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1. Тема № 30 «Ведення пацієнта  з нефритичним та нефротичним синдромом» - 6 годин
2. Актуальність теми:

Нефротичний синдром відображає поразка нирок і служить проявом істинної ниркової патології, тому саме його розвиток ще в часи Р. Брайта вважалося дуже важливим фактом у проведенні диференціального діагнозу, призначенні адекватної терапії і визначенні прогнозу. Широкий етіологічний спектр захворювань імунозапальної, аутоімунної, метаболічної, генетичної, пухлинної природи обумовлює значимість правильного алгоритму диференціального діагнозу НС. Ефективність терапії таких хворих і якість їхнього життя поліпшується тільки при ранній діагностиці й адекватному по термінах і обсягу лікуванні.

Нефритичний синдром: характеризується виникненням артеріальної гіпертензії, зниженням діурезу і помірними набряками. Загальний аналіз сечі показує протеїнурію ≤3,5 г/добу і активний осад сечі (вилужені та різні за формою еритроцити, зернисті і еритроцитарні циліндри).
3.  Цілі заняття:

3.1. Загальні цілі:

Ознайомитися з сучасним визначенням поняття нефротичний синдром,  методикою проведення диференціального діагнозу по ведучому нефротичному синдрому при гострих і хронічних гломерулонефритах, первинному і вторинному амілоїдозі нирок, діабетичному гломерулосклерозі (синдромі Кіммелстіл-Уілсона); навчитися диференціальної терапії хворих з НС.

3.2.  Виховні цілі:

 Сформувати представлення про соціальний характер профілактики захворювань, що чреваті розвитком НС; звернути увагу на актуальність деонтологічних, гуманних аспектів у курації таких хворих, навчитися переконливо пояснювати хворому необхідність регулярних адекватних діагностичних і лікувальних заходів.                                                          

3.3.  Конкретні цілі:

Знати:

1. суть поняття нефротичний синдром;

2. етіологію, патогенез, патоморфологію, клінічні особливості плину захворювання, що супроводжуються розвитком НС (гострі і хронічні гломерулонефрити, первинний і вторинний амілоїдоз нирок, діабетичний гломерулосклероз та ін.);  

3. лабораторно-інструментальні ознаки вище перелічених захворювань;

4. основні принципи і методи лікування хворих з НС;

5. принципи вторинної і первинної профілактики вище перелічених уражень нирок.

3.4.  На основі теоретичних знань з теми:

Вміти:

1. провести цілеспрямоване опитування хворого для виявлення ознак поразок нирок, захворювань, що їх обумовили;

2. провести повне клінічне обстеження хворого і згрупувати отримані дані в синдроми, характерні для поразки нирок і захворювань, що їх ініціювали;

3. сформулювати попередній діагноз захворювання в курируємого хворого і скласти програму диференціального діагнозу;

4. скласти план обстеження курируємого пацієнта, спрямований на уточнення діагнозу і проведення диференціального діагнозу по ведучому синдрому НС;

5. інтерпретувати   результати   лабораторних   і   інструментальних досліджень у курируємого хворого; охарактеризувати особливості НС у даного хворого;

6. провести диференціальний діагноз по синдрому НС у курируємого хворого; оцінити діагностичну цінність функціональних методів дослідження;

7. обґрунтувати і сформулювати клінічний заключний діагноз для курируємого хворого;

8. призначити лікування пацієнту з НС;

9. оцінити прогноз плину захворювання в курируємого хворого, провести ЛТЕ, дати рекомендації з лікуванню і профілактиці виявленого захворювання.

4. Матеріали доаудиторної самостійної підготовки 
(міждисциплінарна інте​грація).
	 Дисципліни


	Знати


	Уміти



	Нормальна анатомія
	Будова і топографія нирок і сечовивідних шляхів


	

	Гістологія
	Будова  клубочкового і канальцевого апарату нирок 


	

	Фізіологія
	Функції нирок 
	

	Патологічна анатомія
	Морфологічні критерії і класифікацію нефритів, амілоїдозу 


	

	Біохімія
	Патологія білкового, електролітного, гормонального і пуринового обміну при ураженні нирок, ЦД


	

	Пропедевтика внутр. хвороб
	Симптоматологію гломерулонефритів, амілоїдозу нирок, ЦД. Принципи обстеження нефрологічного хворого. 
	Провести клінічне, лабораторне й інструментальне обстеження хворого з НС інтерпретувати отримані дані. 

	Ревматологія
	Критерії діагностики ДЗСТ, що призводять до розвитку амілоїдозу 


	Провести клінічне, лабораторне й інструментальне обстеження хворих із ДЗСТ і інтерпретувати отримані дані.



	Клінічна імунологія
	Основні закономірності зміни клітинного і гуморального імунітету при гломерулонефритах


	Інтерпретувати дані досліджень клітинного і гуморального імунітету



	Ендокринологія
	Критерії діагностики СД 1 і 2 типу


	Провести клінічне, лабораторне й інструментальне обстеження хворого ЦД і інтерпретувати отримані дані



	Фармакологія
	Фармакокінетику, фармакодинамику, показання, протипоказання й принципи терапії кортикостероїдами, цитостатиками, антикоагулянтами, дезагрегантами, антибіотиками, гіпотензивними, цукрознижуючими препаратами.
	Скласти лист призначення, виписати рецепти на сучасні препарати. 


5. Зміст теми.

Нефротичний   синдром виключно  вроджений     та   ліпоїдний   нефроз;  

Гломерулярні   ураження   при   інфекційних   та   паразитарних   хворобах, новоутвореннях,    при   хворобах   крові  та  імунних   порушеннях,  при  цукровому   діабеті,  амілоїдозі,     при      ендокринних,   аліментарних   і   метаболічних   захворюваннях,  системних   хворобах сполучної   тканини; 
Гломерулярні   ураження   при   інших   хворобах,   класифікованих   в   інших   рубриках. 
Гломерулонефрит (ГН)– гетерогенна група імунозапальних захворювань переважно клубочкового апарату нирок з різною клініко-морфологічною картиною, перебігом та наслідками (найчастіша причина формування нефротичного синдрому). 

Перебіг ГН може бути:

· рецидивуючим (зі спонтанними чи медикаментозно обумовленими

ремісіями різної тривалості); 

· торпідним (з повільним прогресуванням процесу); 

· прогресуючим (з  розвитком хронічної ниркової недостатності протягом 2-5 років). 

За функціональним станом нирок:

· без порушення функції; 

· з порушенням функції нирок   різного   ступеня.

            Клінічні критерії:

Початок 

· передуюча за 7-21 день – інфекція  бактеріальна (в т.ч. стрептококова),

вірусна (в т.ч.вір гепатиту В),                                                                                                         -    вакцинація
-    введення білкових препаратів                                                                                                                                                                                                                         -    масивна сенсибілізація

             -     переохолодження

Основні прояви

· набряки

· слабість

Можливі прояви

· артеріальна гіпертензія

· макрогематурія чи мікрогематурія

· абдомінальний синдром
· біль в попереку
· артралгії 
· висипка
    Лабораторні  критерії:

          Аналіз сечі

· Протеїнурія

     добова екскреція білка >3,5 г або 50 мг/кг, або 1г/кв.м 

· зміна питомої ваги сечі

· гіперстенурія при значній протеїнурії

· гіпостенурія при порушенні функції нирок

· циліндрурія

· можлива абактеріальна лейкоцитурія

· можлива гематурія

     Аналіз крові

· клінічний

· збільшення швидкості згортання еритроцитів (ШЗЕ)

· можливий помірний лейкоцитоз

· можливе зрушення лейкоцитарної формулі вліво

· можлива   анемія

· біохімічний

· гіпопротеінемія

· диспротеінемія

· гіпоальбумінемія менше 25 г/л

· збільшення альфа-2-глобулінів

· гіпогамаглобулінемія

· гіперхолестеринемія

· збільшення В-ліпопротеїдів

· збільшення загальних ліпідів

· гіперкоагуляція

· імунологічний

· зменшення С3-фракції комплемента

 Інструментальні дослідження

  Обов`язкові дослідження  

	Вид обстеження
	ГН   на   етапі  діагностики   та   лікування
	Частота

	Контроль артеріального тиску
	При наявності артеріальної гіпертензії
	щоденно

	Дослідження очного дна
	На   етапі   діагностики


	щомісячно

	Контроль ваги тіла
	При набряках
	щоденно

	
	В інших випадках
	1 раз на 1-2 місяці

	Електрокардіографія
	На   етапі   діагностики
	одноразово та за необхідністю

	УЗД сечової системи з імпульсною доплерометрією
	На   етапі   діагностики
	одноразово

	УЗД органів черевної порожнини
	На   етапі   діагностики
	одноразово та за необхідністю

	Рентгенологічне дослідження   нирок,  кісток, легень
	На   етапі   діагностики
	за необхідністю

	Радіонуклідні дослідження (непряма ренангіографія, динамічна та статична реносцинтіграфія)
	На   етапі   діагностики   та   при   контролі   лікування
	одноразово та за необхідністю

	Біопсія нирки пункційна


	На   етапі   діагностики,  до призначення програмного лікування,   при   несприятливому   перебізі   захворюваняня
	одноразово


  Допоміжні дослідження

· Добовий моніторинг артеріального тиску 

· Функціональні дослідження сечового міхура (за необхідністю)

· Ехоенцефалографія 

· Фонокардіографія 

· Ехокардіографія з оцінкою функціонального стану 

· Ультразвукове дослідження кісток 

· Екскреторна урографія – в період ремісії

· Мікційна цистографія – в період ремісії (за необхідністю)

 Гепатобілісцинтіграфія 

        Виділяють 3 варіанти НС:
1. епізодичний;

2. персистуючий;
3. прогресуючий.
 ЗАГАЛЬНІ ПРИНЦИПИ ЛІКУВАННЯ

В періоді розгорнутих клінічних проявів захворювання з  НС та на початку зворотнього розвитку захворювання лікування здійснюється в умовах стаціонару і включає режим, дієту, диференційоване призначення етіотропних, патогенетичних, симптоматичних засобів в залежності від важкості,   допоміжних   характеристик    та   морфологічної  форми ГН. Патогенетичне лікування призначається після уточнення діагнозу на фоні симптоматичної терапії.  

Підтримуюча терапія проводиться до 1-2,5 років. Її об’єм залежить від чутливості до лікування, ускладнень, частоти рецидивів ГН. 

Перед призначенням препаратів враховуються: 

· можливість спонтанної ремісії;

· необхідність призначення симптоматичної терапії ще до застосування патогенетичних засобів;

· можливі ускладнення та побічні ефекти лікування.

Основним принципом лікування залишається  індивідуальний підхід.

Режим фізичного навантаження

В періоді розгорнутих клінічних проявів – ліжковий режим протягом не менше 2 тижнів від початку захворювання (чи загострення). 

Розширення режиму (кімнатний) – при зменшенні активності патологічного процесу в нирках (зменшенні набряків, артеріальної гіпертензії, макрогематурії). Поступове включення лікувальної фізкультури .

Період ремісії – загальний режим за віком, з обмеженням тривалого ортостатичного навантаження,  виключенням переохолоджень. 

На фоні підтримуючої патогенетичної терапії рекомендовано   продовжити    амбулаторне  спостереження.  Протипоказані   фізичні   та психічні   перевантаження,   фізична   робота,   переохолодження. 

Обмеження солі проводиться:

· в перші 2 тижні гострого процесу;

· при вираженному набряковому синдромі надалі;

· при наявності значної артеріальної гіпертензії.

Обмеження  вживання м`яса показане: 

· в перші тижні гострого процесу;

· при азотемії, що зберігається.

Під час глюкокортикоідної терапії, при застосуванні сечогінних препаратів

необхідно збільшити споживання  калію та кальцію в продуктах (сухофрукти, печена картопля, кефір, молоко, курага, ізюм, негострі сири).

Овочі та фрукти не обмежують (як джерело вітамінів та мінеральних солей), вживають їх у вигляді пюре, салатів.

Після зникнення набряків, артеріальної гіпертензії та знижен​ня рівня протеїнурії в добовому раціоні збільшують кількість біл​ків (80-90 г). Зважаючи на наявність гіпертензії  хворим потрібно зменшити в раціоні кількість солі та продуктів з підвищеним її вмістом (ковбаси, коп​ченості, гострі сири, шинка). Страви готують без солі, а сіль додають потім (4-5 г на добу). Поліпшенню смакових якостей страв сприяє вживання цибулі, хріну, гірчиці, кмину.

Бажано вживати несолоний (ахлоридний) хліб, якщо такого немає, перевагу віддають білому хлібу. 

Враховуючи наявність гіперліпідемії, хворим рекомендують об​межувати кількість тваринних жирів.

Рекомендують розвантажувальні дні – фруктові, овочеві або змішані із включенням продуктів з високим вмістом калію.

     Вживання рідини

Прийом рідини обмежується при порушенні функції нирок, значних набряках та гіпертензії. В інших випадках кількість спожитої рідини не обмежується, але контролюється. Об`єм отриманої рідини  (випито + спожито з їжею + введено довенно) має відповідати втратам (діурез напередодні + блювота + рідкий стілець +200-250 мл (чи 250 мл/кв. поверхні тіла).

Питний режим включає чай,  лужну мінеральну воду, чисту воду, компоти (з сухофруктів), молочні продукти.

  Покращення ниркового кровотоку

Для попередження тромбоутворення за наявності загрози тромбозів використовуються:  

· дезагреганти та ангіопротектори: 

дипірідамол (курантил) в дозі 3-5 мг/кг/добу перші 3 дні, потім 10-15 мг/кг/добу  щоденно (добова доза 200-400 мг) протягом 1-6 місяців; 

пентоксифілін (трентал чи агапурин) довенно або внутрішньо в дозі 3-5-8 мг/кг/добу.

· антикоагулянти: 

прямої дії: гепарин чи його низькомолекулярні аналоги (клексан, ревіпарин та інші) – підшкірно 100-300 ОД/кг/добу в 4 ін’єкції 3-6 тижнів під контролем показників згортання крові – до подовження  часу згортання в 2 рази  через 6-8 годин після ін’єкції, призначення та відміна препарату – поступові, зі зміною дози на 15-25% за добу, тиклопідін (тіклід) (6-8-10 мг/кг/добу);

непрямої дії, що пригнічують синтез факторів згортання - неодікумарін,  фенілін, сінкумар (призначається за 2-3 дні до відміни гепарину, середня доза 0,9-1 мг/кг/доба – під   контролем протромбінового індексу  1 раз  на 5-7 днів.

    Сечогінні препарати

При набряках застосовують всі групи сечогінних препаратів (додаток 1), однак при значному набряковому синдромі перевага надається інфузійній терапії. Застосовуються розчини  реосорбілакту, реополіглюкіна, реоглюмана (10-15 мл/кг), декстрану (10-40 мл/кг), 10-20-50% розчин альбуміну 0,5-1 мг/кг. Інфузію проводять зі швидкістю 20-25 крапель на хвилину, в кінці довенно вводиться лазикс. 

При тривалих набряках призначаються петльові діуретики в переривчастому режимі (через 1-3 дні).

При вичерпаних можливостях діуретичної терапії можливе застосування ультрафільтрації.

Використання фітопрепаратів з сечогінним ефектом, як правило, малоефективне, але може бути альтернативою в лікуванні резистентних набряків .

При застосуванні сечогінних препаратів слід пам`ятати:

· підбір дози і шляху введення проводиться індивідуально в залежності від стану пацієнта, відповіді на ініціальну дозу;

· діуретики менш дієві за умови низького онкотичного тиску та набряку інтерстицію нирки;

· збільшення дози препарату при відсутності ефекту слід здійснювати поступово, контролюючи  діурез, гематокрит, рівень калію крові;

· перевага надається дробному введенню діуретиків для рівномірного розподілу рідини в організмі;

· бажано, щоб максимум дії препарату не припадав на ніч; 

· на 7-10 день застосування глюкокортикоідів може з’явитись діуретичний ефект.

 Гіпотензивні препарати

Як правило, гіпотензивні  препарати призначаються при рівні діастоличного тиску вище за 95 мм рт.ст. та  при симптомах енцефалопатії. Препаратами вибору є діуретини, інгібітори АПФ, БКК. При появі судомного синдрому рекомендується дом`язово 0,5% розчин седуксену з розрахунку 0,3-0,5 мг/кг чи натрію оксібутирату (100-150 мг/кг).

Докладніше про  гіпотензивну терапію див. у "Протоколі лікування ГН,   з артеріальною   гіпертензією   та    протоколі   лікування    ренальної гіпертензії".

 Патогенетичне програмне лікування

За умови діагностики ГН включає глюкокортикоїди, цитостатики  та альтернативні  препарати   до   яких   належать  антикоагулянти   і   антиагреганти , гіпохолестеринемічні і    гіпотензивні   препарати,   нестероїдні протизапальні препарати. 

Гіпохолестеринемічні засоби (ліпідал, пробукол, статини) використовуються при збереженні високої активності патологічного процесу в нирках на фоні програмної терапії. 

При гормонорезистентних та гормононегативних варіантах НС, швидко прогресуючому ГН застосовуються  перед початком медикаментозної терапії еферентні методи (див. в наступному розділі).

5.  МЕДИКАМЕНТОЗНЕ ЛІКУВАННЯ 

  Патогенетичне    програмне    лікування    основного   захворювання  (ГН з НС)

Препарати призначаються в максимальній дозі, потім переходять на підтримуючу терапію.

Глюкокортикоїди (ГК).

За відсутності морфологічної верифікації діаг​нозу рекомендується лікування, що починається з застосування ГК (преднізолону або метипреду) у дозі 1 мг/кг ма​си перорально протягом 4-6 тиж.(див.табл.)  Надалі дозу знижують до 0,5 мг/кг, додають цитостатик хлорбутин (0,2 мг/кг), або циклофосфамід (2 мг/кг) протягом 6 тиж. Через 12 тиж. від початку лі​кування дозу ГК зменшують і призначають 0,5 мг/кг через день з відміною по 5 мг кожного місяця. Дозу хлорбутину знижують до 0,1 мг/кг.

Преднізолон призначається з урахуванням циркадного ритму роботи наднирників в першу половину дня, під час їжі, запиваючи молоком. 
Якщо ефект від лікування ГК відсутній протя​гом 4-6 тижнів, дозу останніх знижують до 0,5 мг/кг, додають  циклофосфамід по 2 мг/кг протягом 8-10 тиж, потім ГК призначають по 0,5 мг/кг через день, змен​шуючи по 5 мг кожного наступного місяця, паралельно продовжується лікування цитостатиками (хлорбутином (замість циклофосфаміду) у дозі 0,1 мг/кг/добу).

Доцільність застосування пульс-терапії, антикоагулянтів, антиагрегантів, плазмаферезу або лімфосорбції визначають у кож​ному конкретному випадку. Прогнозувати ефективність патогене​тичного лікування ГГН, а отже – уточняти показання до нього можна повніше за умови визначення морфологічного типу ГН.

Таблиця - Правила   застосування   преднізолону   при   лікуванні   ГН, НС

	Шлях введення
	Розподіл  дози
	Проба
	Примітки

	Внутрішньо
	9.00-50%

12.00-30%

15.00-20%
	1 мг/кг/доба
	Звичайний режим

	Парентерально
	
	2 мг/кг/доба
	При значному набряковому синдромі


* При приєднанні інтеркурентних інфекцій у  гормончутливих хворих   преднізолон призначається в дозі 12,5-20 мг/добу 10-15 днів з одночасним поверненням до вихідної підтримуючої дози.

 "Пульс"-терапія (доцільна у окремих хворих при гормонорезистентності, при швидкопрогресуючому ГН)

Цитостатики. 

При первинній терапії ГН цитостатичні препарати призначаються: 

в разі доведеної гормонорезистентності (повної чи часткової) в послідовному режимі (одночасно з початком зниження максимальної дози преднізолону після 4 тижнів лікування); 

при прогнозованій гормонорезистентності;

при   наявності   протипоказань   застосування   ГК:   пептична   виразка,   цукровий   діабет,   ожиріння,   висока   артеріальна   гіпертензія,  ішемічна хвороба серця.

Плазмаферез, лімфосорбція, плазмосорбція, гемосорбція   в  лікуванні   ГН, НС

До ви​користання медикаментів у адекватних дозах при будь-якій клі​нічній формі ГН з високою активністю захворювання,  у комплексній терапії необхідно засто​совувати один із апаратних еферентних методів лікування (плазмаферез, лімфосорбція, плазмосорбція, гемосорбція). 

Протипока​зання до використання апаратної еференції: концентрація гемогло​біну нижче ніж 80 г/л, артеріальна гіпотензія, тромбоцитопенія (менше ніж 100Х106), лейкопенія (менше ніж 4х109), алергія на білкові препарати, геморагічні ускладнення, виразкова хвороба шлунка та дванадцятипалої кишки.

Плазмаферез(ПФ) (будь-яку його модифікацію) виконують 5-7 ра​зів, видаляючи 30-40 мл плазми на 1 кг маси тіла за сеанс, з інтер​валом сеансів у 2-3 дні. З метою плазмозаміщення використовують білкові препарати (насамперед свіжозаморожену плазму або 5-10 % розчин альбуміну), сольові розчини, полі- та реополіглюкін тощо.

За умови концентрації білка у плазмі крові хворого більше як 50 г/л білкові плазмозамінники мають становити 50 % усуненої плазми, за концентрації, меншої 50 г/л, -  більше.

Якщо застосування плазмаферезу неможливе, використовують лімфосорбцію(ЛС). Для  цього   необхідно  задренувати   грудну   лімфатич​ну  протоку.  Виводиться  500-2000 мл центральної лімфи, 50 % якої сорбується через сорбент і реінфузується хворому. Середня три​валість лімфодренажа – 5-8 днів. За умови щоденної втрати лім​фи більше як 800 мл білкозамінники переливають хворим так само, як при виконанні плазмаферезу.

Гемосорбцію (ГС) використовують, якщо не можливе застосування попередніх методик. Виконують 5-8 сеансів гемосорбції через день.

Паралельно хворі отримують глюкокортикоїди (0,5-1,0 мг/кг), цитостатики (циклофосфан – 2-3 мг/кг), гепарин (10000-40000 ОД), аспірин (300-400 мг), курантил (200-400 мг) у по​єднаннях, індивідуальних для кожного хворого і обумовлених мор​фологічною формою ГН, показаннями та протипоказаннями до пе​релічених препаратів.
6. Матеріали методичного забезпечення заняття
6.1.  Завдання для самоперевірки вихідного рівня знань-вмінь.
                                                  Тести.

   1. Який синдром развивається в результаті прогресуючої  і необоротної деструкції нефронів,  незалежно від причини, що її викликала: 

   а) гостра ниркова недостатність 

   б) хронічна ниркова недостатність 

   в) нефротичний синдром 

   г) еклампсія
   2. Проявом  якого синдрома є раптове, швидке, але потенційно зворотнє порушення функції нирок, достатнє, щоб призвести до накопичення азотистих шлаків в рідинах організму: 

   а) гостра ниркова недостатність 

   б) хронічна ниркова недостатність 

   в) нефротичний синдром 

   г) еклампсія

   3. Шляхи інфікування ниркових мисок та інтерстицію:
   а) гематогенний
   б) лимфогенний
   в) висхідний
   г) все вище зазначене 

   4. Для хворих з  ХНН в початковій стадії характерні всі нижче зазначені ознаки, крім: 

   а) поліурії 

   б) ніктурії 

   в) коливання щільності сечі в рамках  1008-1020 

   г) гіпостенурії 

   5.Для якого варіанта хронічного гломерулонефрита характерні гіпо- 

   альбумінемія (до 30 г/л), виражена протеїнурія (більше 3,5 г білка 

   на добу): 

   а) латентний 

   б) нефротичний 

   в) гематуричний 

   г) гипертонічний 

   д) змішаний 
6.2.  Інформацію, необхідну для формування знань-вмінь можна знайти у підручниках:

1. Сучасні класифікації та стандарти лікування захворювань внутрішніх органів. Невідкладні стани в терапії. Аналізи: нормативні показники, трактування змін. 27-е вид.. Мостовий Ю.М.. Центр ДЗК м.Київ 2020. 800с.

2. Мостовий Ю.М. Сучасні класифікації і стандарти лікування розповсюджених захворювань внутрішніх органів. Вінниця, 2019. – С. 11 – 62.

3. Внутрішні хвороби: у 2 частинах. Частина 1. Розділи 1-8: підручник / Л.В. Глушко, С.В. Федоров, І.М. Скрипник та ін. 2019. 680с.

4. Внутрішні хвороби: у 2 частинах. Частина 2. Розділи 9-24: підручник / Л.В. Глушко, С.В. Федоров, I.М. Скрипник та ін. 2019. 584с.

5. Внутрішні хвороби. Підручник, заснований на принципах доказової медицини 2018/19. Свінціцький А.С,, Гаєвські П.. Практична Медицина 2018. 1632с.
6.3.Орієнтуюча карта щодо самостійної роботи з літературою з теми заняття.

	Основні завдання
	Указівки
	Приклад відповіді

	Дати визначення НС


	Назвати основні його компоненти
	НС – клініко-лабораторний синдром, який включає протеїнурію, гіпо- і диспротеїнемію, гіперхолестеринемію, набряки. 

 

	Перелічити основні захворювання, що можуть супроводжуватись розвитком НС
	Врахувати широкий спектр захворювань, включаючи гломерулонефрити, метаболічні порушення, коллагенози, злоякісні пухлини, гемодинамічні порушення, вплив нефротоксинів, алергенів і лік, інфекційні захворювання, трансплантацію органів та вагітність.
	Хвороби   крові  та  імунні  порушення, цукровий   діабет,  амілоїдоз, ендокринні,   аліментарні   і   метаболічні   захворювання,  системні  хвороби сполучної   тканини

	Вивчити критерії діагностики стадій гломерулонефритів, амілоїдозу, ЦД
	Привести приклади формулювання діагнозу в хворих з поразкою нирок 


	

	Вивчити патогенез і форми ураження нирок при ГН, амілоїдозі, ЦД


	Назвати основні форми ураження нирок, патогенез і клінічні прояви, стадії і критерії діагностиці. Звернути увагу на особливості НС при кожному захворюванні.   
	

	Вивчити діагностику НС при ГН, амілоїдозі, ЦД 
	Перелічити основні лабораторно-інструментальних методів, оцінити їхню інформативність
	

	Лікування
	Скласти типову схему лікування НС 
	


   7. Матеріали для самоконтролю  якості підготовки.

А. Питання для самоконтролю

1. Дайте визначення Нефротичного синдрому.

2. Етіологія, патогенез Нефротичного синдрому.

3. Які захворювання супроводжуються  Нефротичним синдромом, критерії діагностики, дифференційний діагноз.

4. Клінічні прояви при захворюваннях, що супроводжуються Нефротичним синдромом.

5. Тактика ведення хворого з Нефротичним синдромом в залежності від причини.

6. Роль лабораторних методів добстеження для уточнення діагнозу при Нефротичному  синдромі.

7. Роль інструментальних методів діагностики для уточнення діагнозу при  Нефротичному синдромі.

8. Основні принципи медикаментозного та немедикаментозного лікування хворого з Нефротичним синдромом. Стандарти лікування.

9. Первинна та вторинна профілактика.

10. Прогноз та працездатність у хворих з нефротичним синдромом.

Б. Тести для самоконтролю з еталонами відповідей.

1.  Жінка 54 років, хворіє на ос​теомієліт стегнової кістки понад 20 років За останній місяць з'явились і поступово наростали набряки на ниж​ніх кінцівках Білок сечі - 6,6 г/добу. У крові: гіпоальбумінемія, підвищення α2- і гамма-глобулінів, ШОЕ - 50 мм/год. Який Ваш попередній діагноз?

А. Вторинний амілоїдоз нирок 
В. Гострий гломерулонефрит 

С. Мієломна хвороба 

D. Хронічний гломерулонефрит 

Е. Системний червоний вовчак
 2. Чоловік 23 років, скаржить​ся на наявність набряків на обличчі, головні болі, запаморочення, зменшення виділення сечі, зміну кольо​ру сечі ("м'ясних помиїв"). Наведені скарги з'явилися після перенесеного фарингіту. При огляді: набряки на об​личчі, шкірні покриви бліді, темпе​ратура - 37,4°С; ЧСС - 86/хв., АТ - 170/110 мм рт. ст. Серцеві тони при​глушені, акцент II тону над аортою. Який збудник найімовірніше призвів до такого стану?

А. Сапрофітний стафілокок

В. Золотистий стафілокок

С. Зеленящий стрептокок

D. Гноєтворний стрептокок

Е. Бета-гемолітичний стрептококк

3.  Хворий 29 років, через 2 тиж​ні після перенесеної ангіни помітив набряки на лиці, слабкість, зниження працездатності. Поступово з'явилися задишка, набряклість нижніх кінці​вок, поперекової ділянки. Об'єктив​но: блідість шкірних покривів, ослаб​лення серцевих тонів, анасарка. АТ -160/100 мм рт. ст. У сечі: питома вага - 1021, білок - 5,1 г/л, Ер. - 20-30 у п/з, гиалінові циліндри - 4-6 у п/з. Вкажіть найбільш імовірний діагноз:

А. Гострий пієлонефрит

В. Гіпертонічна хвороба

С. Гострий гломерулонефрит, нефротичний варіант

D. Інфекційно-алергічний міокардит 

Е. Мікседема

4.  У чоловіка 47 років протягом останнього місяця з'явилися пошире​ні набряки. Протягом 10 років ліку​вався з приводу туберкульозу легень. Об'єктивно; обличчя одутле, набряки ніг, попереку. АТ - 130/80 мм рт. ст. Аналіз крові: Ер. - 3,0х1012/л, Л. - 4,5х109/л, ШОЕ - 50 мм/год. Загаль​ний білок - 60 г/л, альбуміни - 42 %, глобуліни - 58 %, загальний холесте​рин - 7,2 ммоль/л. Загальний аналіз сечі: питома вага - 1020, Ер. - 1-2 у п/з, Л. - 4-5 у п/з, циліндри гиалінові - 2-4 у п/з; білок - 3,5 г/добу. Який найбільш імовірний діагноз? 

А. Тромбоз ниркових вен 

В. Хронічний гломерулонефрит 

С. Гострий гломерулонефрит 

D. Амілоїдоз нирок 

Е. Хронічний пієлонефрит
5.  Хворий 17-ти років, скар​житься на виражені набряки на облич​чі і кінцівках, що з'явилися 3 тижні тому. Півроку тому лікувався в інфек​ційному відділенні з приводу жовтя​ниці. Об'єктивно, шкірні покриви блі​ді, обличчя одутлее, на гомілках на​бряки. Печінка виступає з-під ребер​ної дуги на 2 см. Аналіз сечі: питома вага - 1020, білок - 4,4 г/л, Ер. ви​луж. - 8-10 у п/з. Добовий діурез - 0,6 л. Білок крові - 52 г/л. Na+ крові - 138 ммоль/л. Який найбільш імовір​ний механізм розвитку набряків? 

А. Цироз печінки 

В. Первинна затримка натрію 

С. Зниження концентраційної функ​ції нирок

D. Значний викид антидіуретичного гормону 

Е. Гіпопротеїнемія
Еталони відповідей: 

1- А

2- Е

3- С

4- D
5- В
В. Задачі для самоконтролю з відповідями.

Задача №1. 

Хворий М. 23 р., скаржиться на сильний головний біль, біль в поперековій ділянці, набряки під очима і на ногах, загальну слабкість. Місяць тому переніс паратонзіллярний абсцес. Об'єктивно: блідість шкіри, набряки лиця і ніг. АТ - 180/110 мм рт. ст. Межі серця в нормі, серцевий поштовх звичайних властивостей. Тони серця звучні, чисті, акцент над аортою. У загальному аналізі сечі: питома вага - 1025, білок - 3,2 гр./л, Ер. змінені - 10-15 в п/з, Л - 3-5 в п/з, циліндри гиалінові - 1-3 в п/з, добовий діурез - 400 мл. 

Питання:

1. Ваш попередній діагноз? Гострій гломерулонефрит 

2. Які обстеження необхідно прізначиті для візначення заключного діагнозу?

3. Прінципі медикаментозного та немедикаментозного лікування даного хворого
Задача №2.

Хворий П., 42 років. Скарги на кашель з виділенням рясної мокроти гнійного характеру, іноді з домішкою крові, слабкість, головні болі. Протягом 5   років  турбує постійний кашель з періодичними загостреннями. Палить. Об'єктивно:  зниженого  живлення,   блідість  шкірних  покривів  і  слизових оболонок, одутлість лиця, набряки гомілок. Пальці рук у вигляді барабанних паличок. У легенях: перкуторний звук з коробочним відтінком, жорстке дихання, різнокаліберні вологі хрипи над нижніми відділами справа. Частота дихання 22 за хвилину. Пульс 80 за хвилину, ритмічний. АТ 95/70 мм рт. ст. 

ЗAK: Нв - 98 гр./л, Л. - 9,6x109/л , ШОЕ - 45 мм/год. Білок - 58 гр./л. 

ЗАС: питома вага - 1016, білок - 3,4 гр./л, Л. - 10-13 в п. зр., Ер. 1-2 в п/зр., гиалінові циліндри - 1-2 в п/зр.

Питання: 

1. Ваш попередній діагноз?

2. Який метод дослідження найбільш інформативний для уточнення діагнозу?

3. Що повинна включати вторинна профілактика у даного пацієнта?

Задача № 3.

Хворий М, 26 років знаходиться в терапевтичному відділенні з приводу гострого гломерулонефриту. Черговому  лікареві  скаржиться  на  сильні головні  болі в потилиці, нудоту, одноразову блювоту, мигтіння мушок перед очима. Об'єктивно: шкіряні покриви і видимі слизові оболонки бліді, лице пастозне. Пульс 56 за хв., напружений, ритмічний. АТ 190/120 мм рт.ст. Ліва межа серця зміщена вліво на 2 см. Тони серця ритмічні, акцент 2 тону над аортою. Дихання   везикулярне. Симптом Пастернацкого позитивний з обох боків. 

Питання:

1.Яке ускладнення виникло у хворого? Гіпертонічний криз

2.Перерахуєте синдроми, які виявлені у хворого.

3.Напишіть план лікування, невідкладна допомога при ускладненні.     

8. Матеріали для аудиторної самостійної підготовки:
 8.1. Перелік навчальних практичних завдань, які необхідно виконати під час практичного (лабораторного) заняття:          

1. скласти план обстеження курируємого пацієнта, спрямований на уточнення діагнозу і проведення диференціального діагнозу по ведучому синдрому НС;

2. інтерпретувати   результати   лабораторних   і   інструментальних досліджень у курируємого хворого; охарактеризувати особливості НС у даного хворого;

3. провести диференціальний діагноз по синдрому НС у курируємого хворого; оцінити діагностичну цінність функціональних методів дослідження;

4. обґрунтувати і сформулювати клінічний заключний діагноз для курируємого хворого;

9. Інструктивні матеріали для оволодіння професійними вміннями, навичками:

9.1. Методика виконання роботи, етапи виконання.

	
	Указівки 
	Примітка 

	1. Опанувати методикою проведення диференціального діагнозу по ведучому НС у хворих з ураженням нирок при амілоїдозі, гломерулонефритах, ЦД
	Виконати в наступній послідовності: 

1. Провести повне клінічне обстеження хворого  
	При опитуванні хворого звертати увагу і деталізувати скарги нефрогенного характеру, деталізувати спадкоємний анамнез, звернути увагу на діабетичний анамнез, дані про хронічні запальні специфічні і неспецифічні захворювання. При опитуванні по системах органів звернути увагу на наявність ознак системного ураження, пухлинного процесу, ЦД. 

При об'єктивному обстеженні звертають увагу на наявність шкірних поразок: гіперемія обличчя, діабетичний рубеоз, ліпоатрофії; мікро- і макроангіопатій; ознак поразки серцево-судинної і дихальної систем, артеріальну гіпертензію, наявність гепато- і спленомегалії, синдрому ХНН.   

	
	2. Сформулювати на підставі виявлених синдромів попередній діагноз для курируємого хворого
	Діагноз варто сформулювати згідно робочим класифікаціям нозологій 

	
	3. Скласти програму диференціального діагнозу для курируємого хворого з ймовірними для нього синдромосхідними захворюваннями 
	

	
	4. Розробити план лабораторно-інструментального обстеження  
	Ціль плану обстеження – уточнити попередній діагноз і допомогти виконанню диф. діагнозу

	
	5.На підставі

отриманих даних уточнити і сформулювати синдроми виявлені в курируємого хворого
	

	
	6. Виділити ведучий синдром, охарактеризувати його особливості
	

	
	7. Врахувати супутні синдроми в курируємого хворого


	Зіставити їх із критеріями діагностики гломерулонефритів, цукрового діабету, амілоїдозу нирок

	
	8. Обґрунтувати і сформулювати заключний діагноз
	

	2. Призначити лікування курируємому хворому


	Необхідно враховувати не тільки характер поразки нирок, але і супутні синдроми захворювання, що визначають прогноз ниркової поразки
	Звертати увагу на виразність і якість синдрому артеріальної гіпертензії, ступінь компенсації ЦД, ХНН, амілоїдоз позаниркової локалізації.  


10. Матеріали для самоконтролю оволодіння знаннями, вміннями, навичками, передбаченими даною роботою.
10.1. Тести різних рівнів (або тести, які входять до складу банку для рек​торського контролю).

1. Чоловік 32 років хворіє на го​стрий гломерулонефрит. Об'єктивно: виражені набряки на обличчі, тулубі, кінцівках. АТ - 150/90 мм рт. ст. У крові: ШОЕ - 36 мм/год., загальний білок - 55 г/л, альбуміни - 41 %, холесте​рин загальний - 9,6 ммоль/л. У сечі - 5,6 г білка за добу. Яке патогенетичне лікування найбільш обґрунтоване?

А. Антикоагулянти

В. Глюкокортикоїди

С. Мембраностабілізатори

D. Сечогінні

Е. Антигіпертензивні
2. Жінка 42 років, скаржиться на появу набряків на обличчі, кінцівках, загальну слабкість. Хворіє на ревмато​їдний артрит понад 15 років. Лікувалася нерегулярно. Об'єктивно: набряки по​вік, обличчя, кінцівок. Тони серця при​глушені. АТ - 130/90 мм рт. ст. ЧСС - 64/хв. Печінка +3 см, щільна, безбо​лісна. Аналіз крові: Ер. - 2,4x1012/л , НЬ - 92 г/л, ШОЕ - 54 мм/год., креатинін - 0,128 ммоль/л, білірубін -18,5 мкмоль/л, СРБ (+++). Аналіз сечі: питома вага – 1015, білок - 3,8 г/л. Яке найбільш вірогідне ускладнення вини​кло у хворої?

А. Серцева недостатність 

В. Амілоїдоз нирок, нефротичний синдром 

С. Гіпотиреоз

D. Печінково-клітинна недостат​ність 

Е. Ниркова недостатність

3. Хвора 41 року хворіє тяжкою формою цукрового діабету 1 типу протягом 28 років. Поступила в ендокринологічне відділення з набряками ніг, підвищенням АТ до 210/140 мм. рт. ст. Загальний стан середньої важкості. Шкіра бліда. Цианоз, акроцианоз. Добовий діурез 4 л.  ЗАС: питома вага - 1024; білок - 12,6 г/л;  Л. - 1-4 в п/з; Ер. – 3 - 4 в п./з.  В крові – холестерин 6,8 ммоль/л, сечовина - 7,9 ммоль/л. Який синдром визначається у цієї пацієнтки?  

A. Нефротичний  

B.Сечовий  

C.Нефритичний 

D.Гостра ниркова недостатність 

E.Хронічна ниркова недостатність

4. Чоловік 25 років скаржиться на слабкість, задишку та набряки ніг. До цього був здоровим, в останній час лікувався ібупрофеном у звзку з травмою колінного суглобу. Обєктивно: Ps- 90/мин., АТ- 180/100 мм рт. ст. Тони серця гучні. В лёгенях - тупий перкуторний звук в нижньомі відділі правої легені. Печінка +3 см. В крові: Ер. - 4,0*1012/л,  Нb- 103 г/л, лейк.- 6,7*109/л, тромб.- 236*109/л, сечовина - 24,6 ммоль/л, креатинін - 0,254 мкмоль/л, Na+- 135 ммоль/л, K+- 5,6 ммоль/л, альбумін - 27 г/л. На рентгенографії ОГК - правобічний плеврит, сердце в норме. Ваш попередній діагноз?  

A.Гострий пієлонефрит 

B.Нефритичний синдром 

C.Туберкульоз нирок

D.Гостра ниркова недостатність 

E.Нефротичний синдром 
5. Жінка 28 років звернулася до лікаря зі скаргами на набряки на лиці, незначні набряки ніг; иноді відмічає сечу кольору "мясних помиїв". В підлітковому віці часто хворіла ангінами. Обєктивно: шкіра блідна, t0- 36,80С, Ps - 68/мин, ритмічний. АТ - 170/110 мм рт. ст. Які зміни в сечі найбільш вірогідні?  

A.Еритроцитурія та урикозурія

B.Протеїнурія, гематурія, циліндрурія 
C.Збільшення відносної щільності, гематурія, бактеріурія 
D.Зменшення відносної щільності, протеїнурія, міоглобінурія 
E. Зменшення відносної щільності, протеїнурія, скудний сечовий осадок 

11.Тема наступного заняття:  Ведення хворого з ХХН.
Методичні вказівки склав _________________________________________________(П.І.П.)
