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1. Тема: «Нарушение роста».  
2. Формы работы:

· подготовка к практическим занятиям

· подготовка материалов по УИРС

3. Вопросы для самоподготовки:

1. Влияние  гормональной регуляции на процессы роста и развития.

1. Классификация задержки роста.

2. Этиопатогенез и клинические проявления гипофизарного нанизма.

3. Алгоритм диагностики соматотропной недостаточности.

4. Лабораторная диагностика дефицита соматотропного гормона.

5. Этапы дифференциальной диагностики вариантов задержки роста у детей.

6. Виды эндокринонезависимых  вариантов задержки роста.

7. Генетические и хромосомные синдромы, сопровождающиеся задержкой роста.

8. Тактика врача при конституциональных особенностях физического развития.

9. Гигантизм и акромегалия, клинические проявления, диагноз.

10. Принципы лечения различных форм нарушения роста.
11. Показания к назначению и критерии эффективности заместительной терапии гормоном роста.

12. Диспансерное наблюдение за детьми нарушением роста.

13. Вопросы деонтологии и врачебной этики при различных формах нарушения роста у детей.
4. Перечень практических умений по изучаемой теме:

1. Установить психологический и речевой контакт с пациентами и их родителями.

2. Собрать и оценить генеалогический анамнез, анамнез жизни и болезни ребенка.

3. Провести клиническое обследование (осмотр, пальпация, перкуссия, аускультация) больного ребенка.

4. Провести антропометрическую оценку детей и подростков (рост стоя, рост сидя, соотношение сегментов тела; продольные и поперечные показатели; скорость роста, расчет конечного роста; масса тела, степень избытка массы тела по процентильным таблицам и с использованием индекса массы тела).

5. Оценить половое развитие по Дж. Таннеру.

6. Оценить результаты УЗИ  надпочечников, органов малого таза, органов мошонки.

7. Определять костный возраст по степени развития ядер окостенения пястных костей с использование таблиц и атласа.

8. Оценить состояние турецкого седла на рентгенограмме.

9. Оценить результаты исследования гормонального статуса при основных эндокринных заболеваниях, функциональных нагрузочных проб. 

10. Сформулировать клинический диагноз по принятой классификации.

11. Ввести гормон роста шприц-ручками и шприцами.

12. Оформить историю болезни.

5. Рекомендации по выполнению УИРС:
     1.   Принципы диагностики и лечения эндокринозависимых вариантов низкорослости

     2.   Наследственные синдромы с низкорослостью.
     3.   Низкорослость вследствие нарушения роста скелета.

6. Самоконтроль по тестовым заданиям:

Указать один правильный ответ:
1. Заместительная терапия гормоном роста показана при:

а) примордиальном нанизме

б) тиреогенном нанизме

в) церебрально-гипофизарном нанизме

г) акромегалии

д) тиреотоксикозе
2.  Для акромегалии диспропорциональность роста

а) характерна

б) не характерна

3. Избыточная секреция гормона роста привести к развитию макросомии

а) может

б) не может

4. Спонтанный пубертат возможен при:
а) изолированном дефиците гормона роста

б) пангипопитуитаризме

в) синдроме Клайнтфелтера

г) синдроме Шерешевского-Тернера
5. У больных с соматотропной недостаточностью на фоне физической нагрузки в течение 20 минут уровень гормона роста:

а) повышается

б) понижается

в) остается без изменений

6. При семейной низкорослости костный возраст

а) соответствует паспортному возрасту

б) опережает паспортный возраст

в) отстает от паспортного возраста

7. Девочка 15 лет маленького роста с половым недоразвитием, крыловидной складкой на шее и коарктацией аорты. О каком диагнозе следует думать:

а) синдром Марфана

б) синдром Дауна

в) синдром Шерешевского-Тернера

г) синдром Нунан

8. Соматотропную недостаточность можно исключить при уровне СТГ сыворотки крови

а) 7 нг/мл

б) 0,5 нг/мл

в) 4 нг/мл

г) 10 нг/мл 

д) 15 нг/мл

Укажите все правильные ответы:

9. Для диагностики дефицита гормона роста используют пробы:

а) с хориогогином

б) с клонидином

в) с индометацином

г) с инсулином

д) с аргинином

10. Девочка 14 л. - жалобы на отсутствие менструации. Объективно: рост и вес соответствуют группе ниже пятой перцентили. Молочные  железы не развиты. Других данных о патологии и отклонений в физическом  развитии не установлено. Причиной  описанной симптоматики могут быть:

а) синдром Шерешевского-Тернера

б) гипотиреоз

в) конституциональная задержка роста

г) нервно-психическая анорексия

д) синдром Нунан

11. Причиной нарушений роста у детей могут быть

а) наследственность 
б) опухоль гипофиза
в)  острая пневмония
г) хронический тонзиллит
д) врожденные пороки сердца
12. Для конституциональной задержки пубертата характерны

а) низкий уровень тестостерона в крови

б) отсутствие ответа на пробу с хорионическим гонадотропином

в) повышение продукции ЛГ (лютеинизирующего гормона) и ФСГ (фолликулостимулирующего гормона) во время сна

г) отрицательная проба со стимуляцией кломифеном секреции ЛГ и ФСГ

д) положительная проба со стимуляцией кломифеном секреции ЛГ и ФСГ

13. Для церебрально-гипофизарного нанизма характерно:
а) нормальные массо-ростовые показатели при рождении

б) значительное отставание паспортного возраста от хронологического

в) тахикардия, высокое артериальное давление

г) пропорциональная задержка роста, превышающая 3 сигмальных отклонения

д) нарушение зрения

14. К биологическим эффектам гормона роста относятся:

а) антидиуретический эффект 

б) активация липолиза

в) активация липогенеза

г) активация синтеза белка

д) повышение экскреции кальция

15. К вариантам примордиального нанизма  относятся:

а) синдром Марфана

б) синдром Шерешевского-Тернера

в) синдром Мориака

г) синдром Нунан

д) синдром Секкеля (птицеголовые карлики)

Эталоны ответов к тестам для самоконтроля:

	1.
	в
	6
	а
	11
	а, б, д

	2.
	а
	7
	в
	12
	а, в, д

	3
	а
	8
	г
	13
	а, б, г

	4
	а
	9
	б, г, д
	14
	б, г

	5
	в
	10
	а, в, г
	15
	б, г, д


7. Самоконтроль по ситуационным задачам:
Задача №1

Девочка 14 лет обратилась с жалобами на низкий рост, быструю утомляемость, головную боль. Учится в 8 классе, успевает удовлетворительно. Наследственность не отягощена, рост матери 160 см, отца – 176 см, в семье еще двое детей, физическое развитие которых соответствует возрасту. Девочка до 7 лет по росту от сверстников не отставала, после 7 лет прибавка в росте 1,5 см. В настоящее время рост девочки 135 см, телосложение пропорциональное. Кожные покровы суховатые, бледные с желтушным оттенком. Внутренние органы без патологии. В последнее время стала хуже учиться, усилились головные боли, периодически возникает диплопия. Вторичных половых признаков нет. На R-грамме черепа признаки внутричерепной гипертензии. Костный возраст соответствует 8 годам.

Ваш предполагаемый диагноз?

План обследования.
Задача №2
Больная, 14 лет, поступила в стационар с жалобами на отставание в росте и половом развитии. Родилась в срок от 2-й нормально проткавшей беременности с массой 3400 г, длиной 51 см. Болела корью. В росте всегда отставала от сверстниц. В школе учится посредственно. На момент осмотра рост 130 см, вес 36,5 кг. Маскулинный тип телосложения, конечности по отношению к туловищу короткие. Грудная клетка широкая, молочные железы неразвитые, соски рудиментарные и широко расставлены. Шея короткая, на боковых поверхностях широкая  кожная складка. Низкий рост волос на шее и на лбу. Переносица широкая. Ушные раковины деформированы. Оволосения лобка нет. Наружные половые органы сформированы по женскому типу, гипоплазированы. При УЗИ органов малого таза матка рудиментарная, яичники не визуализируются. Костный возраст соответствует 11 годам.

Ваш диагноз?
Какое обследование подтверждает диагноз.

Тактика ведения.

Задача № 3

В семье двое детей, сын, 6 лет, и дочь, 4 лет. Оба ребенка имеют выраженную задержку роста, причем пер​вые симптомы были выявлены в 2 года 6 месяцев, как у мальчика, так и у девочки. Из анамнеза установлен факт, что в раннем возрасте отставания в физическом развитии не отмечалось. Показатели физического развития при рождении соответствовали средним величинам.
Мальчик имеет рост 98 см, массу тела 15,1 кг, девоч​ка соответственно 90 см и 13,7 кг. Телосложение пропор​циональное. Костный возраст дифференцирован на 2,5 года. Симптомов поражения ЦНС не выявлено.
О какой форме задержки роста можно думать? Обос​нуйте.
Спланируйте дальнейшее обследование.
Задача № 4
Девочка 5 лет, обратилась к эндокринологу с жалобами на выраженную задержку роста. Родилась от 1 беременности, 1 срочных родов с массой при рождении 2300, длиной тела 43 см без признаков задержки внутриутробного развития. 

Объективно: рост 72 см, телосложение пропорциональное. Лицо маленьких размеров треугольной формы, узкие губы с опущенными углами, клинодактилия  5 пальца кистей и стоп. Костный возраст соответствует 5 годам.

Ваш диагноз?
План обследования.

Задача № 5

Мальчик 6 лет имеет рост 130 см (SDS = +7,22). С первого года жизни отмечались высокие темпы роста, которые расценивались как проявление конституциональной высокорослости, так как дедушка пациента имел рост 201 см. С 3 лет у ребенка отмечено появление лобкового оволосения. На момент осмотра степень полового развития соответствует 3 стадии по шкале Таннер. Яички не увеличены в объеме, соответствуют допубертатным размерам (2 мл)  плотноэластической консистенции. Костный возраст соответствует 13,5 годам.

О каком диагнозе можно думать.

План обследования.

Прогноз.

Эталоны ответов к ситуационным задачам

Задача №1.

Диагноз: Органический вариант гипофизарно-церебрального нанизма. 

Краниофарингиома?

План обследования:

1. Уровень базального СТГ, ТТГ, ЛГ,ФСГ,Т3, Т4, тестостерон.

2. СТГ-провокационные тесты: уровень СТГ ниже 7-10 нг/мл после двух любых провокационных проб подтверждает диагноз соматотропной недостаточности

3. Костный возраст

4. R-графия черепа  с прицелом на турецкое седло

5. Глазное дно

6. Эхо-ЭЭГ

7. Поля зрения

8. Компьютерная томография области турецкого седла

Задача №2.
1. Диагноз: Синдром Шерешевского-Тернера.

2. Цитогенетическое исследование с определением кариотипа.

3.      Тактика ведения

   а) Детальное обследование для выявления пороков сердца, аномалий ЖКТ и почек, нарушений слуха

   б)  Заместительную терапию эстрагенами назначают при достижении «костного возраста» 12 лет

   в)   Лечение соматотропином  проводят в тех случаях, когда рост меньше 5-го процентиля.
Задача № 3
1. Учитывая выраженную постнатальную (в 2,5 года) пропорциональную задержку роста (< Р5), отсутствие патологии со стороны ЦНС и внутренних органов можно думать об идиопатическом  гипофизарно-церебральном нанизме.

2. План обследования:

· Уровень базального СТГ, ТТГ, ЛГ,ФСГ,Т3, Т4, тестостерон.

· СТГ-провокационные тесты: уровень СТГ ниже 7-10 нг/мл после двух любых провокационных проб подтверждает диагноз соматотропной недостаточности

· R-графия черепа

· Глазное дно
Задача № 4

1. Учитывая внутриутробную задержку роста и характерные фенотипические признаки можно думать о диагнозе:  Примордиальный  нанизм: синдром Рассела-Сильвера.

2. Консультация генетика, исследование кариотипа.
Задача № 5. 

1. Учитывая признаки преждевременного полового развития по изосексуальному типу, выраженное ускорение темпов роста и опережение костного возраста при неизмененных яичках допубертатных размеров можно думать о диагнозе: Врожденная дисфункция коры надпочечников, простая вирильная форма.

2. План обследования:

а) УЗИ надпочечников, 

б) уровень 17-ОН прогнстерона

в) дексаметазоновая проба для исключения автономнофункционирующих аденом надпочечников.

3. При неадекватно подобранной заместительной терапии гидрокортизоном может произойти преждевременное закрытие зон роста и низкорослость.
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Электронные ресурсы
1. ИБС КрасГМУ.
2. БД  MedArt.
3. БД Медицина.
4. Бд Гении медицины
5. БД Ebsco.
6. БД Электронная энциклопедия лекарств (регистр лекарственных средств).

