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1.Паспорт фонда оценочных средств

Фонд оценочных средств по дисциплине содержит типовые контрольно-оценочные материалы для текущего контроля успеваемости обучающихся, в том числе контроля самостоятельной работы обучающихся, а также для контроля сформированных в процессе изучения дисциплины результатов обучения на промежуточной аттестации в форме зачета.
Контрольно-оценочные материалы текущего контроля успеваемости распределены по темам дисциплины и сопровождаются указанием используемых форм контроля и критериев оценивания. Контрольно – оценочные материалы для промежуточной аттестации соответствуют форме промежуточной аттестации по дисциплине, определенной в учебной плане ОПОП и направлены на проверку сформированности знаний, умений и навыков по каждой компетенции, установленной в рабочей программе дисциплины.
В результате изучения дисциплины у обучающегося формируются следующие компетенции:

ПК-5 - готовность к определению у пациентов патологических состояний, симптомов, синдромов заболеваний, нозологических форм в соответствии с Международной статистической классификацией болезней и проблем, связанных со здоровьем.

ПК-6 - готовность к ведению и лечению пациентов, нуждающихся в оказании педиатрической медицинской помощи.

2. Оценочные материалы текущего контроля успеваемости обучающихся.
Оценочные материалы в рамках всей дисциплины.

Ординаторы за период прохождения дисциплины должны написать один реферат на любую из следующих тем:

1. Ювенильный идиопатический артрит (этиология, патогенез, клиника, дифференциальная диагностика, лечение, профилактика)

2. Ювенильный ревматоидный артрит (этиология, патогенез, клиника, дифференциальная диагностика, лечение, профилактика)

3. Инфекционные артриты (этиология, патогенез, клиника, дифференциальная диагностика, лечение, профилактика)

4. Псориатический артрит (этиология, патогенез, клиника, дифференциальная диагностика, лечение, профилактика)

5. Ювенильный анкилозирующий спондилит (этиология, патогенез, клиника, дифференциальная диагностика, лечение, профилактика)

6. Понятие о диффузных болезнях соединительной ткани, их клинические и лабораторные признаки.
7.Современный взгляд на диффузные болезни соединительной ткани, как аутоиммунные заболевания, генетическая предрасположенность, провоцирующие факторы.
8.Системная красная волчанка, эпидемиология, клиника, ведущие клинические синдромы. Нейролюпус, люпус-нефрит – показатели тяжести волчаночного процесса. Лабораторная диагностика системной красной волчанки, волчаночные клетки
9.Системная красная волчанка. Диагноз, дифференциальный диагноз, критерии диагностики. Лечение, показания к гормонотерапии, назначению цитостатической терапии. Прогноз больных с системной красной волчанкой.
10.Новые методы в лечении системной красной волчанки, показания, результаты лечения.
11.Дерматомиозит у детей, ведущие клинические симптомы, принципы лечения.
12.Ювенильная склеродермия, диагностика, лечение. Прогноз. Диспансерное наблюдение
13.Дифференциальная диагностика детей с диффузными болезнями соединительной ткани.


Оценочные материалы по каждой теме дисциплины
Тема №1 Анатомо-физиологические особенности суставов у детей. Методика обследования детей с ревматологическими заболеваниями.

Форма организации лекции: лекция-визуализация с опорным конспектированием; по дидактическому назначению – тематическая, объяснительная; по роли в образовательном процессе – обзорная; по содержанию и системе построения – смешанная.

Методы обучения, применяемые на лекции: по источнику знаний – практические, наглядные, словесные; по назначению – приобретение и применение знаний; по типу познавательной деятельности – объяснительно-иллюстративные, репродуктивные.

Вопросы, рассматриваемые на лекции:
1. Пути образования костной ткани в процессе онтогенеза.

2. Биодинамика костной ткани у детей. 
3. Кровоснабжение костей в детском возрасте.

4. Особенности развития суставов и связочного аппарата у детей.

5. Алгоритм оценки суставного синдрома.
6. Осмотр и пальпация всех групп суставов.
7. Шкалы и индексы для оценки болевого синдрома, объема движений у детей с ревматическими заболеваниями.
Тема №2 Ювенильные артриты, диагностика и лечение

Формы текущего контроля успеваемости: решение проблемно–ситуационных задач; устный опрос; тестирование; проверка практических навыков

Оценочные материалы текущего контроля успеваемости 

Вопросы для устного опроса

1. Терминология ювенильных артритов (ЮА).

2. Эпидемиология и этиология ювенильных артритов.

3. Строение, функции и метаболизм соединительной ткани. 

4. Общие механизмы иммунного воспаления.

5. Особенности патогенеза различных вариантов ювенильных артритов.

6. Классификация ювенильных артритов.

7. Особенности суставного синдрома и внесуставных проявлений при ювенильных артритах.
8. Диагностические критерии различных вариантов ювенильных артритов.

9. Степени активности, рентгенологическая стадия и функциональный класс при ЮА.

10. Оценка активности заболевания по критериям ACR pedi.

11. Основные принципы лечения ЮА.

12. Режим и диета больных с ЮА.

13. Реабилитация и диспансерное наблюдение детей с ЮА.
Тексты ситуационных задач

№1
В стационар поступила больная 10 лет с высокой интермитирующей лихорадкой, преимущественно в утренние часы; с аллергической линейкой и пятнисто-папулезной сыпью в подмышечных впадинах, на боковых поверхностях грудной клетки и на внутренних поверхностях бедер, усиливающейся при повышении температуры; артралгиями во всех группах суставов и миалгиями; увеличением периферических лимфатических узлов, печени (на 3 см) и селезенки (на 1,5см), расширением всех границ сердца, тахикардией до 140 в минуту, приглушением сердечных тонов.

Общий анализ крови: лейкоциты 27х109 /л (палочкоядерные 9%, сегментоядерные 92%), СОЭ 65 мм/ч, гемоглобин 90 г/л, эритроциты 3,9х1012 /л, тромбоциты 600х109 /л, биохимические показатели крови без отклонений от нормы.


Заболела остро 2 недели назад после перенесенной ОРВИ. Попытки лечения в амбулаторных условиях антибиотиками из группы макролидов, антигистаминными и НПВП без эффекта.

Вопросы:

1. Какой диагноз наиболее вероятен в данном случае?

2. Какой план обследования предусматривает диагноз?

3. Какая тактика ведения наиболее оправдана?

Ответы:

1. По клинической картине и данным лабораторного обследования наиболее вероятен диагноз «системный вариант ювенильного ревматоидного артрита».

2. Для подтверждения или исключения диагноза необходимы:

- обследование на артритогенные инфекции;

- посевы биологических сред на стерильность;

- уточнение сведений о реакции  Манту;

- определение иммунологической активности;

- трепанобиопсия костного мозга;

- УЗИ органов грудной и брюшной полостей;

- КТ и /или МРТ.

        3. В случае подтверждения диагноза наиболее оправданными будут пульс-терапия метилпреднизолоном и метотрексатом, внутривенное введение иммуноглобулина, симптоматическая терапия.

№ 2
У девочки 2,5 лет без установленного провоцирующего фактора появились воспалительные изменения в мелких суставах кистей. В процесс были быстро вовлечены лучезапястные, плечевые, коленные, голеностопные, тазобедренные суставы (поражение симметричное), шейный отдел позвоночника, височно-нижнечелюстные суставы. Отмечается лихорадка. Состояние тяжелое из-за резкого ограничения подвижности суставов, самообслуживание нарушено (не ходит), выражен болевой синдром («симптом простыни»). В суставах преобладают пролиферативные изменения, нарастают контрактуры. Ребенок дистрофичен, с тотальной амиотрофией. Отмечаются лимфоаденопатия, гепатоспленомегалия. В общем анализе крови гипохромная анемия, СОЭ 40 мм/ч.

        Вопросы:

1. Какой диагноз можно предположить у этой больной?

2. Что определяет прогноз заболевания у данного ребенка?

3. Какова наиболее оправданная тактика терапии в этом случае?

        Ответы:

1. Клиническая картина заболевания предполагает дебют ревматоидного артрита системного варианта с полиартритом.

2. Неблагоприятный прогноз заболевания определяют:

- раннее начало заболевания;

- вариант заболевания;

- быстрое прогрессирование суставного синдрома;

- нарастание функциональной недостаточности пораженных суставов.

                      3. Наиболее оправданной тактикой терапии будет раннее назначение иммуносупрессивной терапии. В связи с вариантом болезни и возрастом больной препаратом выбора может быть метотрексат. В дальнейшем, при неэффективности монотерапии, возможна сочетанная иммуносупрессивная терапия в условиях специализированного стационара.
№ 3
Девочка 8 лет больна в течение 5 лет. Заболевание началось с моноартрита правого коленного сустава после травмы. С начала болезни в течение 1 года наблюдалась и лечилась (НПВП, антибактериальная терапия) по поводу реактивного артрита у кардиоревматолога. В дальнейшем диспансерное наблюдение не проводилось. Год назад по окончании 1-го класса школы девочка и родители обратили внимание на значительное снижение остроты зрения (вплоть до светоощущения на правый глаз). Обследована в НИИ глазных болезней им.Гельмгольца, диагноз: острый увеит, осложненная зрелая катаракта правого глаза. Направлена на углубленное обследование в клинику детских болезней Московской медицинской академии им.И.М.Сеченова. При поступлении состояние удовлетворительное, инвалидность по зрению. Суставной синдром представлен моноартритом правого коленного сустава (сгибательная контрактура под угом 170о) с преобладанием пролиферативного компонента. Гуморальная и иммунологическая активность не выражена. Рентгенологические изменения в пораженном суставе соответствует II стадии по Штейнброккеру.

Вопросы:

1. Сформулируйте диагноз.

2. Что определяет прогноз заболевания в данном случае?

3. Какие положения необходимо придерживаться при назначении базистной терапии при  этой форме заболевания?

           Ответы:

1. Диагноз: пауциартикулярный юношеский артрит.

2. Течение артрита при данной форме чаще всего бывает доброкачественным. Злокачественное течение заболевание определяет в основном нарастающая инвалидизация по зрению.

3. При назначении базисной терапии необходимо учесть следующие положения: раннее и адекватное назначение имунносупрессивной терапии позволит приостановить активный аутоиммунный процесс, добиться клинико-лабораторной ремиссии, в том числе со стороны органа зрения; ремиссия заболевания, и в первую очередь увеита, даст возможность провести оперативное лечение катаракты и частично вернуть зрение; препаратом выбора при данной форме заболевания является циклоспорин; в случае непрерывного рецидивирования процесса может встать вопрос о назначении сочетанной иммуносупрессивной терапии с использованием циклоспорина и метотрексата.

№ 4
Больной О., 12 лет, поступил в отделение повторно для проведения комплексной терапии. 
Из анамнеза известно, что заболевание началось в 3-летнем возрасте, когда после перенесенного гриппа мальчик стал хромать - как оказалось при осмотре, из-за поражения коленного сустава. Сустав был шаровидной формы, горячий на ощупь, отмечалось ограничение объема движений. В дальнейшем отмечалось вовлечение других суставов в патологический процесс. Практически постоянно ребенок получал нестероидные противовоспалительные препараты, на этом фоне отмечались периоды ремиссии продолжительностью до 10-12 месяцев, однако заболевание постепенно прогрессировало. В периоды обострения больной предъявлял жалобы на утреннюю скованность.

При поступлении состояние тяжелое, отмечается дефигурация и припухлость межфаланговых, лучезапястных, локтевых суставов, ограничение движений в правом тазобедренном суставе. В легких хрипов нет. Границы сердца: правая - по правому краю грудины, верхняя - по III ребру, левая - на 1 см кнутри от левой средне-ключичной линии. Тоны сердца ритмичные, звучные, шумов нет.

Общий анализ крови: Нb -110 г/л. Эр - 4,2 х 1012/л, Лейк - 15,0 х 109/л,  п/я - 4%, с - 44%, э - 2%, л - 47%, м - 3%, СОЭ - 46 мм/час.

Общий анализ мочи: удельный вес -1014, белок - 0,06%о, лейкоциты - 2-3 в п/з, эритроциты - отсутствуют.

Биохимические анализ крови: общий белок - 83 г/л, альбумины -48%, глобулины:  альфа -10%, бета - 5%, гамма - 26%, серомукоид - 0,8 (норма - до 0,2), АЛТ - 32 Ед/л, АСТ - 25 Ед/л, мочевина -4,5 ммоль/л.

Рентгенологически определяется эпифизарный остеопороз, сужение суставной щели.
       Вопросы:
               1.Сформулируйте и обоснуйте диагноз.

               2. С какими заболеваниями необходимо проводить дифференциальный диагноз в начале процесса?

                3. Клинические симптомы и синдромы характерные для ЮРА.

                4. Назовите симптомы поражения глаз при этом заболевании.

                 5. Критерии диагностики ЮРА.

                 6. Варианты трансформации ЮХА.

                 7. Принципы пульс-терапии глюкокортикоидами.

                 8. Иммуносупрессивная терапия.

                 9. Использование генно-инженерных препаратов для лечения ЮРА.

                  10. Наблюдение больных с ЮХА в амбулаторных условиях.

               Ответы:
 ЮРА, преимущественно суставная форма, активность III степени, медленно прогрессирующее течение, серо-позитивный вариант (?), рентгенологическая стадия процесса II-III степени, функциональная недостаточность II степени.

1. А) реактивные артриты при иерсинеозе,  сальмонелезе, дизентерии, бруцеллезе, синдром Рейтера.

          Б) травматические артриты

          В) артриты при коагулопатиях

          Г) артриты при обменных заболеваниях (ожирение, подагра и т.д.)

          Д) дифференциальный диагноз между другими ЗСТ.

3. 1) Суставной синдром

-   моноартрит

-   олигоартритический вариант

-   полиартритический вариант

Первый симптом – нарушение функции сустава, затем нарушение их конфигурации.

- серозиты – вовлечение в патологический процесс внутренних органов (гломерулонефрит, интерстициальная пневмония, миокардит). Всегда есть общие симптомы: лихорадка, полиадения, гепатоспленомегалия.

Выделяют 2 формы с генерализованным поражением внутренних органов (синдром Стилка, субсепсис Вислера-Фанкони).

4. поражение глаз – иридоциклит; возникает почти исключительно при моно- и олигоартритах. Первые жалобы – снижение остроты зрения, «песок в глазах».

1. Критерии диагностики ЮРА

А. Клинические признаки:
1.Артрит продолжительностью 3 мес. и более.

2.Артрит второго сустава, возникший через 3 мес. и более после поражения первого.

3.Симметричное поражение мелких суставов.

4.Выпот в полость сустава.

5.Контрактура сустава.

6.Тендосиновит или бурсит.

7.Мышечная атрофия (чаще регионарная).

8.Утренняя скованность.

Б. Рентгенологические признаки:
1.Остеопороз.

2.Сужение суставных щелей.

3.Нарушенеие роста костей.

 

6. Ювенильный ревматоидный артрит 10% (девочки -   старше 10 лет, взрослый тип течения, полиартрит, РФ+, НLA-DR4)

 ЮХА (Ювенильный анкилозирующий спондилит 10% длительность -

больше 3 месяцев -  (мальчики старше 10 лет, асимметричное поражение

нижних конечностей, РФ-, HLA-В27)      

  -   Ювенильный хронический артрит 70%

  -  Артрит, ассоциированный с поражением кишечника   5% (РФ-, НLA-В27)

  -   Псоритический артрит 5% (преимущественно девочки, РФ-, НLA-В27 и В17)

 РФ - ревматоидный фактор, HLA – антигены гистосовместимости, АНА – антинуклеарные антитела, ЦИК – циркулирующие иммунные комплексы

 7. Пульс-терапия метилпреднизолоном в дозе 10-30 мг/кг массы тела на введение в течение 3 последовательных дней.

8. Метотрексат в дозе 25 мг/кв. м поверхности тела 1 раз в неделю внутримышечно в течение 3 месяцев.

9. Тоцилизумаб в дозе 8-12мг/кг массы тела на введение  внутривенно 1 раз в 2-4 недели в комбинации с метотрексатом. При неэффективности тоцилизумаба, пульс-терапии метотрексатом и ее комбинации с циклоспорином – ритуксимаб в дозе 375 мг/кв. м.  поверхности тела внутривенно 1 раз в неделю в течение 4 последовательных недель в комбинации с метотрексатом или циклоспорином.

10. Основной принцип «Д» наблюдения – это постоянное, длительное использование подобранной схемы лечения. При присоединении интеркуррентной инфекции обязательное назначение антибиотиков, при длительной не купирующейся лихорадке необходима госпитализация. При стабильном течение процесса плановая госпитализация 1 раз в 6 мес.

Тестовые задания

1. При  системной  форме  ЮРА  может  наблюдаться:

Варианты ответов:
1 высокая  лихорадка 

2 перикардит 

3 увеличение  лимфоузлов 

4 СОЭ 60 мм  в  час 

5 все  перечисленное 

2. При  ЮРА  не  отмечается
Варианты ответов:

1 летучесть  болей
2 утренняя  скованность  суставов 
3 длительное  течение  артрита 
4 поражение  мелких  суставов
3. Для  дифференциальной диагностики поражения  коленного  сустава  ревматоидной и  туберкулезной природы  наиболее  информативно
Варианты ответов:

1 рентгенологические данные
2 высокое СОЭ 
3 определение  Ig 
4 утолщение костальной  плевры 
4. Утренняя  скованность  чаще  всего  наблюдается  при
Варианты ответов:
1 ювенильный ревматоидный артрит
2 острая ревматическая лихорадка
3 острая ревматическая лихорадка
4 реактивном  артрите 
5.К клиническим проявлениям поражения суставов относят
Варианты ответов:
1.местные признаки воспаления (припухлость, гипертермия, гиперемия)

2. усиление потливости, кахексия

3. боли ноющего характера с парастезиями, преимущественно ночью

4. повышенная зябкость и похолодание

6.Для воспалительного типа боли не характерно
Варианты ответов

1.уменьшение болей в покое

2.сопровождение болей утренней скованностью

3.больной просыпается из за интенсивных болей

4. появление болей в ночные и предутренние часы

7.Костные деформации и анкилозы более характерны для

Варианты ответов:

1.ревматоидного артрита
2.реактивного артрита

3.системной склеродермии

4.остеоартроза

8.Для ревматического артрита характерен
Варианты ответов:

1. острый симметричный летучий полиартрит преимущественно крупных и средних суставов

2. острый симметричный артрит мелких суставов кистей

3. хронический стойкий олигоартрит крупных суставов

4. острый асимметричный артрит суставов нижних конечностей

Практические задания для демонстрации практических навыков

1. Оценка жалоб при ЮА

2. Сбор анамнеза при ЮА

3. Осмотр больного с заболеванием суставов

4. Составление плана обследования при ЮА

5. Оценка данных лабораторных и инструментальных исследований

6. Обоснование диагноза ЮА

7. Формулировка диагноза ЮА по классификации

8. Оценка активности заболевания по критериям ACR pedi

9. Оценка улучшения и ремиссии

10. Составление плана лечения.

11. Назначение диеты и режима

12. Назначение терапии острой фазы

13. Назначение базисной терапии ЮА

14. Определение показаний для назначения ГИБП

15. Составление плана реабилитации и диспансерного наблюдения ребенка с ЮА

Тема №3 Диффузные заболевания соединительной ткани у детей
Формы текущего контроля успеваемости: решение проблемно–ситуационных задач; устный опрос; тестирование; проверка практических навыков

Оценочные материалы текущего контроля успеваемости 

Вопросы для устного опроса

1.Понятие о диффузных болезнях соединительной ткани, их клинические и лабораторные признаки.
2.Современный взгляд на диффузные болезни соединительной ткани, как аутоиммунные заболевания, генетическая предрасположенность, провоцирующие факторы.
3.Системная красная волчанка, эпидемиология, клиника, ведущие клинические синдромы. Нейролюпус, люпус-нефрит – показатели тяжести волчаночного процесса. Лабораторная диагностика системной красной волчанки, волчаночные клетки.
4.Диагноз, дифференциальный диагноз, критерии диагностики системной красной волчанки.
5.Лечение, показания к гормонотерапии, назначению цитостатической терапии.
6.Новые методы в лечении системной красной волчанки (пульс-терапия метипредом, циклофосфаном, плазмаферез, гемосорбция), показания. Результаты лечения.
7.Прогноз больных с системной красной волчанкой.
8.Дерматомиозит у детей, этиология, патогенез, ведущие клинические симптомы, принципы лечения.
9.Ювенильная склеродермия, этиология, патогенез, диагностика, лечение.
10.Дифференциальная диагностика детей с диффузными болезнями соединительной ткани.
11. Прогноз. Диспансерное наблюдение за детьми с ДБСТ.

Тексты ситуационных задач

№1

Девочка 12 лет, поступила в отделение с жалобами на длительный субфебрилитет, полиартралгии, похудание. Начало заболевания связывают с перенесенной ОРВИ, после которой летом отдыхала в Крыму. Анамнез жизни без особенностей. Состояние средней тяжести. Кожа бледная, на лице в области щек и переносья бледная эритема в форме «бабочки». Имеется небольшая припухлость в области голеностопных и лучезапястных суставов. Пальпируются увеличенные подмышечные, кубитальные лимфоузлы. Тоны сердца умеренно приглушены. Другой патологии не выявляется.
Вопросы:
1. Ваш предположительный диагноз.
2. План обследования.

Ответ:

1. Диагноз: Системная красная волчанка.
2.План обследования: ОАК, БАК (протеинограмма, серомукоид, АСТ, АЛТ, проба Вельтмана, калий, натрий), анализ крови на люпус-клетки, на АТ к нативной ДНК, на ЦИК, АНА, общий анализ мочи, ЭКГ, консультация окулиста (глазное дно, среды глаз), рентгенография голеностопных и лучезапястных суставов, УЗИ печени, селезенки.

№ 2

У девочки выявлено в ан. крови эр. 3,2*1012; Hb 110 г/л; л – 3,9; э- 1%; п- 6 %; с- 51%; л- 36%; м-6%; СОЭ – 30 мм/час. Биох. ан. крови: общ. белок 60 г/л; альб. 47,6; глобулины: α1- 7%, α2 – 11%, β – 12%, γ – 22,4%; серомукоид – 0,6; пр. Вельтмана – 5 проб., ЦИК – 85; волчаночные клетки 14 на 1000 лейкоцитов, АНА положительная в титре 1:32. R- графия суставов без патологии. ЭКГ – метаболические изменения миокарда. ЭХО-КГ – сердце не увеличено, клапаны интактны, ФВ 69%. УЗИ печени, селезенки без эхо-патологии. Ан. мочи – без особенностей.
Вопросы:
1.Ваш клинический диагноз. 
2.Обоснование диагноза.

Ответы:

1.Диагноз: Системная красная волчанка, подострое течение, активность ΙΙ степени, эритематозная «бабочка», олигоартрит голеностопных и лучезапястных суставов.

2.Диагноз поставлен на основании: жалоб на боли в суставах, длительный субфебрилитет, похудание; данные анамнеза: в дебюте заболевания предшествовала ОРВИ, солнечная инсоляция; объективных данных: наличие эритемы, артрита, увеличенных лимфоузлов; данных дополнительного обследования: лейкопения, палочкоядерный сдвиг нейтрофилов, ускоренная СОЭ, увеличенный серомукоид, диспротеинемия, повышение ЦИК, «люпус-клетки», положительная АНА, повышение АТ к ДНК

№ 3

Мальчик 4 лет высоко лихорадит в течение 2 недель. Родители отмечают крайнюю раздражительность, капризность, нарушение сна и аппетита. Беспокойство наросло, жалуется на боль в левой половине грудной клетки. Участковый педиатр отмечает появление не везикулярной полиморфной сыпи на туловище, ярко выраженную сыпь на конечностях, яркую гиперемию глотки. Гиперемию, сухость и трещины губ. Красный «земляничный» язык без изъязвлений. Увеличение шейных лимфатических узлов до 1,5 см. отечность кистей, гиперемию ладоней, умеренную болезненность суставов кистей.
В анализе крови: умеренная анемия, лейкоцитоз до 20 тыс., нейтрофилез, тромбоцитоз до 350 тыс., СОЭ 55 мм/час.
На рентгенограмме – тень сердца не изменена.
На ЭКГ – очаговые изменения – ишемия, коронариит.
При проведении ЭХО КГ - заподозрено поражение коронарных артерий.
Вопросы:
1.Ваш предполагаемый диагноз?
2.Принципы терапии.
3.Прогноз.

Ответы:
1.Системный васкулит. Болезнь Кавасаки. Слизисто-кожный лимфонодулярный синдром. Острый коронариит.
2.Пульс-терапия метипредом ( 30 мг/кг/сут. ) в течение трех дней с переходом на энтеральное введение ГКС.
ВВИГ до 2000 мг/кг/сут. В течение 5 дней.
Противовоспалительные препараты.
3.Прогноз благоприятен. Угрожаем по СВС по угрозе разрыва коронарной артерии

№ 4

Девочка 10 лет жалуется на повышение температуры до 38 – 39 0С в течение 2 недель. Периодически происходит понижение до нормальных цифр, что сопровождается профузным потом. Выражена потеря веса. У девочки появились приступообразные боли, чувство жжения и распирания в локтевых, коленных суставах и в дистальных отделах конечностей. Боль усиливается ночью, ребенок крайне беспокоен по ночам. Появился отек, цианоз м похолодание участков кожи над крупными суставами и фалангами пальцев рук. Клинически со стороны сердца определяетя расширение границ, выраженная тахикардия, систолический шум над областью сердца. Пульс удовлетворительных свойств. АД 90/50 мм.рт.ст. 
В анализе крови – нормохромная анемия, нейтрофильный лейкоцитоз, СОЭ 60 мм.рт.ст. в сыворотке крови гипергаммаглобулинемия, повышение серомукоида.

Вопросы:

1.Ваш предположительный диагноз?
2.Наиболее достоверный метод диагностики.

Ответы:
1.Узелковый полиартериит, острое течение.
2.Биопсия кожи, ангиография

№ 5

Ребенок 13 лет заболел остро: фебрильная лихорадка гектического типа, профузный пот, боли в дистальных отделах рук и ног. Неделю назад появились стойкие цианотичные на дистальных отделах конечностей «древовидные пятна» яркой окраски. По ходу крупных сосудов п/к узелки от просяного зерна до фасоли в области предплечий и плеч. Болезненные плотные отеки на кистях, стопах, лодыжках. Появился отек, цианоз и похолодание участков кожи в области фаланг пальцев рук. При пальпации этих областей отмечается болезненность, местное похолодание. Мальчик отмечает чувство жжения, распирания. Боли усиливаются ночью, стойкие к анальгетикам. Со стороны сердца – расширение границ in toto, глухие сердечные тоны, нарушение ритма по типу наджелудочковой тахикардии. АД – 140/90. В анализе мочи – умеренная протеинурия, эритроциты – 10-15 в п/зр, удельный вес 1030. В анализе крови – лейкоциты 20 ∙ 109.
Вопросы:
1.Предположительный диагноз?
2.С какими заболеваниями будете дифференцировать?

Ответы:
1.Узелковый полиартериит, острое течение, кардиальный синдром, кожный синдром.
2. Скарлатина, корь, менингококцемия, стафилококковая токсикодермия, псевдотуберкулез, сепсис, мультиформная эритема, болезнь Кавасаки

Тестовые задания

1. В диагностические критерии системной красной волчанки входит:

а) утренняя скованность суставов
б) эритема на лице в виде «бабочки» 
в) LE-клетки
г) антинуклеарный фактор


2.  Для дерматомиозита наиболее характерен

а) кальциноз
б) артрит
в) отек Квинке
г) плевропневмония
       3.  При системной красной волчанке сыпь локализуется преимуще​ственно на

          а) спинке носа и щеках
          б) туловище
          в) ногах
          г) ушных раковинах 
5. Для подтверждения диагноза системной красной волчанки обяза​тельно проводят

а) анализ крови на наличие LE-клеток
б) коагулограмму
в) УЗИ внутренних органов
г) сцинтиграфию почек

6. Для дерматомиозита характерны перечисленные симптомы:

а) лиловая эритема вокруг глаз
б) мышечные поражения (полимиозит)
в) креатинурия

г) все вышеперечисленное

Практические задания для демонстрации практических навыков

1. Оценка жалоб при ДБСТ

2. Сбор анамнеза при ДБСТ

3. Осмотр больного с ДБСТ

4. Составление плана обследования при ДБСТ

5. Оценка данных лабораторных и инструментальных исследований

6. Обоснование диагноза ДБСТ

7. Формулировка диагноза  по классификации

8. Проведение дифференциального диагноза

9. Оценка активности заболевания 

10. Назначение терапии ДБСТ

11. Проведение диспансерного наблюдения детей с ДБСТ
Тема № 4 Реактивные артриты
Формы текущего контроля успеваемости: решение проблемно–ситуационных задач; устный опрос; тестирование; проверка практических навыков

Оценочные материалы текущего контроля успеваемости 

Вопросы для устного опроса

1. Определение инфекционного артрита.

2. Классификация инфекционных артритов.

3.Эпидемиология, этиология, патогенез инфекционных артритов.

4. Клиническая характеристика инфекционных артритов.

5. Алгоритм диагностики инфекционных артритов.
6. Основные принципы лечения инфекционных артритов.

Тексты ситуационных задач

№1
Мальчик 8 лет 3 недели назад перенес кишечную инфекцию неясной этиологии, лечился в домашних условиях. Родители с ребенком обратились на прем к педиатру с жалобами на болезненность и припухлость в левом коленном и правом голеностопном суставах. При осмотре суставы увеличены в объеме из-за экссудативного компонента, горячие на ощупь, движения в них болезненны, крайне ограничены. Выявлены энтезопатии по ходу ости левой подвздошной кости, области грудного отдела позвоночника. Проба Томайера 35 см, подвижность в грудном отделе позвоночника 2 см. Затруднения при ходьбе на пятках. При рутинном обследовании в общем анализе крови повышение СОЭ до 30 мм/ч, лейкоцитоз 15,7х109 /л без нейтрофильного сдвига.

Вопросы:

1. О каком заболевании следует думать в первую очередь?

2. С какими заболеваниями необходимо проводить дифференциальную диагностику?

3. Какие дополнительные методы обследования позволят верифицировать диагноз?

4. Какой должна быть тактика врача амбулаторного звена?

Ответы:

1. Анамнез заболевания и суставной синдром позволяют думать в первую очередь об остром периоде реактивного артрита после перенесенной кишечной инфекции.

2. Во время дифференциально-диагностического поиска необходимо исключить:

- дебют ювенильного спондилоартрита;

-дебют ювенильного ревматоидного артрита в суставной форме, олигоартикулярном варианте 2-го типа;

- артрит на фоне заболевания кишечника.

            3. Для подтверждения диагноза реактивного артрита необходимо провести серологическое исследование крови на кишечную группу. В качестве дополнительных методов для исключения перечисленных выше диагнозов рекомендуется:



- рентгенологические исследование илеосакральных сочленений и пораженных суставов;



- иммуногенетическое обследование;



- углубленное обследование на артритогенные инфекции;



- уточнение гуморальной и иммунологической активности;



- ректоромано- и /или колоноскопия (по показаниям);



- консультация офтальмолога.


   4. После выписки ребенка из стационара врач амбулаторного звена обязан:



- взять ребенка на диспансерный учет;



- четко выполнить рекомендации выписки специализированного стационара;



- при необходимости направить пациента на врачебно-экспертную комиссию для оформления инвалидности;



- в случае оформления инвалидности обеспечить больного бесплатными медикаментами, входящими в список обязательных препаратов для лечения данной патологии;



- проводить реабилитационные мероприятия в условиях поликлиники;



- при обострении болезни направить ребенка на стационарное лечение.

№ 2

У девочки 5 лет после перенесённой ОРВИ в течение двух месяцев отмечаются артралгии, артриты голеностопных, лучезапястных суставов, лихорадка в утренние часы до 390 С, пятнисто-папулезная сливная сыпь. Терапия с использованием антибиотиков пенициллинового ряда и НПВП – без эффекта. При осмотре бледность кожных покровов с сероватым оттенком, выраженная лимфоаденопатия всех групп лимфатических узлов, на  гепатоспленомегалия (выступает на 4,0 и 1,5 сантиметров соответственно из-под края реберной дуги), тахикардия до 150 в минуту. Суставной синдром: лучезапястные и голеностопные суставы дефигурированы из-за экссудативного компонента, движения резко ограничены, болезненны, разведение бёдер ограничено, больше справа. 

В анализе крови: нейтрофильный лейкоцитоз (лейкоциты 21,0 10.9/л, палочкоядерные 4%, сегментоядерные 92%), СОЭ 60 мм/ч, С-реактивный белок резко положительный, ревматоидный и антинуклеарный факторы отрицательные; IgA 240 мг %, IgG 2150 мг %. На рентгенограммах поражённых суставов – эпифизарный остеопороз.                                                                                

Вопросы: 

1. Какой диагноз наиболее вероятен в данном случае? 

2. С какими заболеваниями необходимо провести дифференциальную диагностику? 

3. Какова будет программа лечения этой больной?

Ответы: 

1. Сохраняющийся активный суставной синдром в течение 2 месяцев, гектическая лихорадка, признаки островоспалительного изменения в анализах крови и иммунологической активности, рентгенологические изменения, торпидность к терапии с определённой вероятностью позволяют предположить системный вариант ювенильного ревматоидного артрита. 

2. Системный вариант ювенильного ревматоидного артрита необходимо дифференцировать с: 

- острой ревматической лихорадкой, 

- реактивным артритом, 

- дебютом системной красной волчанки, системным васкулитом (болезнь Шенлейна-Геноха),

- паранеопластическим синдромом, лейкозами, туберкулёзом, заболеваниями кишечника. 

3. В программу лечения необходимо включить внутривенное введение метотрексата и иммуноглобулина, антибиотики широкого спектра действия по показаниям и пульс-терапию метилпреднизолоном. Наиболее тяжёлым осложнением системного варианта ювенильного ревматоидного артрита является развитие аваскулярного некроза головок бедренных костей. В связи с этим препаратами выбора для этой больной должны стать циклоспорин в комбинации с метотрексатом. В дальнейшем показаны длительная иммуносупрессивная терапия, а при необходимости – антибактериальная терапия и пульс-терапия метилпреднизолоном.

Тестовые задания

1. Какое  заболевание сопровождается  уретритом:

Варианты ответов

А. синдром  Рейтера
Б. ОРЛ 
В. ЮРА
Г. дерматомиозит 
2.Артриты при болезни Лайма ассоциированы обычно с инфекцией:
Варианты ответов
А. Borrelia burgdorferi sensu stricto

Б. Borrelia garinii
В. Borrelia afzelii
Г. Borrelia garinii и Borrelia afzelii
3.Дефигурация сустава это следствие
Варианты ответов
А. выпота в отдельных заворотах суставной сумки

Б. изменения внешнего вида сустава за счёт разрастания костной ткани

В. изменения внешнего вида сустава за счёт подвывихов

Г. изменения внешнего вида сустава за счёт анкилозов

4.Для реактивного артрита характерно поражение
Варианты ответов

А. асимметричное поражение суставов нижних конечностей

Б. симметричное поражение дистальных межфаланговых суставов

В. симметричное поражение пястно-фаланговых суставов

Г. летучий характер болей с симметричным поражением крупных суставов

5.Доказанным этиологическим фактором урогенитальной формы реактивного артрита считают
Варианты ответов

А. Chlamydia thrachomatis
Б. Mycoplasma hominis
В. Ureaplasma urealiticum
Г. Shigella flexneri
6. Доказанным этиологическим фактором кишечной формы реактивного артрита считают:
Варианты ответов
А. Shigella flexneri, Yersinia enterocolitica, Salmonella enteritidis и Campylobacter jejuni
Б. Shigella flexneri, Yersinia enterocolitica, Salmonella enteritidis, Campylobacter jejuni и Chlamydia thrachomatis
В. Ureaplasma urealiticum, Shigella flexneri, Mycoplasma hominis
Г. Chlamydia thrachomatis и Yersinia enterocolitica
7. Затяжным считается течение реактивного артрита:
Варианты ответов

А. от 6 месяцев до 1 года
Б. от 6 недель до 6 месяцев
В. свыше 6 недель
Г. свыше 1 года
Практические задания для демонстрации практических навыков

1. Оценка жалоб при реактивных артритах (РеА)

2. Сбор анамнеза при РеА

3. Осмотр больного с заболеванием суставов

4. Составление плана обследования при РеА

5. Оценка данных лабораторных и инструментальных исследований

6. Обоснование диагноза РеА

7. Формулировка диагноза РеА по классификации

8. Оценка улучшения и ремиссии

9. Составление плана лечения детей с РеА
10. Назначение диеты и режима

11. Назначение терапии острой фазы

12. Назначение базисной терапии РеА

13. Составление плана реабилитации и диспансерного наблюдения ребенка с РеА
Тема № 5 Фармакотерапия детей с ревматическими заболеваниями
Формы текущего контроля успеваемости: решение проблемно–ситуационных задач; устный опрос; тестирование; проверка практических навыков

Оценочные материалы текущего контроля успеваемости 

Вопросы для устного опроса

1. Механизм действия, показания, противопоказания, побочные эффекты и схемы назначения препаратов в острой фазе воспаления (ГКС, НПВС).

2. Механизм действия, показания, противопоказания, побочные эффекты и схемы назначения базисной иммуносупрессивной терапии ЮА (метотрексат, циклоспорин А, сульфасалазин, лефлуномид).

3.Механизм действия, показания, противопоказания, побочные эффекты и схемы назначения   ГИБП при ЮА (инфликсимаб, адалимумаб, этанерцепт, абатацепт, тоцилизумаб, ритуксимаб).

Тексты ситуационных задач

№1

У девочки 5 лет после перенесённой ОРВИ в течение двух месяцев отмечаются артралгии, артриты голеностопных, лучезапястных суставов, лихорадка в утренние часы до 390 С, пятнисто-папулезная сливная сыпь. Терапия с использованием антибиотиков пенициллинового ряда и НПВП – без эффекта. При осмотре бледность кожных покровов с сероватым оттенком, выраженная лимфаденопатия всех групп лимфатических узлов, на  гепатоспленомегалия (выступает на 4,0 и 1,5 сантиметров соответственно из-под края реберной дуги), тахикардия до 150 в минуту. Суставной синдром: лучезапястные и голеностопные суставы дефигурированы из-за экссудативного компонента, движения резко ограничены, болезненны, разведение бёдер ограничено, больше справа. 

В анализе крови: нейтрофильный лейкоцитоз (лейкоциты 21,0 10.9/л, палочкоядерные 4%, сегментоядерные 92%), СОЭ 60 мм/ч, С-реактивный белок резко положительный, ревматоидный и антинуклеарный факторы отрицательные; IgA - 240 мг %, IgG - 2150 мг %. На рентгенограммах поражённых суставов – эпифизарный остеопороз.                                                                                

Вопросы: 

1. Какой диагноз наиболее вероятен в данном случае? 

2. С какими заболеваниями необходимо провести дифференциальную диагностику? 

3. Какова будет программа лечения этой больной?

Ответы: 

1. Сохраняющийся активный суставной синдром в течение 2 месяцев, гектическая лихорадка, признаки островоспалительного изменения в анализах крови и иммунологической активности, рентгенологические изменения, торпидность к терапии с определённой вероятностью позволяют предположить системный вариант ювенильного ревматоидного артрита. 

2. Системный вариант ювенильного ревматоидного артрита необходимо дифференцировать с: 

- острой ревматической лихорадкой, 

- реактивным артритом, 

- дебютом системной красной волчанки, системным васкулитом (болезнь Шенлейна-Геноха),

- паранеопластическим синдромом, лейкозами, туберкулёзом, заболеваниями кишечника. 

3. В программу лечения необходимо включить внутривенное введение метотрексата и иммуноглобулина, антибиотики широкого спектра действия по показаниям и пульс-терапию метилпреднизолоном. Наиболее тяжёлым осложнением системного варианта ювенильного ревматоидного артрита является развитие аваскулярного некроза головок бедренных костей. В связи с этим препаратами выбора для этой больной должны стать циклоспорин в комбинации с метотрексатом. В дальнейшем показаны длительная иммуносупрессивная терапия, а при необходимости – антибактериальная терапия и пульс-терапия метилпреднизолоном.

№ 2
У девочки 2,5 лет без установленного провоцирующего фактора появились воспалительные изменения в мелких суставах кистей. В процесс были быстро вовлечены лучезапястные, плечевые, коленные, голеностопные, тазобедренные суставы (поражение симметричное), шейный отдел позвоночника, височно-нижнечелюстные суставы. Отмечается лихорадка. Состояние тяжелое из-за резкого ограничения подвижности суставов, самообслуживание нарушено (не ходит), выражен болевой синдром («симптом простыни»). В суставах преобладают пролиферативные изменения, нарастают контрактуры. Ребенок дистрофичен, с тотальной амиотрофией. Отмечаются лимфоаденопатия, гепатоспленомегалия. В общем анализе крови гипохромная анемия, СОЭ 40 мм/ч.

Вопросы:

1.Какой диагноз можно предположить у этой больной?

2.Что определяет прогноз заболевания у данного ребенка?

3.Какова наиболее оправданная тактика терапии в этом случае?

         Ответы:

1.Клиническая картина заболевания предполагает дебют ревматоидного артрита системного варианта с полиартритом.

2.Неблагоприятный прогноз заболевания определяют:

- раннее начало заболевания;

- вариант заболевания;

- быстрое прогрессирование суставного синдрома;

- нарастание функциональной недостаточности пораженных суставов.

                      3.Наиболее оправданной тактикой терапии будет раннее назначение иммуносупрессивной терапии. В связи с вариантом болезни и возрастом больной препаратом выбора может быть метотрексат. В дальнейшем, при неэффективности монотерапии, возможна сочетанная иммуносупрессивная терапия в условиях специализированного стационара.
№ 3
Девочка 8 лет больна в течение 5 лет. Заболевание началось с моноартрита правого коленного сустава после травмы. С начала болезни в течение 1 года наблюдалась и лечилась (НПВП, антибактериальная терапия) по поводу реактивного артрита у кардиоревматолога. В дальнейшем диспансерное наблюдение не проводилось. Год назад по окончании 1-го класса школы девочка и родители обратили внимание на значительное снижение остроты зрения (вплоть до светоощущения на правый глаз). Обследована в НИИ глазных болезней им.Гельмгольца, диагноз: острый увеит, осложненная зрелая катаракта правого глаза. Направлена на углубленное обследование в клинику детских болезней Московской медицинской академии им.И.М.Сеченова. При поступлении состояние удовлетворительное, инвалидность по зрению. Суставной синдром представлен моноартритом правого коленного сустава (сгибательная контрактура под угом 170о) с преобладанием пролиферативного компонента. Гуморальная и иммунологическая активность не выражена. Рентгенологические изменения в пораженном суставе соответствует II стадии по Штейнброккеру.

Вопросы:

1.Сформулируйте диагноз.

2.Что определяет прогноз заболевания в данном случае?

3.Какие положения необходимо придерживаться при назначении базистной терапии при  этой форме заболевания?

           Ответы:

1.Диагноз: пауциартикулярный юношеский артрит.

2.Течение артрита при данной форме чаще всего бывает доброкачественным. Злокачественное течение заболевание определяет в основном нарастающая инвалидизация по зрению.

3.При назначении базисной терапии необходимо учесть следующие положения: раннее и адекватное назначение имунносупрессивной терапии позволит приостановить активный аутоиммунный процесс, добиться клинико-лабораторной ремиссии, в том числе со стороны органа зрения; ремиссия заболевания, и в первую очередь увеита, даст возможность провести оперативное лечение катаракты и частично вернуть зрение; препаратом выбора при данной форме заболевания является циклоспорин; в случае непрерывного рецидивирования процесса может встать вопрос о назначении сочетанной иммуносупрессивной терапии с использованием циклоспорина и метотрексата.
№ 4
Больной О., 12 лет, поступил в отделение повторно для проведения комплексной терапии. 
Из анамнеза известно, что заболевание началось в 3-летнем возрасте, когда после перенесенного гриппа мальчик стал хромать - как оказалось при осмотре, из-за поражения коленного сустава. Сустав был шаровидной формы, горячий на ощупь, отмечалось ограничение объема движений. В дальнейшем отмечалось вовлечение других суставов в патологический процесс. Практически постоянно ребенок получал нестероидные противовоспалительные препараты, на этом фоне отмечались периоды ремиссии продолжительностью до 10-12 месяцев, однако заболевание постепенно прогрессировало. В периоды обострения больной предъявлял жалобы на утреннюю скованность.

При поступлении состояние тяжелое, отмечается дефигурация и припухлость межфаланговых, лучезапястных, локтевых суставов, ограничение движений в правом тазобедренном суставе. В легких хрипов нет. Границы сердца: правая - по правому краю грудины, верхняя - по III ребру, левая - на 1 см кнутри от левой средне-ключичной линии. Тоны сердца ритмичные, звучные, шумов нет.

Общий анализ крови: Нb -110 г/л. Эр - 4,2 х 1012/л, Лейк - 15,0 х 109/л,  п/я - 4%, с - 44%, э - 2%, л - 47%, м - 3%, СОЭ - 46 мм/час. Общий анализ мочи: удельный вес -1014, белок - 0,06%о, лейкоциты - 2-3 в п/з, эритроциты - отсутствуют. Биохимические анализ крови: общий белок - 83 г/л, альбумины -48%, глобулины: альфа -10%, бета - 5%, гамма - 26%, серомукоид - 0,8 (норма - до 0,2), АЛТ - 32 Ед/л, АСТ - 25 Ед/л, мочевина -4,5 ммоль/л. Рентгенологически определяется эпифизарный остеопороз, сужение суставной щели.

 Вопросы:
1.Сформулируйте и обоснуйте диагноз.

2. С какими заболеваниями необходимо проводить дифференциальный диагноз в начале процесса?

3. Клинические симптомы и синдромы характерные для ЮРА.

4. Назовите симптомы поражения глаз при этом заболевании.

5. Критерии диагностики ЮРА.

6. Варианты трансформации ЮХА.

7. Принципы пульс-терапии глюкокортикоидами.

8.Иммуносупрессивная терапия.

9. Использование генно-инженерных препаратов для лечения ЮРА.

10. Наблюдение больных с ЮХА в амбулаторных условиях.

 Ответы:
 1.ЮРА, преимущественно суставная форма, активность III степени, медленно прогрессирующее течение, серо-позитивный вариант (?), рентгенологическая стадия процесса II-III степени, функциональная недостаточность II степени.

2. А) реактивные артриты при иерсинеозе,  сальмонелезе, дизентерии, бруцеллезе, синдром Рейтера.

          Б) травматические артриты

          В) артриты при коагулопатиях

          Г) артриты при обменных заболеваниях (ожирение, подагра и т.д.)

          Д) дифференциальный диагноз между другими ЗСТ.

3. 1)Суставной синдром

-   моноартрит

-   олигоартритический вариант

-   полиартритический вариант

Первый симптом – нарушение функции сустава, затем нарушение их конфигурации.

- серозиты – вовлечение в патологический процесс внутренних органов (гломерулонефрит, интерстициальная пневмония, миокардит). Всегда есть общие симптомы: лихорадка, полиадения, гепатоспленомегалия.

Выделяют 2 формы с генерализованным поражением внутренних органов (синдром Стилка, субсепсис Вислера-Фанкони).

4. поражение глаз – иридоциклит; возникает почти исключительно при моно- и олигоартритах. Первые жалобы – снижение остроты зрения, «песок в глазах».

2. Критерии диагностики ЮРА

А. Клинические признаки:
1.Артрит продолжительностью 3 мес. и более.

2.Артрит второго сустава, возникший через 3 мес. и более после поражения первого.

3.Симметричное поражение мелких суставов.

4.Выпот в полость сустава.

5.Контрактура сустава.

6.Тендосиновит или бурсит.

7.Мышечная атрофия (чаще регионарная).

8.Утренняя скованность.

Б. Рентгенологические признаки:
1.Остеопороз.

2.Сужение суставных щелей.

3.Нарушенеие роста костей.

 

6. Ювенильный ревматоидный артрит 10% (девочки -   старше 10 лет, взрослый тип течения, полиартрит, РФ+, НLA-DR4)

 ЮХА (Ювенильный анкилозирующий спондилит 10% длительность -

больше 3 месяцев -  (мальчики старше 10 лет, асимметричное поражение

нижних конечностей, РФ-, HLA-В27)      

  -   Ювенильный хронический артрит 70%

  -  Артрит, ассоциированный с поражением кишечника   5% (РФ-, НLA-В27)

  -   Псоритический артрит 5% (преимущественно девочки, РФ-, НLA-В27 и В17)

 РФ - ревматоидный фактор, HLA – антигены гистосовместимости, АНА – антинуклеарные антитела, ЦИК – циркулирующие иммунные комплексы

 7. Пульс-терапия метилпреднизолоном в дозе 10-30 мг/кг массы тела на введение в течение 3 последовательных дней.

8. Метотрексат в дозе 25 мг/кв. м поверхности тела 1 раз в неделю внутримышечно в течение 3 месяцев.

9. Тоцилизумаб в дозе 8-12мг/кг массы тела на введение  внутривенно 1 раз в 2-4 недели в комбинации с метотрексатом. При неэффективности тоцилизумаба, пульс-терапии метотрексатом и ее комбинации с циклоспорином – ритуксимаб в дозе 375 мг/кв. м.  поверхности тела внутривенно 1 раз в неделю в течение 4 последовательных недель в комбинации с метотрексатом или циклоспорином.

10. Основной принцип «Д» наблюдения – это постоянное, длительное использование подобранной схемы лечения. При присоединении интеркуррентной инфекции обязательное назначение антибиотиков, при длительной не купирующейся лихорадке необходима госпитализация. При стабильном течение процесса плановая госпитализация 1 раз в 6 мес.
№5
Мальчик 4 лет высоко лихорадит в течение 2 недель. Родители отмечают крайнюю раздражительность, капризность, нарушение сна и аппетита. Беспокойство наросло, жалуется на бол в левой половине грудной клетки. Участковый педиатр отмечает появление не везикулярной полиморфной сыпи на туловище, ярко выраженную сыпь на конечностях, яркую гиперемию глотки. Гиперемию, сухость и трещины губ. Красный «земляничный» язык без изъязвлений. Увеличение шейных лимфатических узлов до 1,5 см. отечность кистей, гиперемию ладоней, умеренную болезненность суставов кистей. В анализе крови: умеренная анемия, лейкоцитоз до 20 тыс., нейтрофилез, тромбоцитоз до 350 тыс., СОЭ 55 мм/час. На рентгенограмме – тень сердца не изменена. На ЭКГ – очаговые изменения – ишемия, коронариит.
При проведении ЭХО КГ - заподозрено поражение коронарных артерий.
Вопросы:
1.Ваш предполагаемый диагноз?
2.Принципы терапии.
3.Прогноз.
Ответы :
1.Системный васкулит. Болезнь Кавасаки. Слизисто-кожный лимфонодулярный синдром. Острый коронариит.
2.Пульс-терапия метипредом ( 30 мг/кг/сут. ) в течение трех дней с переходом на энтеральное введение ГКС. 
ВВИГ до 2000 мг/кг/сут. В течение 5 дней.
Противовоспалительные препараты.
3.Прогноз благоприятен. Угрожаем по СВС по угрозе разрыва коронарной артерии


Тестовые задания

1. Препаратом на основе моноклональных антител к интерлейкину 1 является

Варианты ответов:

А. анакинра
Б. ритуксимаб
В. адалимумаб
Г. абатацепт

2. Якорным препаратом базисной терапии ревматоидного артрита является

Варианты ответов:

А. меторексат
Б. мофетила микофеналат
В. азатиоприн
Г. лефлюномид

3. Препаратом на основе моноклональных антител к интерлейкину 6 является
Варианты ответов:

А. тоцилизумаб
Б. абатацепт
В. адалимумаб
Г. ритуксимаб
4. Ингибитором фактора некроза опухоли альфа является

Варианты ответов:

А. этанерцепт
Б. абатацепт
В. ритуксимаб

Г. анакинра

5. При ревматоидном артрите с развитием перикардита предпочтительнее назначение

А. сочетание ГКС и БПВП
Б. БПВП
В. НПВП
Г. глюкокортикоидов в высоких дозах (1 мг на кг в сутки)
6. Внезапное появление кашля и одышки является показанием к немедленной 
отмене

Варианты ответов:

А. метотрексата
Б. НПВС
В. циклоспорина
Г. лефлюнамида
7. Увеличение креатинина на 30% и более от исходного уровня является показанием к немедленной отмене
А. циклоспорина и НПВП
Б. лефлюнамида

В. азатиоприна

Г. метотрексата

8. Появление симптомов асептического менингита (лихорадка, озноб, тошнота, рвота, коматозное состояние) является показанием к немедленной отмене

Варианты ответов:

А. любых НПВП
Б. циклоспорина
В. лефлюнамида
Г. метотрексата

Практические задания для демонстрации практических навыков

1. Составление плана лечения детей с ювенильным ревматоидным артритом, РеА, системной красной волчанкой, узелковым периартериитом, ювенильным дерматомиозитом.
2. Назначение диеты и режима дня детям с ревматическими заболеваниями
3. Назначение терапии острой фазы ювенильного артрита, диффузных болезней соединительной ткани
4. Назначение базисной терапии ювенильного ревматоидного артрита.
Критерии оценивания, применяемые при текущем контроле успеваемости, в том числе при контроле самостоятельной работы обучающихся.

	Форма контроля 
	Критерии оценивания

	Устный опрос
	Оценкой "ОТЛИЧНО" оценивается ответ, который показывает прочные знания основных вопросов изучаемого материала, отличается глубиной и полнотой раскрытия темы; владение терминологическим аппаратом; умение объяснять сущность явлений, процессов, событий, делать выводы и обобщения, давать аргументированные ответы, приводить примеры; свободное владение монологической речью, логичность и последовательность ответа.

	
	Оценкой "ХОРОШО" оценивается ответ, обнаруживающий прочные знания основных вопросов изучаемого материла, отличается глубиной и полнотой раскрытия темы; владение терминологическим аппаратом; умение объяснять сущность явлений, процессов, событий, делать выводы и обобщения, давать аргументированные ответы, приводить примеры; свободное владение монологической речью, логичность и последовательность ответа. Однако допускается одна - две неточности в ответе.

	
	Оценкой "УДОВЛЕТВОРИТЕЛЬНО" оценивается ответ, свидетельствующий в основном о знании изучаемого материала, отличающийся недостаточной глубиной и полнотой раскрытия темы; знанием основных вопросов теории; слабо сформированными навыками анализа явлений, процессов, недостаточным умением давать аргументированные ответы и приводить примеры; недостаточно свободным владением монологической речью, логичностью и последовательностью ответа. Допускается несколько ошибок в содержании ответа.

	
	Оценкой "НЕУДОВЛЕТВОРИТЕЛЬНО" оценивается ответ, обнаруживающий незнание изучаемого материла, отличающийся неглубоким раскрытием темы; незнанием основных вопросов теории, несформированными навыками анализа явлений, процессов; неумением давать аргументированные ответы, слабым владением монологической речью, отсутствием логичности и последовательности. Допускаются серьезные ошибки в содержании ответа.

	Тестирование
	Оценка «ОТЛИЧНО» выставляется при условии 90-100% правильных ответов

	
	Оценка «ХОРОШО» выставляется при условии 80-89% правильных ответов

	
	Оценка «УДОВЛЕТВОРИТЕЛЬНО» выставляется при условии 70-79% правильных ответов

	
	Оценка «НЕУДОВЛЕТВОРИТЕЛЬНО» выставляется при условии 69% и меньше правильных ответов.

	Решение ситуационных задач
	Оценка «ОТЛИЧНО» выставляется если обучающимся дал правильный ответ на вопрос задачи. Объяснение хода ее решения подробное, последовательное, грамотное, с теоретическими обоснованиями (в т.ч. из лекционного курса), с необходимым схематическими изображениями и демонстрациями практических умений, с правильным и свободным владением терминологией; ответы на дополнительные вопросы верные, четкие.

	
	Оценка «ХОРОШО» выставляется если обучающимся дан правильный ответ на вопрос задачи. Объяснение хода ее решения подробное, но недостаточно логичное, с единичными ошибками в деталях, некоторыми затруднениями в теоретическом обосновании (в т.ч. из лекционного материала), в схематических изображениях и демонстрациях практических действий, ответы на дополнительные вопросы верные, но недостаточно четкие.

	
	Оценка «УДОВЛЕТВОРИТЕЛЬНО» выставляется если обучающимся дан правильный ответ на вопрос задачи. Объяснение хода ее решения недостаточно полное, непоследовательное, с ошибками, слабым теоретическим обоснованием (в т.ч. лекционным материалом), со значительными затруднениями и ошибками в схематических изображениях и демонстрацией практических умений, ответы на дополнительные вопросы недостаточно четкие, с ошибками в деталях.

	
	Оценка «НЕУДОВЛЕТВОРИТЕЛЬНО» выставляется если обучающимся дан правильный ответ на вопрос задачи. Объяснение хода ее решения дано неполное, непоследовательное, с грубыми ошибками, без теоретического обоснования (в т.ч. лекционным материалом), без умения схематических изображений и демонстраций практических умений или с большим количеством ошибок, ответы на дополнительные вопросы неправильные или отсутствуют.

	Прием практических навыков 
	Оценка «Зачтено» выставляется если ординатор может продемонстрировать необходимые практические навыки и пояснить методику их выполнения.

	
	Оценка «Незачтено» выставляется если ординатор не может продемонстрировать необходимые практические навыки и/или не может пояснить методику их выполнения.


Оценочные материалы промежуточной аттестации обучающихся.

Промежуточная аттестация по дисциплине «Патология» в форме зачета проводится в устной форме по зачетным билетам, а также в виде демонстрации выполнения практических навыков (1 навык по решению преподавателя). 
Критерии, применяемые для оценивания обучающихся на промежуточной аттестации 
	Результат аттестации
	Критерии оценивания

	Зачтено
	С оценкой "ОТЛИЧНО" оценивается ответ, который показывает прочные знания основных вопросов изучаемого материала, отличается глубиной и полнотой раскрытия темы; владение терминологическим аппаратом; умение объяснять сущность явлений, процессов, событий, делать выводы и обобщения, давать аргументированные ответы, приводить примеры; свободное владение монологической речью, логичность и последовательность ответа. Ординатор может продемонстрировать необходимые практические навыки и пояснить методику их выполнения.

	
	С оценкой "ХОРОШО" оценивается ответ, обнаруживающий прочные знания основных вопросов изучаемого материла, отличается глубиной и полнотой раскрытия темы; владение терминологическим аппаратом; умение объяснять сущность явлений, процессов, событий, делать выводы и обобщения, давать аргументированные ответы, приводить примеры; свободное владение монологической речью, логичность и последовательность ответа. Однако допускается одна - две неточности в ответе. Ординатор может продемонстрировать необходимые практические навыки и пояснить методику их выполнения.

	
	С оценкой "УДОВЛЕТВОРИТЕЛЬНО" оценивается ответ, свидетельствующий в основном о знании изучаемого материала, отличающийся недостаточной глубиной и полнотой раскрытия темы; знанием основных вопросов теории; слабо сформированными навыками анализа явлений, процессов, недостаточным умением давать аргументированные ответы и приводить примеры; недостаточно свободным владением монологической речью, логичностью и последовательностью ответа. Допускается несколько ошибок в содержании ответа. Ординатор может продемонстрировать необходимые практические навыки и пояснить методику их выполнения.

	Не зачтено
	Ответ ординатора, обнаруживающий незнание изучаемого материла, отличающийся неглубоким раскрытием темы; незнанием основных вопросов теории, несформированными навыками анализа явлений, процессов; неумением давать аргументированные ответы, слабым владением монологической речью, отсутствием логичности и последовательности. Допускаются серьезные ошибки в содержании ответа. Ординатор не может продемонстрировать необходимые практические навыки и/или не может пояснить методику их выполнения. 


Вопросы для проверки теоретических знаний по дисциплине

1.Ювенильный артрит (ЮА). Эпидемиология и этиология. Патогенез. Классификация ювенильных артритов. Клиника. Диагностические критерии различных вариантов ювенильных артритов. Степени активности, рентгенологическая стадия и функциональный класс при ЮА. Особенности суставного синдрома и внесуставных проявлений при ювенильных артритах.

2.Основные принципы лечения ЮА. Режим и диета больных с ЮА. Реабилитация и диспансерное наблюдение детей с ЮА.

3.Системная красная волчанка, эпидемиология, клиника, ведущие клинические синдромы. Нейролюпус, люпус-нефрит – показатели тяжести волчаночного процесса. Лабораторная диагностика системной красной волчанки, волчаночные клетки. Диагноз, дифференциальный диагноз, критерии диагностики системной красной волчанки.
4.Новые методы в лечении системной красной волчанки, показания. Результаты лечения. Прогноз.
5.Дерматомиозит у детей, этиология, патогенез, ведущие клинические симптомы, принципы лечения.
6.Ювенильная склеродермия, этиология, патогенез, диагностика, лечение.
7.Дифференциальная диагностика детей с реактивными артритами.
8. Генноинженерные препараты биологические препараты (ГИБП). Механизм действия, показания, противопоказания, побочные эффекты и схемы назначения ГИБП (инфликсимаб, адалимумаб, этанерцепт, абатацепт, тоцилизумаб, ритуксимаб) в детской ревматологии.

Типовые практические задания для проверки

сформированных умений и навыков

Задача №1

В стационар поступила больная 10 лет с высокой интермитирующей лихорадкой, преимущественно в утренние часы; с аллергической линейкой и пятнисто-папулезной сыпью в подмышечных впадинах, на боковых поверхностях грудной клетки и на внутренних поверхностях бедер, усиливающейся при повышении температуры; артралгиями во всех группах суставов и миалгиями; увеличением периферических лимфатических узлов, печени (на 3 см) и селезенки (на 1,5см), расширением всех границ сердца, тахикардией до 140 в минуту, приглушением сердечных тонов.

Общий анализ крови: лейкоциты 27х109 /л (палочкоядерные 9%, сегментоядерные 92%), СОЭ 65 мм/ч, гемоглобин 90 г/л, эритроциты 3,9х1012 /л, тромбоциты 600х109 /л, биохимические показатели крови без отклонений от нормы.


Анамнез заболевания: заболела остро 2 недели назад после перенесенной ОРВИ. Попытки лечения в амбулаторных условиях антибиотиками из группы макролидов, антигистаминными и НПВП без эффекта.

Задание:

1.Какой диагноз наиболее вероятен в данном случае?

2.Какой план обследования предусматривает диагноз?

3.Какая тактика ведения наиболее оправдана?

Задача № 2

У девочки 2,5 лет без установленного провоцирующего фактора появились воспалительные изменения в мелких суставах кистей. В процесс были быстро вовлечены лучезапястные, плечевые, коленные, голеностопные, тазобедренные суставы (поражение симметричное), шейный отдел позвоночника, височно-нижнечелюстные суставы. Отмечается лихорадка. Состояние тяжелое из-за резкого ограничения подвижности суставов, самообслуживание нарушено (не ходит), выражен болевой синдром («симптом простыни»). В суставах преобладают пролиферативные изменения, нарастают контрактуры. Ребенок дистрофичен, с тотальной амиотрофией. Отмечаются лимфаденопатия, гепатоспленомегалия. В общем анализе крови гипохромная анемия, СОЭ 40 мм/ч.

        Задание:

1.Какой диагноз можно предположить у этой больной?

2.Что определяет прогноз заболевания у данного ребенка?

3.Какова наиболее оправданная тактика терапии в этом случае?

Задача № 3
Девочка 8 лет больна в течение 5 лет. Заболевание началось с моноартрита правого коленного сустава после травмы. С начала болезни в течение 1 года наблюдалась и лечилась (НПВП, антибактериальная терапия) по поводу реактивного артрита у кардиоревматолога. В дальнейшем диспансерное наблюдение не проводилось. Год назад по окончании 1-го класса школы девочка и родители обратили внимание на значительное снижение остроты зрения (вплоть до светоощущения на правый глаз). Обследована в НИИ глазных болезней им.Гельмгольца, диагноз: острый увеит, осложненная зрелая катаракта правого глаза. Направлена на углубленное обследование в клинику детских болезней Московской медицинской академии им.И.М.Сеченова. При поступлении состояние удовлетворительное, инвалидность по зрению. Суставной синдром представлен моноартритом правого коленного сустава (сгибательная контрактура под угом 170о) с преобладанием пролиферативного компонента. Гуморальная и иммунологическая активность не выражена. Рентгенологические изменения в пораженном суставе соответствует II стадии по Штейнброккеру.

Задания:

1.Сформулируйте диагноз.

2.Что определяет прогноз заболевания в данном случае?

3.Какие положения необходимо придерживаться при назначении базистной терапии при  этой форме заболевания?
Задача №4

Девочка 12 лет, поступила в отделение с жалобами на длительный субфебрилитет, полиартралгии, похудание. Начало заболевания связывают с перенесенной ОРВИ, после которой летом отдыхала в Крыму. Анамнез жизни без особенностей. Состояние средней тяжести. Кожа бледная, на лице в области щек и переносья бледная эритема в форме «бабочки». Имеется небольшая припухлость в области голеностопных и лучезапястных суставов. Пальпируются увеличенные подмышечные, кубитальные лимфоузлы. Тоны сердца умеренно приглушены. Другой патологии не выявляется.

Задания:
1. Ваш предположительный диагноз.
2. План обследования.

Задача № 5

Мальчик 4 лет высоко лихорадит в течение 2 недель. Родители отмечают крайнюю раздражительность, капризность, нарушение сна и аппетита. Беспокойство наросло, жалуется на бол в левой половине грудной клетки. Участковый педиатр отмечает появление не везикулярной полиморфной сыпи на туловище, ярко выраженную сыпь на конечностях, яркую гиперемию глотки. Гиперемию, сухость и трещины губ. Красный «земляничный» язык без изъязвлений. Увеличение шейных лимфатических узлов до 1,5 см. отечность кистей, гиперемию ладоней, умеренную болезненность суставов кистей.
В анализе крови: умеренная анемия, лейкоцитоз до 20 тыс., нейтрофилез, тромбоцитоз до 350 тыс., СОЭ 55 мм/час.
На рентгенограмме – тень сердца не изменена.
На ЭКГ – очаговые изменения – ишемия, коронариит.
При проведении ЭХО КГ - заподозрено поражение коронарных артерий.

Задание:
1.Ваш предполагаемый диагноз?
2.Принципы терапии.
3.Прогноз.

Задача № 6

Девочка 10 лет жалуется на повышение температуры до 38 – 39 оС в течение 2 недель. Периодически происходит понижение до нормальных цифр, что сопровождается профузным потом. Выражена потеря веса. У девочки появились приступообразные боли, чувство жжения и распирания в локтевых, коленных суставах и в дистальных отделах конечностей. Боль усиливается ночью, ребенок крайне беспокоен по ночам. Появился отек, цианоз м похолодание участков кожи над крупными суставами и фалангами пальцев рук. Клинически со стороны сердца определяется расширение границ, выраженная тахикардия, систолический шум над областью сердца. Пульс удовлетворительных свойств. АД 90/50 мм.рт.ст. 
В анализе крови – нормохромная анемия, нейтрофильный лейкоцитоз, СОЭ 60 мм.рт.ст. в сыворотке крови гипергаммаглобулинемия, повышение серомукоида.


Задания:

1.Ваш предположительный диагноз?
2.Наиболее достоверный метод диагностики.


Задача № 7

Ребенок 13 лет заболел остро: фебрильная лихорадка гектического типа, профузный пот, боли в дистальных отделах рук и ног. Неделю назад появились стойкие цианотичные на дистальных отделах конечностей «древовидные пятна» яркой окраски. По ходу крупных сосудов подкожные узелки от просяного зерна до фасоли в области предплечий и плеч. Болезненные плотные отеки на кистях, стопах, лодыжках. Появился отек, цианоз и похолодание участков кожи в области фаланг пальцев рук. При пальпации этих областей отмечается болезненность, местное похолодание. Мальчик отмечает чувство жжения, распирания. Боли усиливаются ночью, стойкие к анальгетикам. Со стороны сердца – расширение границ in toto, глухие сердечные тоны, нарушение ритма по типу наджелудочковой тахикардии. АД – 140/90. В анализе мочи – умеренная протеинурия, эритроциты – 10-15 в п/зр, удельный вес 1030. В анализе крови – лейкоциты 20 ∙ 109.

Задания:
1.Предположительный диагноз?
2.С какими заболеваниями будете дифференцировать?

Эталоны решения типовых практических заданий для проверки 

сформированных навыков

Ответы на задачу №1:

1.По клинической картине и данным лабораторного обследования наиболее вероятен диагноз «системный вариант ювенильного ревматоидного артрита».

2.Для подтверждения или исключения диагноза необходимы:

- обследование на артритогенные инфекции;

- посевы биологических сред на стерильность;

- уточнение сведений о реакции  Манту;

- определение иммунологической активности;

- трепанобиопсия костного мозга;

- УЗИ органов грудной и брюшной полостей;

- КТ и /или МРТ.

  3.В случае подтверждения диагноза наиболее оправданными будут пульс-терапия метилпреднизолоном и метотрексатом, внутривенное введение иммуноглобулина, симптоматическая терапия.

Ответы на задачу №2

1.Клиническая картина заболевания предполагает дебют ревматоидного артрита системного варианта с полиартритом.

2.Неблагоприятный прогноз заболевания определяют:

- раннее начало заболевания;

- вариант заболевания;

- быстрое прогрессирование суставного синдрома;

- нарастание функциональной недостаточности пораженных суставов.

  3.Наиболее оправданной тактикой терапии будет раннее назначение иммуносупрессивной терапии. В связи с вариантом болезни и возрастом больной препаратом выбора может быть метотрексат. В дальнейшем, при неэффективности монотерапии, возможна сочетанная иммуносупрессивная терапия в условиях специализированного стационара.

Ответы на задачу № 3
1.Диагноз: пауциартикулярный юношеский артрит.

2.Течение артрита при данной форме чаще всего бывает доброкачественным. Злокачественное течение заболевание определяет в основном нарастающая инвалидизация по зрению.

3.При назначении базисной терапии необходимо учесть следующие положения: раннее и адекватное назначение имунносупрессивной терапии позволит приостановить активный аутоиммунный процесс, добиться клинико-лабораторной ремиссии, в том числе со стороны органа зрения; ремиссия заболевания, и в первую очередь увеита, даст возможность провести оперативное лечение катаракты и частично вернуть зрение; препаратом выбора при данной форме заболевания является циклоспорин; в случае непрерывного рецидивирования процесса может встать вопрос о назначении сочетанной иммуносупрессивной терапии с использованием циклоспорина и метотрексата.

Ответ на задачу №4:

1.Диагноз: Системная красная волчанка.
2.План обследования: ОАК, БАК (протеинограмма, серомукоид, АСТ, АЛТ, проба Вельтмана, калий, натрий), анализ крови на люпус-клетки, на АТ к нативной ДНК, на ЦИК, АНА, общий анализ мочи, ЭКГ, консультация окулиста (глазное дно, среды глаз), рентгенография голеностопных и лучезапястных суставов, УЗИ печени, селезенки.

Ответы на задачу №5:
1.Системный васкулит. Болезнь Кавасаки. Слизисто-кожный лимфонодулярный синдром. Острый коронариит.
2.Пульс-терапия метипредом ( 30 мг/кг/сут. ) в течение трех дней с переходом на энтеральное введение ГКС.
ВВИГ до 2000 мг/кг/сут. В течение 5 дней.
Противовоспалительные препараты.
3.Прогноз благоприятен. Угрожаем по СВС по угрозе разрыва коронарной артерии

Ответы на задачу №6:
1.Узелковый полиартериит, острое течение.
2.Биопсия кожи, ангиография


Ответы на задачу №7:
1.Узелковый полиартериит, острое течение, кардиальный синдром, кожный синдром.
2. Скарлатина, корь, менингококцемия, стафилококковая токсикодермия, псевдотуберкулез, сепсис, мультиформная эритема, болезнь Кавасаки
Перечень практических манипуляций

1.Оценка данных лабораторных и инструментальных исследований при ЮРА
2.Оценка активности заболевания по критериям ACR pedi

3.Оценка данных лабораторных и инструментальных исследований при ДБСТ

4.Оценка активности заболевания ДБСТ
5.Оценка данных лабораторных и инструментальных исследований при РеА

6.Оценка улучшения и ремиссии у детей с РеА
7.Шкалы и индексы для оценки болевого синдрома, объема движений у детей с ревматическими заболеваниями.

Образец зачетного билета
ФЕДЕРАЛЬНОЕ ГОСУДАРСТВЕННОЕ БЮДЖЕТНОЕ ОБРАЗОВАТЕЛЬНОЕ УЧРЕЖДЕНИЕ ВЫСШЕГО ОБРАЗОВАНИЯ

«ОРЕНБУРГСКИЙ ГОСУДАРСТВЕННЫЙ МЕДИЦИНСКИЙ УНИВЕРСИТЕТ» МИНИСТЕРСТВА ЗДРАВООХРАНЕНИЯ РОССИЙСКОЙ ФЕДЕРАЦИИ

кафедра педиатрии института профессионального образования
специальность 31.08.13 «Детская кардиология»
дисциплина «Детская ревматология»
ЗАЧЕТНЫЙ БИЛЕТ №1

I. Ювенильный ревматоидный артрит: этиология, патогенез, клиника, алгоритмы диагностики и лечения.
II. Мальчик 8 лет 3 недели назад перенес кишечную инфекцию неясной этиологии, лечился в домашних условиях. Родители с ребенком обратились на прем к педиатру с жалобами на болезненность и припухлость в левом коленном и правом голеностопном суставах. При осмотре суставы увеличены в объеме из-за экссудативного компонента, горячие на ощупь, движения в них болезненны, крайне ограничены. Выявлены энтезопатии по ходу ости левой подвздошной кости, области грудного отдела позвоночника. Проба Томайера 35 см, подвижность в грудном отделе позвоночника 2 см. Затруднения при ходьбе на пятках. При рутинном обследовании в общем анализе крови повышение СОЭ до 30 мм/ч, лейкоцитоз 15,7х109 /л без нейтрофильного сдвига.

Вопросы:

1. О каком заболевании следует думать в первую очередь?

2. С какими заболеваниями необходимо проводить дифференциальную диагностику?

3. Какие дополнительные методы обследования позволят верифицировать диагноз?

4. Какой должна быть тактика врача амбулаторного звена?

III. Демонстрация выполнения практического навыка: составление плана обследования при системной красной волчанке.
Заведующий кафедрой 




________/Г.Ю.Евстифеева
Декан факультета подготовки 

кадров высшей квалификации


________/И.В.Ткаченко
 «____»_______________20___
Таблица соответствия результатов обучения по дисциплине и оценочных материалов, используемых на промежуточной аттестации.

	№
	Проверяемая компетенция
	Дескриптор
	Контрольно-оценочное средство (номер вопроса/практического задания)

	1
	ПК-5
	Знать основные понятия общей нозологии; принципы классификации болезней; понятия этиологии, патогенеза, морфогенеза, патоморфоза болезни; клинико-морфологические аспекты перинатальной патологии. - причины и механизмы типовых патологической процессов и реакций, их проявления и значение для организма при развитии различных заболеваний; этиологию, патогенез, ведущие проявления и исходы наиболее важных воспалительных, иммунопатологических, опухолевых и других заболеваний; - основы профилактики, лечения и реабилитации основных заболеваний.
	Задание № 1-8

	
	
	Уметь интерпретировать результаты наиболее распространенных методов лабораторной и функциональной диагностики, для выявления патологических процессов в органах и системах; ориентироваться в общих вопросах нозологии, включая этиологию, патогенез и морфогенез; сличать клинический и патологоанатомический диагнозы; готовить и проводить клинико-морфологические конференции; обосновать характер типического патологического процесса и его клинические проявления в динамике развития различных по этиологии и патогенезу заболеваний - деструктивных, воспалительных, иммунопатологических, опухолевых и др.; обосновать принципы патогенетической терапии наиболее распространенных заболеваний; решать ситуационные задачи; - применять возможности современных информационных технологий для решения профессиональных задач; анализировать медицинскую информацию, опираясь на всеобъемлющие принципы доказательной медицины; своевременно выявлять жизнеугрожающие состояния (острая кровопотеря, нарушение дыхания, остановка сердца. кома. шок), использовать методики их немедленного устранения, осуществлять противошоковые мероприятия.
	Задание № 1, 3, 5-7

	
	
	Владеть медико-функциональным понятийным аппаратом по вопросам клинико-морфологических аспектов ятрогенной патологии, патологии беременности и родов, перинатальной патологии; навыками сопоставления морфологических и клинических проявлений болезни; навыками постановки предварительного диагноза на основании результатов лабораторного и инструментального обследования по МКБ (X пересмотра), обоснованием принципов патогенетической терапии наиболее распространенных заболеваний; основами врачебных диагностических и лечебных мероприятий по оказанию первой врачебной помощи при неотложных и угрожающих жизни состояниях с нарушениями иммунной системы. Медико-технической аппаратурой, используемой в работе с пациентами, компьютерной техникой

	Задание №  1-8

	2
	ПК-6
	Знать основы законодательства РФ в сфере обращения лекарственных средств, основные нормативно-технические документы; положения доказательной медицины; понятие о мета-анализе, рандомизированных клинических исследованиях; клинико-фармакологическую характеристику основных групп лекарственных средств и рациональный выбор конкретных лекарственных препаратов при лечении основных заболеваний у детей и подростков; особенности дозирования лекарственных препаратов при различной патологии у новорожденных, детей, подростков, в зависимости от функционального состояния организма и степенью поражения основных функциональных систем; методы оценки (объективизации эффекта) клинической эффективности и безопасности применения основных групп лекарственных средств;

	Задание № 1, 3, 5-7

	
	
	Уметь вести и лечить пациентов, нуждающихся в оказании медицинской помощи с применением физиотерапевтических методов, собирать фармакологический и аллергологический анамнез; выбирать эффективные, безопасные лекарственные средства в соответствии с клиническим диагнозом на основе стандартов фармакотерапии, перечня ЖНВЛС, формуляров с учетом их фармакокинеткии, фармакодинамики, нежелательных лекарственных реакций, взаимодействия с другими лекарственными средствами, индивидуальной чувствительности, функционального состояния организма (детский возраст), опираясь на результаты рандомизированных контролируемых фармакоэкономических и фармакоэпидемиологических исследований; рассчитать нагрузочную и поддерживающую дозу лекарственного средства; рассчитывать дозы лекарственных средств для детей и подростков с хронической почечной недостаточностью, нарушениями функции почек; выбирать лекарственную форму препарата, дозу, путь, кратность и длительность введения, определять оптимальный режим дозирования для конкретного больного; - разрабатывать программу контроля эффективности и безопасности назначаемых лекарственных средств, выбирая необходимый комплекс рутинных (опрос, осмотр) и специальных лабораторных и функциональных методов исследования, в том числе терапевтический мониторинг и исследование показателей качества жизни, в целях оценки фармакодинамических эффектов лекарственных средств, их фармакокинетических показателей; интерпретировать полученные данные; выбирать методы адекватного контроля эффективности и безопасности лечения, предсказать риск развития НПР; выявлять, классифицировать, регистрировать НПР при назначении наиболее распространенных лекарственных препаратов и предлагать способы их профилактики и коррекции; заполнять документы по уведомлению о развитии нежелательных лекарственных реакций; - проводить диагностику и лечение передозировки лекарственными средствами; - оценивать результаты клинических исследований лекарственных средств, опубликованных в медицинских журналах; определять показания для консультации врача – клинического фармаколога ЛПУ; проводить поиск по вопросам клинической фармакологии, используя источники клинико-фармакологической информации – инструкции по медицинскому применению лекарственных средств, стандарты диагностики и лечения наиболее распространенных заболеваний, клинические рекомендации, Федеральное руководство по использованию лекарственных средств (формулярная система), Перечень ЖНВЛС, справочники, интернет – ресурсы.
	Задание № 2, 4, 8

	
	
	Владеть правильным ведением медицинской документации; - навыком выбора группы лекарственного средства, используя стандарты диагностики и лечения заболеваний, клинические рекомендации и учитывая тяжесть состояния пациента и характер течения заболевания; - навыком выбора конкретного лекарственного препарата на основании инструкции по медицинскому применению, Перечня ЖНВЛС, стандартов диагностики и лечения заболеваний, Федеральное руководство по использованию лекарственных средств (формулярная система) с учетом индивидуальной фармакодинамики, фармакокинетики, известных НПР, возможного взаимодействия при сопутствующем назначении других лекарственных препаратов; - навыком выбора лекарственной формы, дозы и пути введения препаратов, схемы дозирования (кратность, зависимость от приема пищи и других лекарственных средств) препаратов как при монотерапии, так и при проведении комбинированного назначения лекарственных средств.
	Задание № 2, 4, 8
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