологические принципы в отношении больных  гемолитической анемией и их родителями.
17. Признаки регенерации гемопоэза.
18. Понятие о гипоплазии кроветворении.
19. Причины гипопластических анемий.
20. Современный взгляд на патогенез гипопластических анемий.
21. Классификация депрессии кроветворения.
22. Особенности клинического течения в зависимости от формы.
23. Дополнительные методы исследования для подтверждения диагноза депрессии кроветворения.
24. Дифференциальная диагностика при депрессии кроветворения.
25. Современные методы лечения гипопластических анемий. Показания к спленэктомии.
26. Диспансерное наблюдение за больными с депрессией кроветворения.
27. Профилактика гипоплазии. Медико-генетическое консультирование.
28. Деонтологические принципы в отношении детей больных  гипоплазией кроветворения, их родителей.

Перечень практических умений по изучаемой теме.

1. Установить психологический и речевой контакт с пациентами различного возраста, их родителями.

2. Собрать и оценить анамнез жизни и болезни ребенка, собрать дополнительный анамнез.

3. Проводить клиническое обследование (осмотр, перкуссия, аускультация) органов и систем.

4. Оценивать результаты лабораторных исследований (развернутый анализ крови, протеинограмма, сывороточное железо, ОЖСС, билирубин, трансаминазы, мочевина, креатинин, электролиты, КОС), общий анализ мочи, по Нечипоренко, Зимницкому, степень бактериурии.

5. Дать оценку основным синдромам, сформулировать диагноз по принятым классификациям.

6. Оценить результаты фракционного дуоденального и желудочного зондирования.

7. Оценить результаты рентгенологического, ультразвукового обследования билиарной и мочевыделительной систем.

8. Ориентироваться в показателях коагулограммы.
9. Провести и оценить эндотелиальные пробы.

10. Назначить режим, лечебный стол, обосновать терапию при различных патологических состояниях.

11. Оформить историю болезни.

Рекомендации по выполнению УИРС

Написание рефератов:

1. Структура и функция эритроцитов.
2. Эритропоэз в норме и при патологии.

3. Причины, клинические признаки ЖДА 

4. Клинико-лабораторная характеристика латентного дефицита железа. 

5. Дифференциальная диагностика ЖДА
6. Принципы и диета при железодефицитных состояниях.

7. Современные препараты железа. 

8. Особенности клинических проявлений гемолитических анемий.
9. Лечение  гемолитических  анемий  
10. Осложнения гемолитической анемии 
11. Медико-генетическое консультирование.
12. Деонтологические принципы в отношении больных  анемией и их родителями.
13. Причины гипопластических анемий.
14. Современный взгляд на патогенез гипопластических анемий.
15. Современные методы лечения гипопластических анемий. Показания к спленэктомии.
Самоконтроль по тестовым заданиям данной темы.

Назовите несколько правильных ответов

1. Причины ЖДА:

а) кровопотеря

      б) недостаточное введение железа с пищей

      в) глистная инвазия

      г) хронические воспалительные заболевания

      д) лекарственный гемолиз

Назовите один правильный ответ

2. Для ЖДА средней тяжести характерно:

а) ретикулоциты умеренно снижены

      б) число ретикулоцитов умеренно повышено

      в) число ретикулоцитов по возрасту

      г) число ретикулоцитов резко повышено

      д) число ретикулоцитов резко снижено

3. Дефицит какого из нижеперечисленных факторов вызывает развитие ЖДА:

а) белковый

      б) железа

     в) витамина В12
     г) фолатов

     д) витамина А

Назовите несколько правильных ответов

4. Изменения крови при фолатной недостаточности:

а) макроцитоз

      б) микроцитоз

      в) гемолиз эритроцитов

      г) снижение гемоглобина

      д) лейкоцитоз

5. Вызывают развитие фолатного и В12-дефицитов:

а) злокачественные заболевания

      б) прием противосудорожных препаратов

     в) витамин С

     г) все вышеперечисленное

     д) дифилоботриоз

6. Для постановки диагноза ЖДА значимы:

а) подсчет числа эритроцитов

      б) подсчет числа лейкоцитов

      в) показатель гемоглобина

      г) ОЖСС

      д) уровень сывороточного железа

Назовите один правильный ответ

7. Для ЖДА характерны:

а) микроциты

      б) макроциты

      в) овалоциты

      г) шаровидные

      д) все указанные
8. Показатели регенерации крови:

а) лейкоцитов

      б) число тромбоцитов нормальное

      в) ретикулоцитов

      г) лимфоцитов

9. При каком пищевом рационе редко развитие ЖДА:

а) молочном

      б) мучном

      в) молочно-вегетарианском

      г) вегетарианском

      д) мясном
Назовите несколько правильных ответов

10.  Для анемии характерны:

а) бледность слизистых

      б) бледность

      в) атрофия сосчков языка

      г) снижение аппетита

      д) хорошее самочувствие

11. Клинические признаки ЖДА:

а) нарастающая слабость

      б) головная боль

      в) сердцебиение

      г) обморок в транспорте

      д) высокая активность

12. Симптомы ЖДА:

а) выраженная бледность

      б) «рыхлый» красный язык

      в) ангулярный стоматит

      г) ломкость ногтей

      д) отсутствие жалоб
13. Методы исследования  для подтверждения гемолитической анемии Минковского-Шоффара.
1) Анализ крови развернутый. 
2) Анализ крови на ретикулоциты. 
3) Осмотическая стойкость эритроцитов.
4) Микросфероциты в мазке крови.
5) Билирубины крови.
6) Циркулирующие иммунные комплексы.
14. Клинические симптомы анемии Минковского-Шоффара:
1) Желтуха
2) Спленомегалия
3) боль в правом подреберье
4) увеличение лимфоузлов
5) темная моча
15. Осложнения  анемии Минковского-Шоффара:
1) Камни желчного пузыря.
2) Геморрагический синдром.
3) Билирубиновая энцефалопатия.
4) Апластический криз.
5) Деформация скелета.
16. Признаки аутоиммунной гемолитической анемии:

1) Желтуха.
2) Боль в животе.
3) Увеличение селезенки.
4) Темная моча.
5) Головокружение.
6) Жидкий стул.
17. Признаки регенерации гемопоээа:
1) Ретикулоцитоз
2) Анизоцитоз
3) Эритробластоз
4) Полихроматофилия
5) величина цветного показателя
18. Изменения при  гипопластических анемиях:

1) гипоплазия костного мозга
2) бластная гиперплазия
3) жировая трансформация костного мозга
4) дегенеративно-дистрофические изменения во всех органах
5) лейкемическое зияние
19. Симптомы наследственной гипопластической анемии Фанкони:
1) массо-ростовая гипотрофия
2) бледность с рождения
3) кровотечение в суставы
4) уродства скелета и внутренних органов
5) гипер-депигментация 
6) спленомегалия
20. При депрессии кроветворения в миелограмме выявляется:
1) обеднение клетками костного мозга
2) большое количество лимфоретикулярных клеток
3) бластоз
4) амегакариоцитоз
5) жировое замещение костного мозга
Эталоны тестового контроля 
	1. а, в, г, д
2. б
3. б
4. б, в, г, д
	5. а, б, г, д
6. а, в, г, д
7. а
8. в
	9. д
10. а, б, в, г
11. а, б, в, г
12. а, б, в, г
	13. а, б, в, г
14. а, б, в, д
15. а, в, г, д
16. а, б, в, г, д
	17. а, б, в, г
18. а, в, г
19. а, б, г, д
20. а, б, г, д


Задача № 1.

Девочка 10 лет росла здоровым ребенком,  занималась спортом,  отлично успевала в школе.  Заболела остро после легкой ОРВИ. Побледнела, появились экхимозы на ногах,  резкая слабость. Сделан амбулаторно анализ крови,  в котором выражена панцитопения. Госпитализирована в гематологическое отделение. Стернальный пунктат крайне беден ядерными элементами, эритроядный росток сужен, миелоидный угнетен с задержкой вызревания на стадии промиелоцитов.  Мегакариоциты не обнаружены. Лечение в течение 2-х недель оказалось безуспешным,  состояние девочки ухудшалось. Выраженная адинамия,  бледность кожи и слизистых,  множественные геморрагии на коже,  слизистой оболочке рта.  языке, присоединился язвенно-некротический стоматит, гипертермия (t-40º), боли в костях, появилась гематурия,  гематомы в подкожно-жировой клетчатке,  проявления сердечно-сосудистой недостаточности.  Наросла панцитопения (Нb-35 г/л, Эр.-1,29х1012/л, L - 0,8х109/л,  тромб.- 2х109/л, СОЭ - 77 мм/час). Накануне летального исхода девочка потеряла сознание,  присоединились судороги. На 12 день пребывания в стационаре девочка скончалась.

1. Ваш диагноз? 
2. Деонтологическая тактика в отношении родителей.

Задача № 2.

У девочки 12 лет выставлен диагноз врожденной микросфероцитарной анемии Минковского-Шоффара в 3-х летнем возрасте. Периодически лечилась в стационаре, выписалась в состоянии клинической ремиссии. Последние 2 года рецидивы участились, желтушность кожи и склер стабильно держится, боли в правом подреберье. Наросла анемия.

           1.Тактика врача? 

Задача № 3.

Ребенок 11 мес.  поступил в гематологическое отделение с жалобами на отставание  в физическом развитии,  желтушность кожи и склер,  слабость. При осмотре - башенный череп, пониженного питания, увеличен живот. Кожные покровы желтушные,  склеры иктеричны.  Живот напряжен, при пальпации болезненность  в  правом подреберье,  селезенка  выступает из-под реберного края на 8 см, плотная. Моча интенсивно-желтого цвета, контакта по гепатиту нет.

Отец мальчика во взрослом возрасте оперирован по поводу наследственной микросфероцитарнои анемии Минковского-Шоффара.  Старшая сестра наблюдается по  поводу наследственной микросфероцитарной анемии Минковского-Шоффара.

Анализ крови:   НЬ-62   г/л,  Эр  -  1.9х1012/л,  цв.  пок.-0.9, L-8.1х109/л, э-4, п/я-6,  с/я-62, л-24, м-4, СОЭ-2 мм/час. Ретикулоциты-96о/оо. Билирубин - 102 ммоль/л, реакция не прямая. Уробилин мочи - положительный. В мазке крови - микросфероциты. 

1.Поставить клинический диагноз. 
2.Обосновать.

Задача № 4.

У ребенка в возрасте 6 лет впервые диагностирована микросфероцитарная анемия  Минковского-Шоффара.  Ребенок в семье первый,  поздний. Выявить наследственность не удалось.

1.Деонтологическая тактика в отношении родителей?

Задача № 5.

Ребенок 4 мес.  лечился по поводу тениодоза препаратом папоротника. Внезапно  состояние  резко  ухудшилось появилась желтушность кожи, склер, вялость,  сонливость,  темный стул,  моча интенсивного желтого цвета. Тоны  сердца приглушены,  систолический шум,  тахикардия.  АД 60/50. Селезенка + 4 см.  Анализ крови:  НЬ - 56г/л,  Эр – 2,4х1012,  цв. пок. 0,95, L - 11,9х1012, э-2. п/я-4, с/я-61, л-25, СОЭ - 22 мм/час. Ретикулоциты – 62о/оо. Тромб. - 180х1012/л. Билирубин - 98 ммоль/л, непрямой. Моча насыщенно-желтого   цвета.  Уд. вес - 1028,  белок - 25 г/л, L - 0-1, эр. – нет. Уробилин - резко положителен.

1.Предположительный диагноз. 

2.Оказать помощь.
Задача № 6.

Мальчик 8 лет поступил в гематологическое отделение с жалобами на головокружение, слабость,  изменение цвета кожи, мочи. Состояние тяжелое, самочувствие страдает,  негативен.  Кожные покровы, склеры интенсивно желтушны.

Тоны сердца приглушены АД 80/65,  тахикардия. Живот болезненный в правом подреберье, селезенка + 3 см, плотноэластической консистенции. В остальном без отклонений.  Из анамнеза выяснилось, что мальчик в те​чение года плавил фигурки из свинца, не всегда мыл руки.

1. Предположительный диагноз.

2.План обследования.

Эталон ответа к задаче № 1.
1. Острая приобретенная апластическая анемия.

2. Приступать к разговору с  родителями о диагнозе  необходимо только после установления точного диагноза, т.е. результатов стернальной пункции, а период обследования использовать для постепенной подготовки родителей к восприятию тяжелой истины.  Диагноз сформулировать можно как дефицитную анемию.  При подтверждении диагноза информировать о сущности болезни.  Врач должен убедить родителей в необходимости и целесообразности лечения, несмотря на общий пессимистический прогноз.
Эталон ответа к задаче № 2.
Осмотр совместно с хирургом для решения вопроса о спленэктомии.

Эталон ответа к задаче № 3.
Диагноз: Наследственная  гемолитическая микросфероцитарная анемия Минковского-Шоффара тяжелая, период криза.

Обоснование: Семейный анамнез. Отец, сестра страдают микросфероцитарной гемолитической анемией Минковского-Шоффара. Триада симптомов: анемия, желтушность, спленомегалия.  Ретикулоцитоз, микросфероцитоз, билирубинемия, уробилинурия.
Эталон ответа к задаче № 4.
Необходимо рекомендовать родителям консультацию медико-генетической консультации.  Так как родители здоровы,  собрать  генеалогический анамнез не удалось (воспитывались в детском доме, то необходимо предупредить по поводу риска их последующих детей независимо от пола. Родственники по линии матери если здоровы, не передают данного заболевания, их дети будут здоровы.  Необходимо подчеркнуть родителям факт полного излечения спленэктомией.

Эталон ответа к задаче № 5.
Диагноз: Иммунная гемолитическая анемия, криз.

1. Реополиглюкин 150 мл в/в капельно.

2. Преднизолон 100 мг ( 3 мл в/в капельно).

3. Коргликон  0,06% - 0,3 мл на 10 мл физиологического раствора хлорида натрия в/в медленно.

Гепарин 400 Ед п/к в область пупка.

Эталон ответа к задаче № 6.
Диагноз: Иммунная гемолитическая анемия на фоне свинцового отравления.

План обследования:

- развернутый анализ крови  с подсчетом ретикулоцитов;

- микросфероциты в мазке крови;

- осмотическая стойкость эритроцитов;

- кривая Прайс-Джонса;

- номограмма;

- билирубины крови;

- уробилин мочи;

- кал на стеркобилин;

- дуоденальное зондирование;
- уточнить генеалогический анамнез.
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Электронные ресурсы

1. ИБС КрасГМУ.

2. БД  MedArt.

3. БД Медицина.

4. БД Ebsco.

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

