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ВСТУП
         Одним із ефективних засобів  організації самостійної роботи студентів з тем дисципліни, які відведені на самостійне  опрацювання   є  робота студента над робочим зошитом.  Роботу над робочим зошитом слід починати з ознайомлення ключових питань з  теми. На наступному етапі необхідно познайомитися з переліком джерел, в яких студент може знайти відповіді на поставлені питання. Для більш поглибленого вивчення даної проблеми студент може звернутися на професійні сайти.
           Ознайомившись з теорією, студенту необхідно оцінити ступінь засвоєння матеріалу. У цьому зв'язку він вирішує запропоновані завдання, тестові запитання з теми. Особливу увагу при підготовці до заняття студент повинен звернути на необхідний мінімум тих практичних навичок, якими йому необхідно оволодіти. У відповідних розділах підручників, посібників, він повинен почерпнути ті відомості, які йому потрібні для оволодіння практичними навичками.
           Організація самостійної роботи засобом робочого зошита здійснюється наступним чином: викладач представляє  робочий зошит студенту або на електронних носіях (на кафедральному сайті), або в друкованому вигляді, далі студенти виконують завдання в позааудиторний час, згодом викладач їх перевіряє та оцінює на початковому етапі практичного заняття.  
Критерії оцінки завдань робочого зошита
Кожне завдання вимагає окремого підходу при оцінці якості його виконання зі своїми критеріями. І тим не менш, при 5-бальній оцінці кожного виду завдань слід дотримуватися загальнодидактичних критеріїв, а саме:
Оцінка «5» ставиться, якщо студент:
1. Виконав роботу без помилок і недоліків.
2. Допустив не більше одного недоліку.
Оцінка «4» ставиться, якщо студент виконав роботу повністю, але допустив в ній:
1. Не більше однієї негрубої помилки і одного недоліку.
2. Не більше двох недоліків.
Оцінка «3» ставиться, якщо студент правильно виконав не менше половини роботи або допустив:
1. Не більше двох грубих помилок або не більше однієї грубої і однієї негрубої помилки і одного недоліку;
2. Не більше двох-трьох негрубих помилок або однієї негрубої помилки і трьох недоліків;
3. За відсутності помилок, але за наявності чотирьох-п'яти недоліків.
Оцінка «2» ставиться, якщо студент:
1. Допустив число помилок (недоліків) перевищує норму, при якій може бути виставлена ​​оцінка «3».
2. Якщо правильно виконав менше половини роботи .
3. Не приступив до виконання роботи.
Правильно виконав не більше 10% всіх завдань.

Змістовий модуль : «Основидіагностики, лікування та профілактикиосновнихгематологічнихзахворювань»
Тема 1. «Гемофілії та тромбоцитопенічна пурпура»
· Мета (навчальні цілі): ознайомити студентів із клінічними проявами геморагічних захворювань — гемофілія (А, В та С) та тромбоцитопенія, диференціальним діагнозом, питаннями лікування і профілактики, реабілітації і експертизи втрати працездатності; навчити студентів проводити грамотне розпитування пацієнтів ізз деталізацією скарг, розпізнавати основні симптоми при геморагічних захворюваннях; ознайомити студентів зіз лабораторними методами дослідження необхідними для встановлення діагнозу гемофілії А, гемофілії В, гемофілії С та ІТП (ідіопатичноїтромбоцитопенічної пурпури); навчити студентів самостійно трактувати результати коагулограм при гемофілії та тромбоцитопенії; навчити студентів правильно вибирати схему основного курсу лікування при гемофілії та тромбоцитопенії.

Студент повинен знати:
1. Етіологію і патогенез гемофілії А, В та С.
2. Клінічну картину при гемофілії.
3. Основні методи діагностики та диференційної діагностики гемофілії.
4. Основні принципи та методи лікування різних форм гемофілії.
5. Етіологію, клініку, лабораторну діагностику, диференційну діагностику тромбоцитопенії.
6. Основні принципи лікування та профілактики тромбоцитопенії.

Студент повинен вміти:
1. Обґрунтувати діагноз гемофілії та тромбоцитопенії клінічними, лабораторними і інструментальними методами.
2. Вибрати при диференціальній діагностиці характерні відмінні ознаки для кожної нозологічної одиниці (по принципу алгоритму).
3. Оформити історію хвороби, листок призначень.
4. Розпізнати під мікроскопом особливості мазку периферичної крові та кісткового мозку хворих із тромбоцитопенією.
5. Демонструвати володіння морально-деонтологічними принципами медичного фахівця та принципами фахової субординації.
Основні терміни теми 
	Термін
	Визначення

	Тромбоцитопенія 
	Гематологічний симптом, що характеризується зниженням кількості тромбоцитів - менше 100×109/л в периферичній крові

	АномаліяМай–Хегліна
	Тріада симптомів: тромбоцитопенія, гігантські форми тромбоцитів, базофільні веретеноподібні включення в лейкоцитах (тільця Деле). Успадковується за аутосомно-домінантним типом. Характерне виникнення гематом.

	Синдром Віскотта–Олдріча:
	Імунодефіцитне захворювання, успадковується за рецисивним, зчепленим з Х-хромосомою типом, виявляється у перші місяці життя дитини. Тріада симптомів: тромбоцитопенія, екзематозні висипання на шкірі та схильність до інфекцій. 

	Коагулопатії
	геморагічні синдроми, зумовлені порушеннями в системі зсідання крові

	Гемофілія 
	спадкове захворювання, зумовлене дефіцитом або молекулярними аномаліями одного з прокоагулянтів, які беруть участь в активації зсідання крові «по внутрішньому механізму».Гемофілія А — спадковакоагулопатія, зумовлена дефіцитом або молекулярною аномалією фактора VIII зсідання крові. Гемофілія В — спадкова коагулопатія, зумовлена дефіцитом або молекулярними аномаліями фактора IX зсідання крові (антигемофільного глобуліну В, фактора Крістмаса). Геморагічний діатез, зумовлений дефіцитом фактора XI зсідання крові, в літературі відомий під назвами гемофілія С, або хвороба Розенталя.



Література:
1. Внутрішня медицина. У 3 т. Т. 1 /За ред. проф. К.М. Амосової. – К.: Медицина, 2008. – С.543-563.
1. Внутрішня медицина: порадниклікарюзагальної практики \За ред. проф. А.С. Свінціцького. – К.; Медицина, 2014. – 1020-1030.
1. Передерій В.Г., Ткач С.М.Основивнутрішньої медицини. В 3 т. Том 1.  «Нова книга», 2009. -  С.428-434.
1. Діагностика та лікуваннязахворюваньсистемикрові \А.С. Свінціцький, С.А. Гусєва, С.В. Скрипниченко, І.О. Родіонова. – К.; Медкнига, 2011.-243-320.
1. Гематологія і трансфузіологія\За ред. професора Гайдукової С.М. – Три крапки, 2001. – 419-466.

Варіант 1. 
Завдання 1. 
Заповніть таблицю класифікації геморагічних діатезів, враховуючи генез кровоточивості:
	Розлади в системі гемостазу
	Тип кровоточивості на шкірі
	Приклади захворювань

	Коагулопатії
	Гематомний
	Гемофілії А та В

	Тромбоцитопенії
	Мікроциркуляторний (петехіально-екхіматозний
	

	Тромбоцитопатії
	
	

	
	
	


Завдання 2. 
Заповніть таблицю класифікації тромбоцитопеній, зумовлених підвищеним руйнуванням тромбоцитів:
	Вроджені тромбоцитопенії
	Набуті тромбоцитопенії

	Імунні тромбоцитопенії:
· медикаментозні;
· алоімунна тромбоцитопенія новонароджених;
· у новонароджених, матері яких хворіють  на імунну тромбоцитопенію.
Неімунні тромбоцитопенії:
· гемолітична хвороба новонароджених
· недоношеність
· 
· 
	Імунні:
· ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура (гостра та хронічна);
· післятрансфузійнатромбоцитопенія;
· медикаментозна;
· при анафілактичному шоку;
· при аутоімунній гемолітичній анемії;
· 
· 
· 
Неімунні:
· при сепсисі
· 
· 
· 
· 




Завдання 3.
Заповніть таблицю ступенів тяжкості тромбоцитопенії:
	Ступінь
	Кількість тромбоцитів
	Вірогідність кровотечі

	Легкий
	50 – 140х109/л
	Низька

	Середньої тяжкості
	25 – 50х109/л
	

	Важкий
	
	Висока

	Дуже важкий
	Менше 10х109/л
	



Завдання 4.
Перерахуйте характерні прояви геморагічного синдрому при тромбоцитопенії:
1. Розсіяні петехії і екхімози, які виникають спонтанно і особливо після травм.
2. Дифузне просочування крові через операційні шви, _________________.
3. ____________________________________________________________.

Завдання 5.	
Перерахуйте лабораторні тести для проведення діагностики тромбоцитопенії:
1. Кількість тромбоцитів у циркулюючий крові.
2. Час кровотечі за Дюке.
3. _____________________________________.
4. _____________________________________.
5. _____________________________________.
Завдання 6. 
Заповніть таблицю орієнтовної диференціальної діагностики тромбоцитопеній:
	 Критерії
	Пригнічення утворення тромбоцитів
	 Надмірна активація тромбоцитів
	Надмірне руйнування тромбоцитів

	 Характер тромбоцитопенії
	Вторинний
	Вторинний
	Первинний

	
Кількість мегакаріоцитів у кістковому мозку

	Значно понижено
	
	Значне підвищене

	Коагуляційний гемостаз

	
	
	

	Антитіла до тромбоцитів
	
	
	Є у високому титрі



Тестові запитання 
Виберіть одну правильнувідповідь: 
1. Який тип кровоточивості спостерігається при ідіопатичній тромбоцитопенічній пурпурі?
А. Гематомний
В. Петехіально-плямистий
С. Ангіоматозний
D. Змішаний
Е. Васкулітно-пурпурний

2. Яке лікування слід призначити пацієнту з гемофілією А? 
А. Гепарин
В. Тромбоконцентрат
С. Кріопреципітат
D. Преднізолон
Е. Дицинон

3. Який діагноз найбільш ймовірний, якщо в коагулограмі АЧТЧ дорівнює 89с:
А. Геморагічний васкуліт
В.ХворобаВерльгофа
С. Тромбоцитопатія
D. Гіпопластична анемія
Е. Гемофілія

4. Вміст тромбоцитів у кровіскладає 47х109/л, всі інші показники в межах норми.  Який найімовірніший діагноз?
А. Ідіопатичнатромбоцитопенічна пурпура
В. Гемолітична анемія
С.Хронічна залізодефіцитна анемія
D.Гемофілія
Е.Геморагічний васкуліт

5. У підлітка, який хворіє на гемофілію В, гемартроз колінного суглоба. Що слід призначити хворому в першу чергу : 
А. Відмиті тромбоцити
В. Свіжозаморожену плазму
С. Суху плазму
D. Альбумін плацентарний
Е. Амінокапронову кислоту

Варіант 2. 
Завдання 1. 
Заповніть таблицю причин різних варіантів гемофілій:
	Варіант гемофілії
	Причина
	Частота

	 Гемофілія А
	Спадковий дефіцит чинника VIII (антигемофільногоглобіну)
	70 – 80%


	Гемофілія В (хвороба Крістмаса)
	
	10 -20%

	Гемофілія С
	
	


Завдання 2.
Заповніть таблицю найчастіших причин кровотеч різної локалізації:
	Локалізація
	Причини

	Шкіра (петехії, пурпури, екхімози)
	Тромбоцитопенії та тромбоцитопатії.

	
Підшкірні та внутрішньом’язові гематоми
Порожнина плеври

	




Завдання 3.
Заповніть таблицю призначення необхідної дози фактора VIII:

	Залежність дози фактора VIII від важкості кровотечі
	Необхідний рівень фактора VIII в крові (%)
	Необхідна доза фактора VIII (Од/кг маси)

	Слабка кровотеча
	40 - 50
	20 - 25

	Сильна кровотеча
	
	25 -35

	Небезпечні для життя кровотечі: шлунково-кишкові, внутрішньочерепні, великі за обсягом операції з високим ризиком кровотеч, травми голови
	100
	



Завдання 4
Залежно від патогенезу тромбоцитопенії поділяють на :
1. Тромбоцитопенії, обумовлені порушенням продукції тромбоцитів у кістковому мозку (гіпопродукційні форми);
1. _____________________________________________________;
1. ______________________________________________________.

Завдання 5.
Перерахуйте типи кровоточивості на шкірі:
1.  Мікроциркуляторний (петехіально-екхіматозний);
1. ___________________________________________________;
1. ___________________________________________________;
1. ___________________________________________________;
1. ___________________________________________________.


Завдання 6. 
Заповніть таблицю диференціальної діагностики коагулопатій :
	Коагулопатія
	Протромбі-новий час
	Активований частковий тромбопласти-новий час
	Число тромбоцитів
	Час кровотечі

	Гемофілія А
	N
	Подовження
	N
	N

	Хвороба Віллебранда
	N
	Подовження
	N
	Подовження

	ДВЗ-синдром
	
	
	Зменшене або N
	

	Імунна тромбоцито-пенія
	N
	
	
	

	Захворювання печінки
	
	Подовження
	
	



Тестові запитання 
Виберіть одну правильнувідповідь: 
1. Якийтип кровоточивості при гемофілії? 
А. Змішаний (синцево-гематомний)
В. Петехіально-плямистий
С. Васкулітно-пурпурний
D. Ангіоматозний
Е. Гематомний

2. При якій кількості тромбоцитів стверджують про тромбоцитопенію?
A. ≤149х109/л
B. ≤ 180х109/л
C. ≤ 160х109/л
D. ≤ 150х109/л
E. ≤ 50х109/л

3.  Яке патогенетичне лікування найбільш ефективне при ідіопатичній тромбоцитопенічній пурпурі? 
A. Кріопреципітат
B. Гепарин
C. Свіжозаморожена плазма
D. Спленектомія
E. Реополіглюкін	

4. У кістко-мозковому пунктаті підвищений вміст мегакаріоцитів. Про яку патологію можна думати ?
A. Хронічний гепатит
B. Хронічний лімфолейкоз
C. Апластична анемія
D. Гострий лейкоз
E. Ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура

5. Хворий на гемофілію А госпіталізований у зв’язку з появою мелени.  Оберіть необхідну добову дозу для введення кріопреципітату:
1. 100-150 Од на 1 кг маси тіла
1. 1 -2 Од на 1 кг маси тіла
1. 5-10 Од на 1 кг маси тіла
1. 10-15 Од на 1 кг маси тіла
1. 60-100 Од на 1 кг маси тіла


[bookmark: _GoBack]Варіант 3.
Завдання 1.
Заповніть таблицю класифікації геморагічних діатезів:
	Порушення загортальної системи крові
	· порушення утворення тромбопластину – гемофілія А, гемофілія В, гемофілія С;
· порушення утворення тромбіну – гіпоконвертинемія, нестача Х чинника;
· порушення утворення фібрину – нестача XII чинника.

	Порушення функції мегакаріо-цитарного паростка
	· ______________________;
· ______________________;
· ______________________.

	Порушення судинної стінки
	· ______________________;
· ______________________;
· ______________________;
· ______________________.

	Внаслідок поєднаних порушень
	· хвороба Віллебранда, променева хвороба, лейкоз.




Завдання 2.
Заповніть таблицю основних захворювань/станів, що супроводжуються тромбоцитопенією:
	Варіанти тромбоцитопеній
	Захворювання/стани

	Пригнічення утворення тромбоцитів
	· гіпопластичні і апластичні анемії
· синдром Фанконі з гіпоплазією мегакаріоцитарного паростка;
· природжена амегакаріоцитарна тромбоцитопенічна пурпура з аномалією розвитку кісток (остеогенна дистрофія);
· пароксизмальна нічна гемоглобінурія – хвороба Маркіафави-Мікелі;
· злоякісна пухлини із заміщенням кісткового мозку злоякісними клітинами (лейкоз, лімфома, остеомієлофіброз та ін.);
· дефіцит тромбопоетину;
· _________________________________;
· _________________________________;
· _________________________________.

	Надмірна активація тромбоцитів 

	· ДВЗ-синдром;
· гемолітико-анемічний синдром;
· __________________________;
· __________________________. 


	Надмірне руйнування тромбоцитів


	· ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура – хвороба Верльгофа;
· аутоімунна тромбоцитопенічна пурпура (вторинна): гепарин-індукована у хворих із системними захворюваннями сполучної тканини, хронічним лімфолейкозом;
· _______________________________;
· ________________________________;
· ________________________________.




Завдання 3.
Наведіть основні групи препаратів, що можуть призводити до розвитку ІТП:
· антибіотики (пеніциліни, цефалоспорини, еритроміцин, тетрациклін, хлорамфенікол, сульфаніламіди, рифампіцин, ПАСК та ін.);
· НПЗП (аспірин, індометацин, бутадіон);
· антикоагулянти (гепарин);
· ______________________________________________________;
· ______________________________________________________;
· ______________________________________________________;
· ______________________________________________________.
Завдання 4.
Перерахуйте фактори, які беруть участь у розвитку кровоточивості:
1) тромбоцитарна ланка гемостазу;
2) плазмова ланка гемостазу  – ___________________________;
3) __________________________________________________;
4) __________________________________________________.

Завдання 5.
Виділяють наступні групи кровоточивості відповідно до порушень в системі гемостазу:
1. Порушення в мегакаріоцитарно-тромбоцитарній системі:
- тромбоцитопенії (зменшення кількості тромбоцитів);
- трмбоцитопатії (___________________________);
2.___________________________________________________;
3.___________________________________________________;
4.___________________________________________________;
5. Синдром дисемінованого внутрішньосудинного зсідання (ДВЗ-синдром), для якого характерним є порушення в декількох ланках гемостазу (тромбоцитопенія, коагулопатія та ін.).

Завдання 6.
Варіанти лікування ідіоматичної тромбоцитопенічної пурпури:
1) Курсове лікування ІТП – призначення глюкокортикоїдів, початкова доза преднізолону становить 1 – 1,5 мг/кг маси тіла. За відсутності ефекту___________________________________________;
2) Призначення циклоспорину А в дозі _______________________;
3) ____________________________________________________;
4) ____________________________________________________.

Тестові запитання 
Виберіть одну правильну відповідь: 
1. Про яке захворювання можна думати, якщо клінічно спостерігається симетрична висипка на шкірі гомілок, які не змінюються при натиску, не сверблять, біль у колінних суглобах?
А. Тромбоцитопенія
В. Гемофілія
С. Геморагічний васкуліт
D. Ревматоїдний артрит
Е. Системний червоний вовчак

2. У підлітка 15 років в дитинстві спостерігалась кефало-гематома. Який діагноз найбільш ймовірний?
А. Хвороба Шенляйна-Геноха
В. Хвороба Рандю-Ослера
С. Тромбоцитопенічна пурпура
D. ДВЗ-синдром
Е. Гемофілія

3. Яке патогенетичне лікування призначається при ідіопатичній тромбоцитопенічній пурпурі?
А. Циклофосфан
В. Курантіл
С. Пентоксифілін
D. Глюкокортикостероїди
Е. Препарати заліза

4.  У пацієнтки меноррагії, кровоточивість ясен, тромбоцити – 30х109/л, тривалість кровотечі  – 14 хв. Який діагноз є найбільш ймовірним у даному випадку?
А. Гемофілія А
В.Хвороба Верльгофа
С.Геморагічний васкуліт
Д. Хвороба Віллебранда
Е. Хвороба Рандю-Ослера

5. Хворий, 20 років, хворіє на гемофілію та ерозивний гастрит. Призначення якого з наведених нижче лікувальних засобів є першочерговим у випадку госпіталізації?
А.Кріопреципітату
В.Пантопразолу
С. Еритроцитарної маси
D. Преднізолону
Е. Епсилон-амінокапронової кислоти










