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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 МОДУЛЬ3
«ВЕДЕННЯ ХВОРИХ З КРОВОТОЧИВІСТЮ»
Тема: «Ведення хворого з кровоточивістю»
Основні захворювання та стани, що супроводжуються кровоточивістю. Алгоритм диференціальної діагностики захворювань системи гемостазу. Тактика ведення хворого. Немедикаментозне та медикаментозне лікування. Первинна та вторинна профілактика.  Прогноз і працездатність.

Студент повинен знати:
1. Алгоритм диференціальної діагностики станів, що супроводжуються кровоточивістю.
2. Тактика ведення хворого з кровоточивістю.
3. Немедикаментозне та медикаментозне лікування основних захворювань, що супроводжуються кровоточивістю.
4. Первинна та вторинна профілактика геморагічних синдромів.
5. Прогноз і працездатність.

Студент повинен вміти: 

1. Вибирати зі скарг, анамнезу  та об’єктивних даних дані, які відображають наявність у  пацієнта захворювання  системи гемостазу.
2. Розпізнавати синдроми при патології  системи гемостазу.
3. Складати схему індивідуального діагностичного пошуку  та інтерпретувати дані при геморагічному синдромі.
4. Формулювати попередній діагноз. Проводити диференційну діагностику різних типів кровоточивості.
5. Обгрунтовувати тактику ведення хворого та вміти надати допомогу при невідкладних станах у хворих на геморагічні діатези.
6. Визначати необхідний об’єм та послідовність засобів обстеження:
· лабораторних: загальний аналіз крові, коагулограма, тест на виявлення типу гемофілії (каф. фізіології і пат. фізіології);
· інструментальних: ренгенографія суглобів, ФЕГДС, УЗД органів черевної порожнини.
7. Застосовувати засоби патогенетичної та симптоматичної терапії при захворюваннях системи гемостазу.
Основні терміни теми:

	Термін
	Визначення

	Гемофілія
	геморагічний діатез спадкового ґенезу з групи коагулопатій, що обумовлений дефіцитом фактора VIII (гемофілія А), IX (гемофілія В),XI (гемофілія С).

	Активований частковий тромбопластиновий час (АЧТЧ)
	лабораторний тест, спрямований на оцінку внутрішнього шляху згортання крові (норма 45-75 с).

	Протромбіновий тест Квіка
	лабораторний тест, що спрямований на оцінку зовнішнього шляху згортання крові (норма 80-100%).

	Проба Дюка
	лабораторний тест на визначення тривалості капілярного кровотоку (норма 3-5 хв).

	Хвороба Віллебранда
	геморагічний діатез з групи коагулопатій з аутосомно-домінантним типом успадкування, в основі якого лежить порушення синтезу основного кофактору фактору VIII.

	ДВЗ-синдром
	неспецифічний загальнопатологічний процес, обумовлений потраплянням в кровотік активаторів коагуляції крові та агрегації тромбоцитів, утворенням тромбіну, розвитком внутрішньосудинної коагуляції з утворенням в кровотоці великого числа мікрозгустків та агрегатів клітин, блокадою мікроциркуляції в органах, розвитком тромбозів, геморагій, гіпоксії, ацидозу, та дистрофічних змін.
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Варіант 1
Завдання 1. 
Допишіть варіанти кровоточивостей відповідно до механізмів розвитку:

 (
Ланки гемостазу
) (
Ознаки
) (
Порушення
 
в
 
системі
 
гемостаз
у
)

	
	
	



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

	Шкіра (петехії, плями, екхімози)
	Тромбоцитопенії, тромбоцитопатії.

	Підшкірні та внутрішньом’язові гематоми
	

	
	

	
	

	
	

	
	



Завдання 3.
Заповніть схему класифікації тромбоцитопеній:
 (
Тромбоцитопенії
)

 (
Вторинні
(
симптоматичні
)
и
мптоматичні
)
) (
Первинні
)

 (
Ідіопатична
 
тромбоцитопенічна
 пурпура:
- 
класична
 (у 
дорослих
 – без токсичного 
впливу
);
- у 
дітей
.
)




Завдання 4.  	
Основні диференційно-діагностичні ознаки ідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури та гемофілії А:
	Клінічні та лабораторні дані
	Показники коагулограми

	Захворю-вання
	Вік
	Тип кровоточивості на шкірі
	Загальний аналіз крові
	Тривалість кровотечі та час згортання крові
	Протромбіновий час та АЧТЧ (тромбопластиновий час)

	Ідіопатичнатромбоцитопенічна пурпура
	Різні вікові групи
	Мікроциркуляторний (петехіально-екхімазний)
	Наявність тромбоцитопенії, анемії, іноді помірного лейкоцитозу)
	Тривалість кровотечі подовжена,час згортання в межах норми
	В межах норми

	Гемофілія А

	


	
	
	
	



Завдання 5.
Заповніть таблицю лікування ідіопатичноїтромбоцитопенічної пурпури та гемофілії В:
	Захворюван-ня
	Назви препаратів
	Розрахунок дози

	Гемофілія В
	Свіжозаморожена плазма або концентрат фактора IX

	Маса тіла (кг) х бажаний рівень IX фактора (у % від норми)/1,3


	Ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура
	

	



Завдання 6.
Заповніть таблицю диференційної діагностики гемофілії А та геморагічного васкуліту (хвороби Шенляйна-Геноха):
	Показники
	Гемофілія А
	Геморагічний васкуліт

	Тип кровоточивості на шкірі 
	Гематомний
	

	Об’єктивні дані
	Кровотечі виникають через 1-2 години після травми, кров виливається у м’які тканини й суглоби
	


	Загальний аналіз крові
	Без патології
	


	Тривалість кровотечі та час згортання
	Тривалість кровотечі в межах норми, подовжений час згортання більше 10 хв.
	

	Показники коагулограми
	Подовження активованого часткового тромбопластинового часу (АЧТЧ) більше 50 секунд
	



Тестові запитання 
Виберіть одну правильну відповідь:
1. Про яке захворювання слід думати при подовженні часу згортання крові?
А. Хвороба Рандю-Ослєра
В. Хвороба Шенляйна-Геноха
С. Гемофілія
D. Імунна тромбоцитопенія
Е. Хвороба Крона

2. Гематомний тип кровоточивості спостерігається при:
А. Ідіопатичній тромбоцитопенічній пурпурі 
В. Геморагічному васкуліті
С. Тромбоцитопатії
D. Гемофілії
Е. Апластичній анемії

3. У хворого на гемофілію А діагностовано ерозивний гастрит. Який саме препарат слід призначити першочергово у даному випадку?
А. Пантопразол
В. Кріопреципітат
С. Еритроцитарна маса
D. Ферум-лек
Е. Епсилон-амінокапронова кислота

4. У хворого при огляді петехії на шкірі, а в аналізі крові виявлені зміни тільки з боку тромбоцитів – 15,0 х 109/л.  Про яке захворювання це свідчить? 
А. Тромбоцитопенічна пурпура
В. Саркома Капоши
С. ДВЗ-синдром
D. Хвороба-Шенляйна-Геноха
Е. Гемофілія

5. Хворий, 18 років, хворіє з дитинства на анкілоз обох колінних суглобів. Час згортання по Лі Уайту подовжений. Які гемостатичні засоби слід призначити?
А. Етамзилат
В. Вікасол
С. Кальцію хлорид	
D. Переливання еритроцитарної маси
Е. Антигемофільна плазма

Варіант 2
Завдання 1. 
Заповніть таблицю компонентів активності фактора VIII:
	Найменування компонента
	Скорочене позначення
	Функціональна характеристика

	Коагулянтна частина
	VIIIk[VIII:C]
	Прокоагулянт із антигемофілічною активністю, взаємодіючий із фактором IX, слабоантигенний

	Фактор Віллебранда (рістоцетин-кофактор) 
	VIII:ФВ
(VIII:Ркоф)
	




Завдання 2.
Заповніть схему найчастіших причин кровотеч різної локалізації:


 (
Причини
) (
Кровотечі
) (
Шкіра
 (
петехії
, пурпура, 
екхімози
).
Ніс
, 
навкол
о
-
 
носові
 пазухи
) (
Локалізація
)
	
Завдання 3. 
Діагностичні тести при обстеженні на гемофілію:
 (
Лабораторн
о-
інструментальні
 
методи
 
обстеження
 
) (
1. 
Рентгенографія
 
суглоба
2.
3.
4.
5.
6. 
) (
Обов
’
язкові
) (
1. 
Загальний
 
аналіз
 
крові
2. Час 
згортання
 
крові
3.Тривалість 
кровотечі
4.
5.
6.
7.
) (
Додаткові
)






ковоЧа

Завдання 4. 
Завдання 4.


Завдання 4.
Заповніть таблицю основних лабораторних даних при ДВЗ-синдромі:
	Показник
	При ДВЗ-синдромі
	Норма

	Кількість тромбоцитів
Протромбіновий час
АЧТЧ
Фібриноген
Фібриноген В (ПДФ)
Наявність у мазку шизоцитів
	Менше 100х109/л
	150-400х109/л
12-14 с
45-60 с
2-4 г/л
-

немає



Завдання 5. 
Заповніть таблицю диференціальної діагностики ІТП і симптоматичних тромбоцитопеній:
	Захворювання
	Клінічна картина
	Аналіз крові
	Мієлограма (підрахунок мегакаріоцитограми)

	Ідіопатичнатромбоцитопенічна пурпура (ІТП)
	
	
	

	Симптоматичні (вторинні) тромбоцитопенії
	Наявність інших захворювань (вірусні, аутоімунні), прийом лікарських препаратів.
Петехіально-плямиста кровоточивість на шкірі.
	Зниження рівня тромбоцитів, зменшена або нормальна кількість лейкоцитів, наявна, або відсутня анемія. 
	Кількість мегакаріоцитів різко зменшена (апластична анемія, гемобластози). 



Завдання 6.
[bookmark: _GoBack]Заповніть таблицю. Етапність лікування ідіоматичної тромбоцитопенічної пурпури:

	Клінічний перебіг ІТП
	Призначення відповідного лікування

	
	

	При масивній кровотечі (маткові, шлунково-кишкові)
	1)Переливання концентрату тромбоцитів.
2) Введення в/в імуноглобуліну в дозі 1г/добу протягом 2-3 днів.
3) В/в введення рекомбінантного фактора VII.

	Курсове (патогенетичне) лікування 
	


	Неефективніть патогенетичної терапії
	




Тестові запитання 
Виберіть одну вірну відповідь:
1. Визначте тип кровоточивості у хворої з матковою кровотечею та кількістю тромбоцитів - 50,0 х 109/л?
А. Гематомний
В. Ангіоматозний
С. Змішаний (синцево-гематомний)
D. Петехіально-плямистий
Е. Васкулітно-пурпурний

2. Патогенетичне лікування хвороби Верльгофа:
А. Переливання тромбоцитарної маси
В. Застосування місцевих та загальних гемостатичних препаратів
С. Застосування глюкокортикоїдів
D. Призначення кріопреципітату
Е. Застосування анаболічних гормонів

3. Хворий, 18 років, доставлений в стаціонар з приводу кровотечі з рота після екстракції зуба. В анамнезі при порізах довготривалі кровотечі, у діда по материнській лінії відмічалась схильність до кровоточивості. Тромбоцити складають – 320,0 х 109/л. Ваш діагноз?
A. Апластична анемія
B. Хвороба Верльгофа
C. Гострий лейкоз
D. Гемофілія А
E. Агранулоцитоз

4. Хворий, 17 років, скаржиться на біль навколо пупка, періодичну  появу крововиливів на шкірі гомілок та стегон протягом останніх 2 місяців. В аналізі крові тромбоцити – 150,0 х109/л. Об’єктивно: геморагічна висипка на шкірі гомілок, колінні суглоби припухлі, болючі при пальпації. Вірогідний діагноз:
А. Тромбо-геморагічний синдром
В. Геморагічний васкуліт
С. Тромбоцитопенічна пурпура
D. Гемофілія
Е. Тромбоцитопатія

5. Хвора К., 52 років, поступила в стаціонар зі скаргами на підвищену кровоточивість у вигляді екхімозів, плям, носові кровотечі. Встановлений діагноз тромбоцитопенічної пурпури. Яка найбільш вірогідна причина виникнення даного захворювання?
A. Дефіцит заліза в сироватці крові, кістковому мозку та депо
B. Дефіцит VIII фактору згортання крові
C. Порушення гемостазу
D. Утворення антитромбоцитарних аутоантитіл
E. Спадкова недостатність плазмових факторів згортання крові


Варіант 3
Завдання 1. 
Заповніть таблицю характерних діагностичних ознак для встановлення діанозуідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури:
	Клініко-лабораторні діагностичні ознаки

	1. 
	У пунктаті кісткового мозку виявляють гіперплазію мегакаріоцитарного паростка за рахунок збільшення числа молодих форм мегакаріоцитів і відсутності навколо них тромбоцитів, які відшнуровуються .

	1. 
	


	1. 
	


	1. 
	


	1. 
	


	1. 
	




Завдання 2.
Заповніть схему класифікації ІТП за характером перебігу:
 (
Характер 
перебігу
)
 (
Гострий
) (
Хронічний
)

 (
Перебіг
 
більше
 6 
місяці
в
:
- 
з
 
р
ідкими
 рецидивами;
- 
з
 
частими
 рецидивами;
- 
безперервно
 
рецидивуючий
 
перебіг
.
)	






Завдання 3. 
 (
Методи
 
обстеження
 
)Діагностичні заходи при тромбоцитопенії (допишіть необхідне):

 (
Обов
’
язкові
) (
1. 
Загальний
 
аналіз
 
крові
 
з
 
п
ідрахунком
 
кількості
 
тромбоцитів
.
2.
3.
6.
7.
8.
) (
За 
наявності
 
показань
) (
1. 
Стернальна
 
пункція
 
з
 
п
ідрахунком
 
мієлограми
 та 
мегакаріоцитограми
.
2.
3.
)




)





Завдання 4. 
Заповніть таблицю диференційної діагностики різних форм гемофілії:
	Компонент крові здорової людини, яким проводиться корекція
	Гемофілія А
	Гемофілія В
	Гемофілія С

	Свіжа плазма
	+
	
	+

	Плазма,обробленаBaSO4
	+
	-
	+

	Сироватка
	-
	+
	+

	Сироватка,
обробленаBaSO4
	-
	
	+



Завдання 5. 
Заповніть таблицю клінічних проявів та лабораторних методів дослідження при гемофілії та геморагічному васкуліті:
	Захворювання
	Клінічні ознаки
	Лабораторні методи дослідження

	Гемофілія А
	
	

	Геморагічний васкуліт
	Симетрична геморагічна петехіальна або петехіально-дрябноплямиста висипка, що пальпується, нерідко з елементами некрозу шкіри.
Висипка не пов’язана з тромбоцитопенією.
Початок хвороби до 20 років.
Ішемія кишечника.
	Лейкоцитоз за рахунок збільшення кількості нейтрофільних лейкоцитів, зрушення лейкоцитарної формули вліво, збільшення ШОЕ. У багатьох хворих відзначається також збільшення кількості еозинофілів і тромбоцитів.
Підвищення згортання крові (скорочення часу згортання крові та тривалості кровотечі), зменшення часу рекальцифікації плазми, збільшення вмісту фібриногену в плазмі крові.




Завдання 6.
Заповніть таблицю проведення патогенетичного лікування кровоточивості при гемофіліях:
	Гемофілія
	Лікування гемартрозу

	
	Свіжозаморожена плазма

	
	Кріопреципітат



Тестові запитання
Виберіть одну правильну відповідь:
1.  У пацієнта гемофілія А. Про який тип кровоточивості можна думати у даному випадку:
А. Мікроциркуляторний
В. Гематомний
С. Синцево-гематомний
D. Васкулітно-пурпурний
Е. Ангіоматозний

2. Порушення якої ланки гемостазу відбувається при ідіопатичній тромбоцитопенічній пурпурі : 
А. Коагуляційної
В. Судинної
С.  Тромбоцитарної
D.  Судинно-тромбоцитарної
Е. Всіх ланок системи гемостазу

3. Які лабораторні дослідження враховуються, як скринінгові при захворюваннях системи гемостазу: 
А. Час згортання крові та тривалість кровотечі
В. Загальний аналіз крові з підрахунком лейкоцитарної формули
С.  Коагулограма
D. Проба щипка та джгута 
Е. Дослідження функції тромбоцитів
4. Хворий, 18 років, поступив з вираженими болями в правому ліктьовому суглобі після незначної травми. Хворіє на гемофілію А. Якої допомоги потребує хворий:
А. Гемотрансфузія
В. Амінокапронова кислота
С. Пентоксифілін
D.  Кріопреципітат
Е. Реополіглюкін
5.  Хвора скаржиться на появу синців на стегнах, животі, петехіальну висипку на шкірі ніг. Хворіє півроку та приймає преднізолон без ефекту. Ваша тактика лікування з урахуванням анамнезу захворювання?
А. Зменшення дози преднізолону
В. Спленектомія
С. Призначення цитостатиків
D.  Переливання тромбоцитарної маси
Е.  Переливання кріопреципітату






