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1. Тема № 31 «Ведення  хворого з анемією» - 6 годин
2.Актуальність теми:

Анемії – частий, іноді ведучій, гематологічний синдром, який розвивається при багатьох захворюваннях внутрішніх органів, інфекційних та онкологічних захворюваннях, а також, у зв’язку з оперативним лікуванням, впливом радіаційних, ряда токсичних агентів, у тому числі лікарських засобів. Високий ступень зниження кількості еритроцитів, гемоглобіна може стати причиною невідкладних станів – анемічної коми. Тривале існування анемії може стати причиною серцевої недостатності. При масивному внутрішньосудинному гемолізі можлива гостра ниркова недостатність.

3. Цілі заняття:

3.1. Загальні цілі: 

· Навчитися проводити розпитування пацієнтів з деталізацією скарг, грамотно розпізнавати основні симптоми та синдроми при анеміях

· Ознайомитися із додатковими методами обстеження, що використовуються при анеміях, показаннями до їх застосування, методикою проведення, діагностичною цінністю кожного з них.

· Навчитися самостійно трактувати результати проведених досліджень.

· Навчитися правильно вибирати схему основного курсу та підтримуючої терапії в залежності від конкретної клінічної ситуації.

3.2. Виховні цілі: 

Сформувати  уявлення про значну розповсюдженість анемій у всіх вікових групах, про можливу роль анемій як ускладнюючого чинника перебігу захворювань, про участь довкілля (токсичних агентів, радіації), ліків у розвитку анемій. Необхідна фахова відповідальність, гуманне ставлення до хворих незалежно від віку, важкості стану.

3.3. Конкретні цілі:

Знати:
· етіологію та патогенез анемій;
· класифікацію анемій (І.А.Касирський, Г.А.Алексєєв, 1970);
· клінічні прояви, можливі ускладнення;методи діагностики анемій;
-            загальні та дієтичні рекомендації хворим на анемії, основні фармпрепарати для лікування, варіанти підтримуючої терапіїваріанти перебігу . 
-          терміни та методи контролю ефективності лікування.
        3.4. На основі теоретичних знань з теми:
- аналізувати дані, отримані при проведенні опитування, об’єктивного та лабораторного обстеження хворого 

- пояснювати виникнення основних симптомів анемії

- запрошувати фахівців суміжних галузей медицини до обстеження хворого з анемією

- класифікувати анемії за етіологією та ступенем тяжкості

- трактувати дані загального аналізу крові, біохімічного дослідження

- малювати схеми диференціальної діагностики анемії з іншими внутрішніми захворюваннями 

- скласти план обстеження та лікування хворих з анеміями різної етіології:  мегалобластної, гіпопластичної анеміі.

4. Матеріали доаудиторної самостійної підготовки
	Дисципліни


	Знати


	Уміти



	Фізіологія


	Побудова, розміри, форма нормального еритроцита (клітина у вигляді двовогнутого диска,діаметром 7,5-8,3 мкм).Функції єритроцита –транспорт кисню, лужний резерв крові. Побудова, функції гемоглобіна – безбілкова частина –гем. (з’єднання протопорфіріна з залізом); білкова

 частина – глобін (4 ланцюжка із 574 амінокислот); зв’язування кисню.

Процес кровотворення – послідовність диференцировок.                                        у кровотворній тканині(стовбурова клітина-клітина попередник мієлоноезу – еритропоетинчутлива клітина – еритробласт – пронормоцит – нормоцит (базофільний, поліхрома-

офільний, ортохромний) – ретикулоцит – еритроцит.

Регуляцію еритроноезу – колоніє стимулюючі фактори (гранулоцити, макрофаги), інтерлейкіни, гемопоетини (нирковий еритропоетин),гіпоксія.
	

	Патологічна фізіологія


	Поняття “анемія” – зниження кількості еритроцитів і (або) гемоглобіна у одиниці об’єма крові.

Гіпо-, аплазія крововторення  - пригнічення утворення еритроцитів, лейкоцитів, тромбоцитів.

Гемоліз – підвищене руйнування еритроцитів(внутрішньоклітинно, внутрішньосудинно під впливом імунних та неімунних чинників.

 Дефіцит гемопоетичних чинників – заліза, віт. В12,фолієвої кислоти, еритропоетинів.

Етіопатогенез анемій: внаслідок  крововтрати, порушення  утворення – залізо-, В12-(фолієво)дефіцитні, гіпо-, мета-, апластичні); внаслідок підвищенного руйнування (гемополітичні набуті, уроджені)
	

	Пропедевтика внутр. хвороб


	Загальний синдром  анемій –гіпоксичний (слабкість, запаморочення, задишка, тахікардія, біль у серці, серцева недостатність, блідість з цианозом шкіри) – виражен пропроційно ступеню зниження гемоглобіна.

Сидеропенічний сииндром (при залізодефіцитній анемії) сухість шкіри, випадіння волосся, ломкість ногтів, койлоніхії, хейлоз, зміна смаку, дисфагія, м’язова слабкість, імперативні позиви на сечовипускання.                               Гастроентерологічний синдром (при В12 (фолієво)дифіцитній анемії – біль у язиці, прояви гіпо-,анацидного апетиту, проноси, запори, гепатомегалія, легка жовтяниця.

Синдром фунікулярного мієлозу (при В12 (фолієво)дифіцитній анемії – біль у кінцівках, гіпо-, гіперстезії, втрата просторової, вібраційної чутливості, сенсорна атаксія, порушення функції функції тазових органів, рефлексів, рідко психіки. Інфекційно-септичний синдром – внаслідок лейкопенії

при гіпопластичних анеміях (лихоманка, інфекційнозапальні процеси дихальних шляхів, сечових органів,шкіри, вуха, горла, носа).

Геморагічний синдром – внаслідок тромбоцитопенії при гіпопластичній анемії (петехіально-плямові крово- Впливи, кровотечі із слізових оболонок, внутрішніх органів.

Синдром жовтяниці – при гемолітичних, В12дефіцитних

анеміях (лимонно-жовтий кольор шкіри, слизових  оболоной. оболонок, збереження забарвлення сечі та калу).

Синдром силено-гепатомегалії при уроджених гемолітичних та В12дефіцитних анемія. Загальний синдром – зниження кількості гемо-    Оцінювати результати лаборатор- глобіна і (або) еритроцитів в одиниці об’єма крові.Залізодефіцитні анемії – гіпохромія, мікроцитоз,анізо-, пойкілоцитоз, зниження сироваткового заліза, підвищення загальної залізозв’язуючої спроможності крові, зменшення кількості сидеробластів                                    у кістковому мозку. 
 В12(фолієво)дефіцитні анемії – гіперхромія, макро-,                                     мегалоцитоз еритроцитів, базофільна пунктуація, тільця Жоллі, кільця Кебота у еритроцитах, полісегментоз нейтрофілів, ретикулоцитопенія, гіпербілірубенія, мегалобластичний  еритроноез.  

Гіпо-, апластичні анемії – нормохромна з тенденцією  до макроцитозу анемія, тромбоцитопенія, лейкопенія, гіпоплазія кістковомозкового кровотворення із зменшенням кількості мієлокаріоцитів, жирова атрофія кісткового  мозку.             

 Гемолітичні анемії – мікросфероцитоз, овалоцитоз, томатоцитоз, серпоподібноклітинні, мішенєвидні еритроцити, ретикулоцитоз, гіпербілірубінемія непряма при внутрішньоклітинному гемолізі; гемоглобінемія і гемоглобінурія при внутрішньо  судинному гемолізі; позитивна проба Кумбса при імунному гемолізі; зміни осмотичної резістентності еритроцитів, підвищення рівня сироваткового заліза, компенсаторна гіперплазія червоного ростка кісткового мозку.


	Провести клінічне, лабораторне й інструментальне обстеження хворого з анемією  і інтерпретувати отримані дані. 

	
	Сидеробластів у кістковому мозку. 

 В12(фолієво)дефіцитні анемії – гіперхромія, макро-, мегалоцитоз еритроцитів, базофільна пунктуація,

 тільця Жоллі, кільця Кебота у еритроцитах, полісегментоз нейтрофілів, ретикулоцитопенія, гіпербілірубенія, мегалобластичний  еритроноез.Гіпо-, апластичні анемії – нормохромна з тенденцією до макроцитозу анемія, тромбоцитопенія, лейкопенія, гіпоплазія кістковомозкового кровотворення із зменшенням кількості мієлокаріоцитів, жирова атрофія кісткового мозку.Гемолітичні анемії – мікросфероцитоз, овалоцитоз, стоматоцитоз, серпоподібноклітинні, мішенєвидні еритроцити, ретикуло-

 цитоз, гіпербілірубінемія непряма при внутрішньоклітинному гемолізі; гемоглобінемія і гемоглобінурія при внутрішньо судинному гемолізі; позитивна проба Кумбса при імунному гемолізі; зміни осмотичної резістентності еритроцитів,

підвищення рівня сироваткового заліза, компенсаторна

гіперплазія червоного ростка кісткового мозку.                         
	

	Фармакологія
	Механізм і побічні дії лікарських препаратів, заліза, віт.В12, глюкокортикоїдних гормонів, імунодепресантів та інших ліків, які застосовують у лікуванні різних анемій. Показання та протипоказання до їх призначення
	Скласти лист призначення, виписати рецепти на сучасні препарати.


5. Зміст теми, графологічної структури заняття.

Визначення: Анемії – це захворювання, які характеризуються зменшенням концентрації гемоглобіну та еритроцитів у крові. 

Класифікація: Найпоширенішою є  етіопатогенетична класифікація анемій (І.А.Касирський, Г.А.Алексєєв, 1970). Згідно неї всі анемія поділяють на:

Анемії внаслідок порушення кровоутворення

Анемії постгеморагічні

Анемії внаслідок підвищеного кроворуйнування

Анемії внаслідок порушення кровотворення

Залізодефіцитні анемії

Метаболізм заліза в організмі. Залізо в організм людини над​ходить із харчовими продуктами. Найкраще воно засвоюється із продуктів тваринного походження, що містять гемінове залізо -- це м'ясні та кров'яні вироби. Гемінове залізо із м'яса (двохвалентне) всмоктується краще, ніж гемосидерин (трьохвалентне) із печінки. Слід враховувати не стільки вміст заліза в продукті, скільки його здатність всмоктуватися. У формі гема всмоктується 25—30%, із інших тваринних продуктів (яйця, риба) — менше 10—15%, а із рослинних (зелень, яблука, бобо​ві, рис, чорнослив) всмоктується лише 3—5% того заліза, що в них міститься.
Кислотність шлунка майже не впливає на засвоєння гемінового заліза, оскільки гемовий комплекс всмоктується кліти​нами слизової оболонки кишечника у вигляді цілого металопорфирину без попереднього вивільнення заліза. Кисле сере​довище шлунка є необхідною умовою всмоктування негемінового заліза для переведення його в розчинну форму і віднов​лення до двохвалентної форми. Всмоктування заліза відбу​вається в тонкому кишечнику, максимально — у дванадцяти​палій кишці і на початку порожнистої кишки. 

У крові та лімфі залізо з'єднується з білком, який нази​вається трансферином. Трансферин зв'язує 2 молекули: одна молекула заліза виділяється для еритробластів, інша — для утворення запасу заліза в печінці.

Накопичення заліза відбувається у вигляді феритинів та гемосидерину в депо: печінка, селезінка, кістковий мозок. 

Біологічно активні сполуки заліза поділяються на гемінову та негемінову групи: до першої відносяться цитохроми, гемо​глобін, міоглобін, пероксидаза та каталаза; до другої — диха​льні ферменти типу залізофлавонпротеїдів, трансферинів (сидерофілін), залізоаскорбінова кислота та ін.

Загальна кількість заліза в організмі — 4,0—4,5 г, у т.ч. 2,6 г - у складі гемоглобіну; 0,4 г – міоглобіну та 1,5 г у вигляді запасного в складі феритину та гемосидерину.

Втрати заліза в нормі відбуваються з сечею, калом, злу​щеним епітелієм кишечника та шкіри, потом, волоссям, ніг​тями і становить 1 мг на добу. Жінки дітородного віку втрача​ють залізо при менструальних кровотечах, вагітності, пологах, лактації. Організм тільки незначною мірою може регулювати надходження заліза із їжі та абсолютно не контролює його витрати.

Етіологія та патогенез. Причин виникнення дефіциту залі​за досить багато. Вони пов'язані з:
· порушенням надходження, всмоктування та транспорту за​ліза;
· підвищенням втрат заліза внаслідок хронічних кровотеч;
· підвищенням потреби в залізі, підвищеними витратами за​ліза.
До причин, пов'язаних із порушенням надходження заліза відносяться голодування, молочно-рослинна дієта. В сучасних умовах групами ризику виникнення ЗДА є сім'ї з низьким соціальним статусом. Спотворення при ЗДА смакових відчуттів та зниження апетиту збільшують значущість аліментарного фактора і сприяють утворенню «патологічного кола».
Оскільки стан шлункової секреції не впливає на всмокту​вання заліза, то зараз не виділяють гастрогенної ЗДА. Доведе​но, що зміни слизової оболонки шлунка у вигляді атрофії та зниження секреції є вторинними.
Порушення всмоктування заліза, восновному, спричиняють резекції шлунка, хронічні ентерити та дисбактеріози, амілоїдоз ки​шечника, синдром мальабсорбції, резекції кишечника, обхідні анастомози.
Підвищення втрат заліза. Втрати заліза, що перевищують норму, відбуваються внаслідок хронічних кровотеч, оскільки залізо входить до складу еритроцитів. Тому цю анемію нази​вають хронічною постгеморагічною. У жінок хронічна постгеморагічна анемія найчастіше зумов​лена мено- та метрорагіями. Крововтрата за одну менструацію В 60 мл еквівалентна втраті 30 мг заліза. Ця кількість заліза здатна відновитися за умови нормального харчування та всмоктування заліза тільки через 30; жінки з більшою крововтратою або коротшим циклом мають негативний баланс заліза, що призводить до виникнення його дефіциту. Збільшенню крововтрат сприяє іс​нування кіст, пухлин жіночих статевих органів, ендометріозу та інших захворювань.
Кровотечі із шлунково-кишкового тракту посідають перше місце серед причин хронічної постгеморагічної анемії у чоло​віків та друге місце серед причин хронічної постгеморагічної анемії у жінок.
Серед інших причин хронічної постгеморагічної анемії виділяють патологію бронхо-легеневої системи з кровохаркан​ням і бронхіальними кровотечами, патологію сечовивідної системи з гематурією, геморагічні діатези, симптоматичні тромбоцитопенії.
Клініка. Клінічна картина ЗДА складається з двох синдромів:
· гіпоксичного, як і при будь-якій анемії;
· сидеропенічного, зумовленого дефіцитом заліза - специ​фічного саме для ЗДА.
Оскільки залізо із тканин використовується раніше, ніж виникає ЗДА, то сидеропенічний синдром з'являється раніше гіпоксичного.
Сидеропенічний синдром супроводжується сухістю та лу​щенням шкіри. Волосся стає ламким, тьмяним, випадає, рідіє та швидко сивіє. Нігті ламаються, розшаровуються, на них з'являється поперечна посмугованість, погнутість нігтів - койлоніхія. Синювате забарвлення склер виявляють у 87% хворих на ЗДА. Через порушення синтезу колагену склери потоншуються і крізь них починають просвічуватися судинні сплетіння chorioidea, що створює ефект «синяви» склер (симптом Ослера).
В аналізі крові визначається гіпохромна (КП < 0,8) гіпорегенераторна анемія, морфологічно виявляєть​ся гіпохромія еритроцитів, мікроцитоз. Кількість гемоглобіна понижена. Залежно від кількості гемоглобіну розрізняють три
ступені тяжкості анемії: легка НЬ - 110-90 г/л, середня НЬ - 90-70 г/л, важка
НЬ - нижче за 70 г/л.

Кількість еритроцитів в межах норми або понижено. Колірний показник зазвичай низький (буває нижчим 0,5). Визначається гіпохромія, анізоцитоз, пойкілоцитоз. Ретикулоцити в нормі або понижені, що указує на недостатню функцію кісткового мозку. Тому анемія за колірним показником гіпохромна, а за функцією кісткового мозку гіпорегенераторна. Необхідно звернути увагу, що ретикулоцити потрібно визначати до призначення препаратів заліза. Кількість тромбоцитів частіше нормальна або понижена. Лейкоцити в межах норми або понижені за рахунок нейтрофілів. Лейкопенія і нейтропенія, а також помірна тромбоцитопенія є віддзеркаленням гіпорегенераторного стану кровотворного кісткового мозку. ШОЕ - трохи прискорена або в межах норми.

Кількість тромбоцитів у межах норми, тромбоцитоз спосте​рігається після масивної крововтрати, помірна тромбоцито​пенія (внаслідок гіпорегенераторного стану кісткового мозку), пов'язана з дефіцитом заліза.
б)
Визначення заліза в сироватці. Звернемо увагу, що часто цей показник буває завищений, тому даному дослідженню можна довіряти при
дотриманні ряду умов: 1) не можна досліджувати у хворого, який отримував
до цього за 4-5 днів хоч би одну пігулку препарату, що містить залізо, 2)
мати спеціально підготовлені пробірки для визначення заліза в сироватці крові.

в)
Визначення залізозв’язуючої здатності сироватки. Вона вимірюється кількістю заліза, яке може бути зв'язане 100 мл або 1 л сироватки. У нормі вона складає 250-400 мкг% (45-72 мкмоль/л). При залізодефіцитній анемії загальна залізозв’язуюча здатність сироватки підвищується. У деяких хворих вона залишається нормальною.

г)
Визначення заліза в запасах за допомогою десфералової проби (десфе
рал - комплексон, що вибірково виводить з органзму залізо). Хворому
дають 500 міліграм десфералу і визначають залізо в добовій сечі. У нормі виділяється 0,6-1,3 міліграм заліза протягом доби. При залізодефіцитній анемії - 0,2-0,4 міліграм.

Діагноз ставиться на підставі клінічних даних і даних лабораторних досліджень. При постановці діагнозу необхідно встановити причину, тобто патогенез анемії. Для цього потрібно виключити крововтрату (не залежно від статі). Неодноразово досліджувати кал на приховану кров після 3-х денної підготовки (не вживати в їжі м'ясо, не чистити напередодні зуби) і на яйця глистів. Досліджувати шлунок і кишечник, включаючи ФГКС, іригоскопію, ректороманоскопію, рентгеноскопію. Якщо хворий отримував тривало препарати заліза без позитивного ефекту, то рекомендується досліджувати всмоктування за допомогою радіоактивного заліза.

Практично у 50% хворих на ЗДА виявляється атрофічний гастрит. Може спостерігатися гіперкератоз шкіри над ко​лінними та ліктьовими суглобами, м'язова слабкість у руках, ногах, нетримання сечі при кашлі, сміху, зуд вульви, що часто розцінюється лікарями як симптоми інших захворювань. Внас​лідок дефіциту ферментів ліполізу ці пацієнти часто схильні до надмірної ваги.
Гіпоксичний синдром проявляється скаргами на загальну слабкість, швидку втомлюваність, запаморочення, головний біль у не провітрюваному приміщенні, зниження працездат​ності, пам'яті, сонливість, шум та дзвін у вухах, миготіння «мушок» перед очима, непритомність, тобто ознаками гіпоксії центральної нервової системи. Спостерігаються також симп​томи з боку серцево-судинної системи - - задишка та сер​цебиття при фізичному навантаженні, біль за типом кардіалгії. Об'єктивно: блідість шкіри та слизових оболонок, тахікардія, систолічний функціональний шум над усіма точками аускуль​тації і на судинах шиї (так званий шум дзиґи, зумовлений тур​булентними рухами крові в місцях звуження русла внаслідок зниження її в'язкості та прискорення кровотоку, компенсатор​на тахікардія, за рахунок якої хвилинний викид серця збіль​шується з 4 до 8—10 л за хвилину).
При складанні анамнезу та огляді хворого також виявляють симптоми захворювань, що спричинили ЗДА.
Діагностика. Діагностика ЗДА досить проста і проводиться у два етапи:
1. Довести дефіцит заліза;
2. Виявити його причину.
Перший етап. В аналізі крові визначається гіпохромна (КП < 0,8) гіпорегенераторна анемія, морфологічно виявляєть​ся гіпохромія еритроцитів, мікроцитоз. Підвищення кількості ретикулоцитів можливе, якщо напередодні хворий вже прий​мав препарати заліза або переніс масивну крововтрату. Харак​терним для ЗДА є зниження середнього об'єму еритроцитів та середнього вмісту гемоглобіну в одному еритроциті.
Кількість тромбоцитів у межах норми, тромбоцитоз спосте​рігається після масивної крововтрати, помірна тромбоцито​пенія (внаслідок гіпорегенераторного стану кісткового мозку), пов'язана з дефіцитом заліза.
Лабораторні дослідження

а)
Загальний аналіз крові з ретикулоцитами і тромбоцитами. Кількість ге
моглобіна понижена. Залежно від кількості гемоглобіну розрізняють три
ступені тяжкості анемії: легка НЬ - 110-90 г/л, середня НЬ - 90-70 г/л, важка
НЬ - нижче за 70 г/л.

Кількість еритроцитів в межах норми або понижено. Колірний показник зазвичай низький (буває нижчим 0,5). Визначається гіпохромія, анізоцитоз, пой-кілоцитоз. Ретикулоцити в нормі або понижені, що указує на недостатню функцію кісткового мозку. Тому анемія за колірним показником гіпохромна, а за функцією кісткового мозку гіпорегенераторна. Необхідно звернути увагу, що ретикулоцити потрібно визначати до призначення препаратів заліза. Кількість тромбоцитів частіше нормальна або понижена. Лейкоцити в межах норми або понижені за рахунок нейтрофілів. Лейкопенія і нейтропенія, а також помірна тромбоцитопенія є віддзеркаленням гіпорегенераторного стану кровотворного кісткового мозку. ШОЕ - трохи прискорена або в межах норми.

б)
Визначення заліза в сироватці. Звернемо увагу, що часто цей показник буває завищений, тому даному дослідженню можна довіряти при
дотриманні ряду умов: 1) не можна досліджувати у хворого, який отримував
до цього за 4-5 днів хоч би одну пігулку препарату, що містить залізо, 2)
мати спеціально підготовлені пробірки для визначення заліза в сироватці крові.

в)
Визначення залізозв’язуючої здатності сироватки. Вона вимірюється кількістю заліза, яке може бути зв'язане 100 мл або 1 л сироватки. У нормі вона складає 250-400 мкг% (45-72 мкмоль/л). При залізодефіцитній анемії загальна залізозв’язуюча здатність сироватки підвищується. У деяких хворих вона залишається нормальною.

г)
Визначення заліза в запасах за допомогою десфералової проби (десфе
рал - комплексон, що вибірково виводить з органзму залізо). Хворому
дають 500 міліграм десфералу і визначають залізо в добовій сечі. У нормі виділяється 0,6-1,3 міліграм заліза протягом доби. При залізодефіцитній анемії - 0,2-0,4 міліграм.

Діагноз ставиться на підставі клінічних даних і даних лабораторних досліджень. При постановці діагнозу необхідно встановити причину, тобто патогенез анемії. Для цього потрібно виключити крововтрату (не залежно від статі). Неодноразово досліджувати кал на приховану кров після 3-х денної підготовки (не вживати в їжі м'ясо, не чистити напередодні зуби) і на яйця глистів. Досліджувати шлунок і кишечник, включаючи ФГКС, іригоскопію, ректороманоскопію, рентгеноскопію. Якщо хворий отримував тривало препарати заліза без позитивного ефекту, то рекомендується досліджувати всмоктування за допомогою радіоактивного заліза.

Лікування починається з дієти. Вона повинна включати значну кількість м'яса і печінки, оскільки найбільша кількість заліза засвоюється саме з цих продуктів. При цьому, не слід призначати сиру або напівсиру печінку (як це часто призначають), оскільки залізо термостабільний елемент і добре зберігається в смаженому або вареному продукті. Необхідно звернути увагу на нераціональність надмірного вживання моркви і інших каротинвмісних овочів і фруктів, оскільки при дефіциті заліза можливе порушення обміну каротину і порушення засвоєння заліза, що позначається на ефективності лікування. Проте, всмоктування харчового заліза при залізодефіцитній анемії обмежене, тому вилікувати тільки продуктами харчування, що містять залізо, неможливо. Основним методом лікування є застосування сольових препаратів заліза, до того ж засвоєння з них в 15-20 разів більше, ніж з їжі. Переливання крові, еритромаси не повинні застосовуватися без спеціальних показань. Перш за все це пов'язано з можливістю зараження хворого сироватковим гепатитом, інфекційним мононуклеозом, СНІДом, імунізацією організму, а у жінок опинитися надалі причиною викиднів, мертвонароджених, гемолітичної хвороби новонародженого. Підвищення гемоглобіну після гемотрансфузій тимчасове і повторна утилізація заліза, що міститься в перелитій крові, значно більш обмежена, ніж при використанні лікарського заліза. Не показані гемотрансфузії при гемоглобіні 80-90 г/л, оскільки при даному рівні забезпечується задовільна якість життя хворих (анемічні симптоми з'являються при НЬ 60-70 г/л. За життєвими показами гемотрансфузії проводяться при: зниженні гемоглобіну до 60 г/л і нижче, при необхідності операції, при виражених гемодинамічних порушеннях, пов'язаних з анемією. Необхідно підкреслити, що гемотрансфузії вагітним жінкам слід застосовувати також тільки за життєвими показами. Вважається нераціональним шаблонне призначення при залізодефіцитній анемії препаратів, нібито сприяючих кровотворенню, таких як антіанемін, сирепар, вітамін В12, вітаміни В1, В6, фолієва кислота. Основним є лікування препаратами заліза до повної нормалізації гемоглобіну. Перевагу надають препаратам для прийому всередину, ніж для парентерального введення, оскільки побічні дії останніх виникають значно частіше і протікають набагато важче. З препаратів заліза всередину потрібно вибирати найбільш ефективні і краще переносимі сульфатні форми заліза. До них відноситься ферроплекс (Угорщина), який в складі має аскорбінову кислоту. Призначається по 2 драже 3 рази на добу, максимально 8-9 драже; конферон (Угорщина) з Янтарною кислотою, призначається по 1 -2 капсули, максимальні 6 капсул в добу; феррамід з нікотиновою кислотою - по 3-4 пігулки 3 рази на добу, запивати аскорбіновою кислотою. Добре переносимі препарати пролонгованої дії - ферроградумент (Югославія), по 1 -2 пігулки в день за 30 мін до їжі; тардіферрон (Швейцарія) по 1-2 пігулки в день під час їжі. З цих препаратів залізо звільняється поволі і засвоюється майже повністю.

В-12 дефіцитні анемії (мегалобластні анемії)

Термін мегалобластні анемії охоплює анемії, зумовлені порушенням синтезу ДНК та РНК в еритроїдних клітинах, що супроводжується мегалобластичним типом еритропоезу. Є як спадкові, так і набуті форми мегалобластних анемій. Основ​ними нозологічними одиницями у цій групі є В12-дефіцитна та фолієво-дефіцитна анемії; комбінований дефіцит цианокобала-міну і фолієвої кислоти спостерігається при синдромі поруше​ного всмоктування в кишечнику.
Історія питання. В12-дефіцитна анемія спостерігається най​частіше серед мегалобластних анемій. На початку XX ст. В12-дефіцитна анемія, яку називали перніциозна (злоякісна) ане​мія, або хвороба Аддісона-Бірмера, була невиліковною. Термін «перніциозна», тобто «злоякісна», був запропонований Biermer у 1872 р. і в наш час має тільки історичне значення, оскільки захворювання успішно лікується.
У 1930 p. Castle запропонував гіпотезу, згідно з якою припускалося, що у м'ясі міститься «зовнішній фактор», що поєднується з «внутрішнім фактором» і утворює речовину, не​обхідну для гемопоезу. Зовнішнім фактором виявився вітамін В12, який виділили у 1948 p. Smith (Великобританія), Folkers (США).
У 1956 p. Glass та у 1966 p. Grasbeck незалежно один від одного виділили внутрішній фактор. Виявилося, що це термо​лабільний, лужностійкий  глікопротеїн  (молекулярна вага -50000-60000 КД, а в дімерній формі - 119000 КД), який секретується парієтальними клітинами фундальної частини та тіла шлунку. Один міліграм гастромукопротеїна зв'язує 25 мг віта​міну. Засвоєння вітаміну В12 відбувається лише у вигляді ком​плексу цианокобаламін - гастромукопротеїн та всмоктується в тонкому кишечнику, зв'язуючись із специфічними рецепто​рами в нижній та середній частинах клубової кишки.
У плазмі крові вітамін В12 зв'язується і транспортується в кістковий мозок та печінку транскобаламінами І, II, III, в основному - з транскобаламіном II, що синтезується печін​кою і належить до β-глобулінів. Транскобаламіни І, III об'єднані під назвою кобалофілін. Функція кобалофіліну, крім транспортної, полягає в захисті вітаміну В12 від мікроорганіз​мів, для яких він є фактором росту. Вважається, що кобалофі​лін забезпечує також зберігання в організмі резервів вітаміну ВІ2. Депонується вітамін В12 в основному в печінці. За добу всмоктується 6—9 мг вітаміну В12. Добова потреба — 3—7 мкг. Приблизно 1 % може засвоїтися незалежно від внутрішнього фактора. Вміст вітаміну В12 у печінці дорослої здорової люди​ни - 2—5 мг. Природні втрати із сечею та калом становлять 2—5 мкг на добу.
Найбільше вітаміну ВІ2 міститься у м'ясі, яйцях, сирі, мо​лоці, печінці, нирках у вигляді дезоксиаденозилкобаламіну. Депо вітаміну В12 є досить ємним і здатне забезпечувати по​треби організму від трьох до шести років при порушенні всмоктування вітаміну В12.
Етіологія. Дефіцит вітаміну В12 може наступити внаслідок порушення його всмоктування при відсутності секреції внут​рішнього фактора, при порушенні транспорту вітаміну В12 у зв'язку із спадковим дефіцитом транскобаламіну, при ураженні тонкого кишечника, при конкурентному поглинанні вітаміну В12 у кишечнику. Однією із найпоширеніших причин анемії є дефіцит внутрішнього фактора Кастла внаслідок атрофічного гастриту при хворобі Аддісона-Бірмера. У розвитку атрофічних змін слизової оболонки шлунка беруть участь як генетичні чинники, так і аутоімунні процеси з участю антитіл проти гастромукопротеїна та проти мембран парієтальних клітин.
Відсутність гастромукопротеїну може бути наслідком то​тальної чи субтотальної резекції шлунка, атрофії слизової обо​лонки шлунка, спричиненої важкими хімічними опіками, раком шлунка. Оскільки всмоктування вітаміну відбувається в тонкому кишечнику, то наступними в ряду причин слід вва​жати ентерити, хворобу Іммерслунда-Наймана-Гресбека (сис​темна епітеліопатія), резекції та обхідні анастомози, а також конкурентне поглинання вітаміну надмірно вираженою мік​рофлорою при дивертикулітах, стриктурах, сполученнях із ви​ключенням петель тонкої кишки, а також при інвазії глистами, найчастіше лентецем широким (Diphyllobotrium latum).
Порушення транспорту вітаміну В12 як причина анемії спос​терігається у випадку спадкового дефіциту транскобаламіну II.
Патогенез. Цианокобаламін у вигляді метилкобаламіну ві​діграє роль кофермента в синтезі тімідіну, що входить до скла​ду ДНК. В умовах дефіциту вітаміну В12 порушується синтез ДНК, що зумовлює порушення процесу ділення в клітинах. Перш за все це відбувається в таких тканинах, які активно регенерують, як кістковий мозок.
Основним патогенетичним механізмом розвитку анемії є за​міщення у кістковому мозку нормобластного типу еритропоезу на мегалобластний. Оскільки дефіцит вітаміну гальмує утво​рення нуклеїнових кислот, у кістковому мозку з'являються величезні форми клітин усіх трьох паростків і виникає мега​лобластний еритропоез, який характеризується утворенням ве​ликих молодих клітин червоного ряду з ніжним і незвичайним розташуванням хроматину в ядрі, затримкою визрівання ядер клітин еритроїдного паростка у порівнянні із виразністю гемоглобінізації цитоплазми, зменшенням тривалості життя клі​тин еритроїдного паростка та підвищеним розпадом мегалоцитів у кістковому мозку.
У кістковому мозку переважають базофільні мегалоцити, тому такий кістковий мозок образно називають «синім». У де​яких хворих у кістковому мозку практично немає оксифільних форм клітин еритроїдного ряду. Спостерігаються значні деге​неративні зміни в ядрах клітин: ядра у формі шовковиці або трефового туза. Засвоєння заліза кістковим мозком лімітується сповільненим дозріванням еритроцитів, тому до лікування його рівень може бути навіть підвищеним. Під час лікування (внаслідок швидкої утилізації) рівень заліза зменшується. Про​явами порушеного нуклеогенезу є морфологічні залишки ядер в еритроцитах у вигляді тілець Жоллі та кілець Кебота, а також гіперсегментація ядер нейтрофілів. Крім того, інший кофермент цианокобаламіну 5-езоксиаденозілкобаламін бере участь в обміні жирних кислот. Порушен​ня обміну жирних кислот зумовлює дефект утворення мієліна та патологію нервової системи, що спричиняє демієлінізацію нервових волокон із виникненням характерної неврологічної симптоматики.
Клініка. Незалежно від причин дефіциту вітаміну В12, клі​нічна картина складається з трьох основних синдромів: анеміч​ного, диспепсичного та неврологічного.
Анемія найчастіше спостерігається у людей зрілого та по​хилого віку, частіше у жінок. Захворювання розвивається по​вільно, тому субклінічний період його може бути тривалим і важко діагностується. Хворі скаржаться на слабкість, запамо​рочення, мерехтіння «мушок» перед очима, серцебиття та за​дишку при фізичному навантаженні. Одними з перших з'яв​ляються скарги з боку органів травлення: відсутність апетиту, відраза до деяких харчових продуктів (м'ясо, хліб), нудота, біль і печія в язику, слизовій оболонці ясен, губ, прямої кишки, тупий біль в епігастрії після прийому їжі, відрижка, нерегу​лярний стул, коли пронос змінюється на закрепи. Діагностич​не значення мають ознаки порушення чутливості за типом парестезій: слабкість у ногах, відчуття холоду, «ватних ніг», повзання «мурашок», оніміння, іноді біль у кінцівках і по ходу нервів.
Шкіра та слизові оболонки бліді, часто субіктеричні за раху​нок гемолізу мегалоцитів. Як правило, спостерігається одут​лість обличчя, набряк ніг. Геморагічних проявів немає. Пе​риферичні лімфовузли не збільшені. Пульс прискорений за рахунок компенсаторної тахікардії. Прослуховується систо​лічний шум «дзиґи» над усіма класичними точками аускульта​ції. З часом, за рахунок розвитку анемічної міокардіодистрофії, межі серця розширюються, систолічний шум визначається на верхівці і в точці Боткіна, може розвинутися недостатність кровообігу. З боку органів дихання особливостей немає. Язик яскраво червоний, гладенький, блискучий, наче покритий ла​ком, внаслідок запалення та атрофії слизової оболонки. Цей симптом називають глосит Гунтера (Хантера). Аналогічні про​цеси відбуваються на слизовій оболонці порожнини рота, горла, глотки. Живіт часто вздутий, болючий в епігастральній області. В деяких випадках печінка та селезінка збільшені.
Особливістю клінічної картини є характерна неврологічна симптоматика, в основі якої - фунікулярний мієлоз бокових та задніх стовпів спинного мозку внаслідок демієлінізації та наступних дегенеративних змін нервових волокон у спинному мозку та периферичних нервах. У хворих, у яких переважають зміни в задніх стовпах, розвивається картина псевдотабеса: втрата глибокої та вібраційної чутливості, сенсорна атаксія, ут​руднення при ходьбі, дисфункція тазових органів за типом нетримання, зниження сухожильних рефлексів (аж до повної арефлексії), атрофія м'язів нижніх кінцівок, але больова чутливість зберігається. Якщо ж переважає ураження бокових стовпів, то виникає картина спастичного спинального паралі​чу: нижній спастичний парапарез із підвищенням тонусу, підвищеними рефлексами і клонусами, позитивними патоло​гічними рефлексами, дисфункція тазових органів за типом затримки. Іноді спостерігаються порушення окремих пери​феричних та черепних нервів, а також порушення психіки: порушення пам'яті, галюцинації, психози з депресивними чи маніакальними станами. Може мати місце емоційна неврівно​важеність, дратівливість, агресивність.
Діагностика. Вирішальне значення у діагностиці має дослід​ження крові та кісткового мозку. В аналізі крові виявляється гіперхромна (кількість еритроцитів знижується більшою мірою, ніж рівень гемоглобіну, кольоровий показник завжди більше 1, вміст гемоглобіну в кожному еритроциті перевищує норму) гіпорегенераторна анемія, тромбоцитопенія та лейкопенія за рахунок нейтропенії. Слід зазначити, що тромбоцитопенія та нейтропенія не досягають критичних значень, за якими по​чинаються клінічні прояви геморагічного чи інфекційного синдромів. Виявляються еритроцити, збільшені за розмірами (макроцити), і мегалоцити овальної форми .без просвітлення в центрі, а також еритроцити, що містять тільця Жолі та кільця Кебота.
Для анемії характерним є зрушення вправо нейтрофільних гранулоцитів із появою гігантських сегментоядерних нейтрофі​лів та гіперсегментацією ядер. Можливість ретикулоцитозу в аналізі крові зумовлюється попереднім лікуванням з використанням вітаміну В12 і є позитивною прогностичною та ве-рифікаційною ознакою.
Діагноз В12-дефіцитної анемії встановлюється на підставі результатів дослідження кісткового мозку. В мієлограмі при нормальній клітинності кісткового мозку спостерігається виразна гіперплазія червоного паростка, в основному за раху​нок базофільних мегалоцитів. Еритропоез здійснюється за мегалобластичним типом. Характерною особливістю клітин мегалобластного ряду є рання гемоглобінізація цитоплазми та затримка визрівання ядра із збереженням його ніжної сітчастої структури. Порушення визрівання властиве і мегакаріоцитам.
У хворих спостерігається підвищене руйнування мегало​цитів у кістковому мозку та у периферичній крові, наслідком чого є підвищення білірубіну за рахунок непрямої фракції, уробілінурія, плейохромія жовчі та калу.
Під час лікування внаслідок швидкої утилізації рівень заліза зменшується.
У спеціалізованих лабораторіях можна визначити рівень цианокобаламіна в сироватці крові (нормальний вміст 200-1000 нг/мл, при дефіциті знижується до 10—150 нг/мл), оці​нити його всмоктування, активність гастромукопротеїну, ви​явити антитіла до нього та підвищене виділення метилмалонової кислоти з сечею після навантаження гістідіном.
Для визначення причини анемії проводиться фіброгастроскопія з обов'язковою біопсією фундальної частини шлунка. У випадку хвороби Аддісона-Бірмера характерні атрофічні зміни слизової шлунка та гістамінрезистентна ахілія при ана​лізі шлункового соку. Для виключення інших причин показане виконання фіброколоноскопії, копрограми, аналізу кала на яйця глист, максимально повний пошук онкологічних захво​рювань усіх органів.
Диференційна діагностика. Диференційна діагностика про​водиться з фолієво-дефіцитною та іншими анеміями.
Дефіцит фолієвої кислоти спостерігається не так часто і лише за певних обставин (недостатнє надходження у недоно​шених дітей, одноманітне вигодовування порошковим чи козиним молоком, порушення всмоктування при проносах, кишкових інфекціях, внаслідок резекції тонкої кишки, при синдромі сліпої петлі, алкоголізмі, вживання ліків, які є аналогами чи антагоністами фолієвої кислоти: дифеніл, гекса​мідин, фенобарбітал, аміноптерін, метотрексат, цитозар, під​вищення потреби в період росту, вагітності при хронічних ге​молітичних анеміях), частіше в молодому віці, не супрово​джується атрофією слизової оболонки шлунка та фунікулярним мієлозом. Зміни периферичної крові і кісткового мозку при обох типах анемій дуже схожі.
Діагностичне значення має визначення рівня фолієвої кис​лоти, який при фолієводефіцитній анемії знижується спочатку в сироватці крові (норма 5—6 мг/мл), а потім і в еритроцитах (норма 160—640 мг/мл). Касс (1976 p.) запропонував викори​стовувати фарбування кісткового мозку алізарином червоним. При цьому зафарбовуються мегалобласти, що утворюються при дефіциті вітаміну В12, а не фолієвої кислоти. Це є важливим диференційно-діагностичним тестом. Підвищене виділення з сечею після навантаження гістідіном форміміноглутамінової кислоти (норма до 2 мг/год.) та метилмалонової кислоти (норма 0,6—4,7 мг/добу) не вважається патогномонічним для дефіциту фолієвої кислоти, оскільки може також підвищу​ватися при дефіциті вітаміну В12, туберкульозі, тиреотоксикозі тощо. Ретикулоцитарна криза виникає тільки після призначен​ня фолієвої кислоти, а не ціанокобаламіна.
Субіктеричність шкіри та слизових оболонок, підтверджені лабораторними ознаками гемолітичної жовтяниці, спонукають проводити диференційний діагноз із гемолітичними анеміями. Наявність неврологічного та диспепсичного синдромів, гіперхромність анемії, мегалоцитоз, а основне відсутність ретикулоцитозу, специфіка мієлограми дозволяють підтвердити анемію.
Для хвороби Маркіафави-Мікелі характерні внутрішньосудинний гемоліз із гемосидеринурією, анемія має нормохромний чи гіпохромний характер. Позитивні сахарозний і кислот​ний тести.
Панцитопенія в аналізі крові спонукає до проведення диференційної діагностики з гіпо- та апластичними анеміями. Незважаючи на панцитопенію в гемограмі, при В12-дефіцитній анемії, на відміну від гіпо-, апластичних анемій, ніколи не спо​стерігається геморагічний та виразково-некротичний синдром. Нормальна клітинність мієлограми дозволяє остаточно відок​ремити В12-дефіцитну анемію від гіпо-, апластичних анемій.
Певні труднощі виникають при диференційній діагностиці з гострою еритромієлолейкемією, оскільки бластні клітини на​гадують мегалобласти. В клінічній картині можуть визначатися притаманні лейкемії симптоми: пропасниця, осалгія, гемора​гічний синдром. Діагноз еритромієлолейкемії ставиться на під​ставі гіперплазії кісткового мозку та надлишку бластів у мієлограмі, відсутності ознак дозрівання і відсутності ефекту від лікування вітаміном В12 (відсутність ретикулоцитарної кризи).
Дефіцит цинку є поширеним мікроелементозом, що може зумовити виникнення анемії з мегалобластним кровотворен​ням та ознаками гемолізу, оскільки цинк впливає на процеси синтезу ДНК і РНК. Клінічними ознаками дефіциту цинку є апатія, депресія, подразливість, емоційна нестабільність, тре​мор, атаксія, запальні процеси слизової оболонки ротової порожнини, гіпогевзія (зниження смакової чутливості), дисгев-зія (спотворення смаку), геофагія, анорексія, діарея, гемерало​пія (порушення адаптації до темряви), алопеція, порушення росту, гіпогонадизм, олігоспермія. Діагноз підтверджують ви​значенням рівня цинку в плазмі крові та його екскрецію з сечею (норма - 1 мкмоль/добу).
Лікування. Лікування починається тільки після дослідження кісткового мозку, оскільки навіть одна ін'єкція вітаміну ВІ2 може зумовити трансформацію мегалобластного кровотворен​ня в нормобластне, що зведе нанівець інформативність дослід​ження. Терапія проводиться препаратами вітаміну В12 (циано-кобаламін чи оксикобаламін). Цианокобаламін вводять внутрі-шньом'язово по 500—1000 мкг/добу щодня 7—10 днів, потім дозу зменшують удвічі і продовжують лікування ще 7—10 днів. З 14—20 дня переходять на введення препарату через день по 500 мкг протягом 4-6 тижнів. Більш активно засвоюється організмом оксикобаламін, який призначають по 500—1000 мкг через день або щоденно.
Критерієм ефективності лікування є визначення рети​кулоцитарної кризи на 7—10 день курсу, приріст гемоглобіну та кількості еритроцитів, починаючи з другого тижня лікуван​ня, і поступове досягнення повної клініко-гематологічної ремі​сії через 3-4 тижні від початку лікування. Після курсу лікування призначають закріплюючу терапію: цианокобаламін по 500 мкг 1 раз на тиждень протягом 2 місяців, потім постійно двічі на місяць по 500 мкг. Призначати фолієву кислоту та інші вітаміни групи В недоцільно. Переливання еритроцитної маси не є патогенетичне обгрунтованими і проводяться лише за життєвими показами.
При фунікулярному мієлозі дози цианокобаламіна збільшу​ють до 1000 мкг на кожне введення щодня у поєднанні з ко​ферментом (3-кобамідом (500 мкг 1 раз на добу), який бере участь у метаболізмі жирних кислот і поліпшує функціонуван​ня спинного мозку та нервових волокон, аж до зникнення клі​ніки фунікулярного мієлозу. Фолієва кислота при фунікуляр​ному мієлозі протипоказана, оскільки може посилити невро​логічну симптоматику. У випадку перніциозної коми, яка трапляється досить рідко, показано переливання еритроцитар-ної маси і введення великих доз (до 1000 мкг) цианокобаламі-ну. Одночасно проводиться лікування захворювання, що спри​чинило анемію.
Лікування препаратами цианокобаламіну зумовлює швидку та стійку ремісію. Відсутність ефекту свідчить про непра​вильний діагноз.
Профілактика. Профілактика полягає у виділенні груп ри​зику з профілактичним призначенням хворим цианокобаламі​ну по 500 мкг 1 раз на місяць. Групами ризику є хворі на ат​рофічний гастрит та хронічні ентерити, пацієнти, які пере​несли тотальну чи субтотальну резекцію шлунка чи масштабну резекцію тонкого кишечника. Хворі обов'язково перебувають на диспансерному обліку у гематолога та гастроентеролога, ос​кільки у більшості випадків причину дефіциту вітаміну ВІ2 не​можливо усунути. Необхідний обов'язковий контроль раз на півроку аналізу крові та фіброгастроскопія.
Прогноз. Прогноз сприятливий для одужання. Приклад В12-дефіцитної анемії свідчить, що науковий прогрес, відкриваючи патогенетичні механізми захворювань, переводить їх із катего​рії невиліковних у категорію сприятливих для лікування.
Гемолітичні анемії:

Етіологія і патогенез. У патогенезі придбаної аутоіммунної гемолітичної анемії (anaemia haemolytica chronica) основне значення надається імунопатологічним зрушенням, що полягають у виробленні антитіл до власних еритроцитів, - аутоагтлютинінів. Спровокувати це вироблення антитіл можуть деякі гострі інфекції, інтоксикації, у тому числі і лікарські, особливо важкі форми злоякісних лімфом і колагенозів, а також інші чинники. Ці антитіла відносяться до фракції імуноглобулінів і є неповними, «слабкими», антитілами: фіксуючись на поверхні еритроцитів в кров'яному руслі, вони не викликають аглютинації, але «блокують» еритроцити, полегшуючи їх осідання в депо ретикулогістіоцитарної системи (перш за все у венозних синусах селезінки), а потім захоплення і руйнування макрофагами.
Іноді аутоіммунна гемолітична анемія пов'язана з виникненням Холодових аутоантитіл, які разом з комплементом фіксуються на еритроцитах. Їх дія виявляється в периферичних ділянках тіла (кінчики пальців, вуха) при переохолодженні. У деяких хворих, крім аутоагглюттнінів, виявляються також аутогемолізини; у цих випадках захворювання може протікати з ознаками не тільки поза-, але і внутрішньосудинного гемолізу.
Клінічна картина. Хвороба починається або поступово, непомітно, або гостро, з гемолітичного кризу. Основними є скарги на слабкість, запаморочення, стомлюваність, незначне підвищення температури тіла. Всі ці явища різко посилюються в період гемолітичного кризу. Шкірного свербіння не буває. Шкіра хворих бліда, з декілька жовтяничним відтінком. Тиск на грудину і перкусія по ній болючі. Пальпаторно визначається збільшена і ущільнена селезінка, визначається невелике збільшення печінки.
У крові понижений зміст еритроцитів і гемоглобіну при нормальному колірному показнику. Еритроцити неоднакової форми, розмірів і забарвлення (пойкілоцитоз, анізоцитоз, анізохромія); середній розмір їх дещо менше, ніж в нормі (мікроцитоз). На відміну від природженої гемолітичної анемії при придбаній, як і у здорових осіб, еритроцити в центрі забарвлені слабкіше, ніж по краях, що залежить від їх форми (планоцити). Багато ретикулоцитів, особливо виражений ретикулоцитоз при значній анемізациі і в період після гемолітичного кризу. Осмотична резистентність еритроцитів істотно не змінена. Сироватка крові хворих має жовтувате забарвлдення - дослідження крові підтверджує підвищення вмісту вільного білірубіну, від якого і залежить її колір. Визначається також гіпергамаглобулінемія, підвищений вміст заліза сироватки, яке вивільняється у великій кількості при гемолізі еритроцитів. Унаслідок підвищеного виділення білірубіну жовч, отримана при дуоденальному зондуванні, має дуже темне забарвлення. Сеча і кал хворого також забарвлені темніше, ніж у здорових осіб, добове виділення стеркобіліну з калом і уробіліну з сечею збільшене. Пунктат кісткового мозку свідчить про посилення еритропоезу.
У крові хворих аутоіммунною гемолітичною анемією виявляються антитіла, що фіксовані на поверхні еритроцитів (блокуючі), або знаходяться у вільному стані в плазмі (конглютиніни). Для їх виявлення застосовується реакція Кумбса, яка проводиться в двох варіантах - прямому і непрямому. Для виявлення антитіл, фіксованих на поверхні еритроцитів, проводиться пряма реакція Кумбса, суть якої полягає в тому, що до сироватки кролика, імунізованого глобулінами людської сироватки, додається суспензія відмитих в ізотонічному розчині хлориду натрію еритроцитів обстежуваного: за наявності на поверхні еритроцитів антиеритроцитарних антитіл відбувається аглютинація еритроцитів. Еритроцити осіб, не страждаючих придбаною гемолітичною анемією, не аглютинують. Для виявлення конглютинінів на початку до сироватки хворого додають еритроцити здорової людини, щоб фіксувати на них антитіла, потім їх відмивають і проводять з ними пряму реакцію Кумбса. У даному варіанті вона носить назву непрямою.
Перебіг і ускладнення. В більшості випадків перебіг хвилеподібний; загострення наступають під впливом інфекцій, прийому великих доз деяких лікарських препаратів, наприклад саліцилатів. У важких, тривало перебігаючих випадках може наступити виснаження кісткового мозку, і анемія приймає гіпорегенераторний характер. У ряді випадків пригнічення активності кісткового мозку, можливо, обумовлене також виробленням аутоантитіл до кліток ерітробластичного паростка. Ускладненням хвороби є утворення пігментних каменів в жовчному міхурі. Можуть спостерігатися тромбофлебіт, тромбоз селезінкової вени.
Лікування. Проводять терапію кортикостероїдами, які пригнічують вироблення антиеритроцитарних аутоантитіл. Переливання крові проводять лише в крайніх випадках, оскільки гемотрансфузія може різко підсилити гемоліз.
6. Матеріали методичного забезпечення заняття.

  6.1. Завдання для самоперевірки вихідного рівня знань-вмінь

1. 
Хвора Н., 32 р., скаржиться на біль в епігастрії, що виникає вночі і зранку натще, та через 
2 год. після прийому їжі, блювоту „кавовою гущею”, печію, періодичні запаморочення, загальну слабкість. Об-но: болючість в гастродуоденальній зоні, позитивний с-м Менделя. ЗАК: Нв - 90 г/л; Le - 8,0х109/л; ШЗЕ-20 мм/год;  Чим ускладнився перебіг захворювання?    

A
*Шлунково-кишкова кровотеча.    

B
Пенетрація.  

C
Перфорація.  

D
Стеноз.    

E
Малігнізація. 

2. Чоловік, 35 років, скаржиться на швидко зростаючу слабкість, серцебиття, ”метелики” перед очима, запаморочення. В анамнезі: пептична виразка шлунку. Об’єктивно: шкіра бліда. В легенях везікулярне дихання. Над верхівкою серця – систолічний шум, пульс –100 уд/хв., АТ-100/70 мм.рт.ст. Пальпаторно незначна болючисть в епігастрії. Аналіз крові: 
ЕР- 3,2х1012/л,НВ-100 г/л,КП-0,95. Який характер анемії в даному випадку?  

A
*Постгеморагічна анемія  

B
Сідеробластна анемія  

C
Хронічна залізодефіцитна анемія  

D
Гемолітична анемія  

E
Гіпопластична анемія  

3. У хворої 44-х років протягом останніх 2-х місяців з'явилася задишка при помірному фізичному навантаженні, прискорене серцебиття, біль у ділянці серця ниючого, давлячого характеру без іррадіації, який провокується незначним фізичним навантаженням. АТ –90/60 мм рт.ст., ЧСС -  88 уд/хв. У крові – ер. -3,2х1012/л, Hb - 90 г/л, Кольоровий показник -
 0,87, лейк. - 6,8х109/л. На ЕКГ – інверсія зубця Т в V1-V3. Рентгенологічне: рівномірне збільшення тіні серця. Яка найбільш імовірна причина кардіалгій?  

A
* Анемічна міокардіодистрофія  

B
Стенокардія, що вперше вникла  

C
Тиреотоксична міокардиодистрофія  

D
Нейроциркуляторна дистонія  

E
Ендокардит   

4. Хвора 29 років, скаржиться на задишку, тяжкість і болі у ділянці грудної клітки справа, 

підвищення температури тіла до 37,2оС, головокружіння. Захворювання пов’язує з травмою грудної клітки (забій), 4 дні тому.  Об’єктивно: стан тяжкий. Шкірна бліда, волога. Рs- 90/хв. ритмічний, задовільних властивостей. АТ- 110/70 мм рт.ст. По задній аксілярній лінії справа підшкірний крововилив. Відставання правої половини грудної клітки
 в акті дихання. Пальпаторно – притуплений звук справа, аускультативно – різко ослаблене везикулярне дихання там же. В загальному аналізі крові еритроцити – 2,8х1012/л, к.п. 0,9, Нb 100 г/л, Le 8х109/л, РОЕ – 17. Які можливі результати діагностичної пункції плевральної порожнини?  

A
*Геморагічний характер пунктату  

B
Відсутність рідини в плевральній порожнині  

C
Ексудат  

D
Трансудат  

E
Гнійний характер плеврального пунктату  


5. 40-річна жінка, яка страждає менорагіями, скаржиться на мерехтіння “мушок” перед очима, запаморочення, ламкість нігтів, випадіння волосся.  При обстежені : блідість шкіри та слизових оболонок. Ps- 100/хв, ритмічний, тони нормальної звучності,  систолічний шум над усіма точками серця. В легенях везикулярне дихання. Печінка та селезінка не збільшені. Нв 90 г/л, ер. 3,3х109/л, КП 0,7, лейк. 9,8х109/л, е 2%, п 3%, с 70%, л 25%, м 10%, гіпохромія еритроцитів, анізоцитоз, мікроцитоз, сироваткове залізо 7,2 мкмоль/л. Поясніть причини систолічного шуму над усіма точками серця?

A
*Прискорення кровотоку в умовах зниження вязкості крові.  

B
Ураження міокарду запального характеру.

C
Порушення клапанного апарату..  

D
Запалення перикарду.  

E
Вроджена вада серця.  

6. Хворий скаржиться на слабкість, відсутність апетиту, болі та збільшення температури язика, оніміння дистальних відділів кінцівок, проноси. Об’єктивно: шкіра бліда з лимонно-жовтим відтінком,  обличчя одутловате, коричнева пігментація у вигляді «метелика», на язику яскраво-червоні ділянки. Печінка на 3 см нижча дуги ребер, м’яка. Аналіз крові: Ер-1,5 Т/л, КП-1,2, лейк.- 3,8 Г/л, тромбоцити-180 Г/л, е-0, п-1, з-58, л-38, м-3; макроцитоз еритроцитів.ШОЕ-28 мм/ч. Якому діагнозу відповідає ця картина?

A * В-12-дефіцитна анемія
B Залізодефіцитна анемія
C Апластична анемія
D Гострому эритромиелозу 
E Хронічна надниркова недостатність

7. Хімік-технолог, 52 роки,  скаржиться на запаморочення, слабкість, часті носові кровотечі. Об’єктивно: шкіра бліда, позитивний симптом «щіпка», тахікардія, тони глухі. Пульс 92 уд/хв..,тиск – 140/90 мм рт.ст. Печінка виступає на 3 см з підребер'я. Аналіз крові: Hb - 100 г/л, ер.- 3,0х1012 /л, лейк.-2,9х109  /л, тромбоцити-50х109  /л. Тривалість кровотечі по Дуке- 8 хв. Сформулюйте діагноз.

A *Хронічна інтоксикація бензолом, середній тяжкості. 
B Хронічна інтоксикація марганцем, 2 стадія 
C Хронічна інтоксикація свинцем, початкова форма. 
D Хронічна інтоксикація ртуттю, середній тяжкості. 
E Хронічна інтоксикація аніліном

8. Жінка 26 років скаржиться на загальну слабкість, підвищену ламкість нігтів, випадіння волосся. Об’єктивно: пульс 94/хв, АТ- 110/70 мм.рт.ст.. Шкіра бліда. У крові: Нв- 90 г/л, Ер.- 3,5х1012/л, КП – 0,7, ШЗЕ – 20 мм/год. Сироваткове залізо – 8,7мкмоль/л. Яке призначення доцільно зробити цій хворій?

A
*Препарати заліза per os.  

B
Препарати заліза парентерально.  

C
Вітамін В12 в/м.  

D
Переливання цільної крові.  

E
Переливання еритроцитарної маси.  
9. У 36-ти річної пацієнтки невелика жовтиниця, слабкість, періодичні запаморочення, серцебиття, селезінка виступає на 2,5 см нижче ребер. Моча кольору міцного чаю, кал темно-коричневого кольору. У аналізі крові нормохромна анемія з ретикулоцитозом 40:1000. У аналізі сечі реакція на уробілін різко позитивна, жовчні пігменти відсутні. Яке дослідження необхідно зробити для встановлення діагнозу?
A *Визначення осмотичної стійкості еритроцитів 
B Визначення сироваткового заліза крові 
C Визначення вмісту вітаміну В- 12 
D Електрофорез білків сироватки крові 
E Стернальну пункцію
10. Жінка 58 років скаржиться на безпричинну появу синців, слабкість, кровоточивість ясен, запаморочення. Об'єктивно: слизові оболонки та шкіряні покриви бліді, з численними
крововиливами різної давнини. Лімфатичні вузли не збільшені. Пульс - 100/хв. АТ - 
110/70 мм рт.ст. З боку внутрішніх органів змін не виявлено. У крові: Ер.-3,0х1012/л, Нв - 92 г/л, К.П. - 0,9, анізоцитоз, пойкілоцитоз, Л - 10х109/л, е - 2%, п - 12%, с - 68%, лімф. - 11%, мон. - 7%, ШЗЕ - 12 мм/год. Додаткове  визначення якого лабораторного показника найбільш доцільне для встановлення діагнозу?

A
*Тромбоцитів

B
Ретикулоцитів

C
Часу згортання крові

D
Осмотичної резистентності еритроцитів

E
Фіброгену

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 
	Завдання
	Указівки 
	Примітка 

	1. Опанувати методикою проведення диференціального діагнозу у хворих з анемією
	Виконати в наступній послідовності: 

1. Провести повне клінічне обстеження хворого  
	 Звернути увагу:при зборі скарг  на слабкість, запаморочення, біль у серці, задишку, серцебиття прискорене, зміни смаку та апетиту, жовтяницю, крововпливи, лихоманку;  при опитуванні по системам органів на порушення ковтання, анамнез захворювання; печіння у язиці, важкість, біль у лівому підребіррі,

 анамнез життя; скарги, що свідчать про ураження загального характеру дихальних
- огляд (загальний, по системам:дихальних  шляхів, лорорганів, периферичної нервової системам органів),в анамнезі захворювання виявити, які ускладнюються кровотечами;стани з підвищеною витратою заліза, віт. В12; патологію  

жкт; звязок з прийомом ліків; вплив токсичних агентів; переливання крові; імунні захворювання.В анамнезі життя зясувати: анемія у хворого уроджена чи придбана; анемія у рідних; акушерська патологія; професія хворого; алергічні захворювання; гемотрансфузії.

 При огляді  - на блідість шкіри, жовтушність, синдром циркуляторно-гіпоксичний; гастроентеричний; запально-септичний; петехіально-плямові крововпливи; силено-,

гепатомегалії, сидеропенії. 

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

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

	4. Розробити план лабораторно-інструментального обстеження  
	Виконати досліження:                                    -загальний ан. крові, тромбоцити,

ретикулоцити; залізозвя’зуючої спроможності крові;

- загальний аналіз сечі, жовчні пігменти, білірубін, гемоглобін;

- стернальна пункція з виявленням мієлограми;         

 При підозрі на:

- гемолітичну анемію- осмотична резистентність еритроцитів, проба Кубса, білірубін;

- залізодефіцитну- сироваткове залізо, 

феритин, залізозв’язуюча спроможність крові. 

- УЗД печінки, селезінки;
- Езофагогастродудено-фіброскопія.
	                                       

	
	5.На підставі

отриманих даних уточнити і сформулювати синдроми виявлені в курируємого хворого
	1. Циркуляторно-гіпоксичний, сидоперичний – залізодефіцитна анемія;

2. Циркуляторно-гіпоксичний, диспептичний
 з проявами глосита– В12(фолієво)дефіцитна анемія;

3. Циркуляторно-гіпоксичний, запально-гіпоксичний, геморагічний – гіпо-, апластична анемія;
 4. Циркуляторно-гіпоксичний, жовтяниця, силено-, гематомегалія – гемолітична анемія.

	
	6. Виділити ведучий синдром, охарактеризувати його особливості


	

	
	7. Врахувати супутні синдроми в курируємого хворого


	Зіставити їх із критеріями діагностики захворювань нирок



	
	8. Обґрунтувати і сформулювати заключний діагноз


	Указати головне захворювання, варіант, важкість, перебіг анемії, ускладнення анемії.

	2. Призначити лікування курируємому хворому


	Урахувати етіологію анемій.    
	Звернути увагу, що ефективна патогенетична терапія при анеміях складає:                                                                       - залізодефіцитних анеміях – препарати заліза (пероральні, парентальні). Етапи ліквідування – ліквідація дефіциту заліза, поповнення депо. Гемотрансфузії.
В12(фолієво)дефіцитних анеміяї – віт. В12 (контроль ефективності – ретикулоцитоз). Гемотрансфузії.
- гіпо-, апластичних анеміях – гемопластичні препарати, гемолітичних уроджених анеміях – силенектомія, гемотрансфузії;


7. Матеріали для самоконтролю  якості підготовки.

А. Питання для самоконтролю
1. Дифференційний діагноз при залізодефіцитній та В12-дефіцитній анеміях.

2. Основні причини дефіциту заліза.

3. Показання для гемотрансфузії.

4. Тактика ведення хворих з анеміями різного генезу.

5. Механізми внутрішньосудинного та внутрішньоклітинного гемолізу.

6. Перелівання компонентів крові та компонентів.

7. Дифференційний діагноз гемолітичної, гіпопластичної, постгеморагічної анемій.

8. Особливості клініки та лабораторної діагностики при гемолітичній гіпопластичній, постгеморагічній анеміях.

9. Основні принципи медикаментозного та немедикаментозного лікування хворих з анеміями різного генезу. Стандарти лікування.

10. Первинна та вторинна профілактика.

Б. Тести для самоконтролю.

1. Жінка 30 років скаржиться на наростаючу слабкість, задишку при фізичному навантаженні. Більше 10 років страждає епілепсією, 3 року постійно приймає діфенін і фенобарбітал. 6 міс. назад прооперована з приводу гострого апендициту. У ЗАК: Ер. - 1,4х1012/л, Нв - 65 гр./л, Тр. - 80х109/л, Лейк.-3,1х109/л, Ю-1%, Е-0%, П-4%, С-34%, Л-37%, М-4%, ШОЕ - 40 мм/год. Мієлограма: Червоний паросток роздратований, змінений по “синьому” типу, зустрічаються одиничні мегалоцити. Чим обумовлений розвиток анемічного синдрому?  

A
Ерітромієлозом 

B
Антагонізм протисудомних препаратів до віт. В-12  

                  C
Розвитком залізодефіциту  

D
Антагонізм протисудомних препаратів до фолієвої кислоти    

E
Гипоплазієй кісткового мозку  

2. Чоловік, 43-х років, скаржиться на періодичні домішки крові в калі, загальну слабкість, стомлюваність, задишку при ходьбі, запаморочення при вставанні з ліжка, серцебиття. При огляді: блідість шкіряних покривів і слизових оболонок, ЧД - 20 за хв., ЧСС - 92 за хв., АТ 105/70 мм рт.ст. ЗАК: Ер. - 2,2*1012/л, Hb - 74 гр./л, рет.-0,2% Тр-ти 160*109/л, Лейк. 7,8*109/л, е - 2%, п. - 6%, с/я - 64%, лф.- 20%, м - 8%, ШОЕ 17 мм/год. Яка анемія має місце?  

A
Хронічна післягеморагічна  анемія

B
Гостра післягеморагічна  анемія

C
В12 - дефіцитна  анемія

D
Фолієводефіцитна анемія

E
Гіпопластична анемія

       
 3. Хвора 30-ти років, в анамнезі щелепно-лицьова травма дві доби тому, скарги на носову і   ясенну кровотечу, що не купіруються. При огляді: блідість шкіряних покривів, тахіпное, помірна тахікардія, гіпотонія. У ЗАК: ер. - 2,0*1012/л, Hb - 60 гр./л, рет.- 4%, Тр-ти — 150*109/л., Лейк. - 9,0*109/л, е - 3%, п - 8%, с/я - 72%, лімф.- 15%, м - 2%, ШОЕ 18 мм/год. Яка анемія має місце?  

A.
Гостра післягеморагічна анемія

B.
Хронічна післягеморагічна залізодефіцитна анемія

C.
Гемолітична анемія

D.
В12 - фолієводефіцитна анемія

E.
Анемія при хворобі Рандю-Ослера

4. Чоловік 46-ти років, БОМЖ, з ознаками виснаження. У аналізі крові: Ер. 1,5*1012/л., Hb - 70 гр./л, рет.- 0,1. Еритроцити різко гіпохромні, мікроцитоз, анізоцитоз, пойкілоцитоз; Тр-ти - 170*109/л, Лейк. - 4,5*109/л, лейкоформула без особливостей, ШОЕ - 16 мм/год. Яка анемія має місце?  

A.
 Апластична анемія 

B.
Мікросфероцитарна анемія  

C.
Гемолітична  анемія

D.
Фолієводефіцитна анемія

E.
Аліментарна залізодефіцитна анемія

5. Жінка, 47 років, рясні місячні з 13 років, 2 пологів, 5 абортів. Скарги: на загальну слабкість, стомлюваність, задишку при ходьбі, запаморочення при вставанні з ліжка, серцебиття. При огляді: блідість шкірних покривів і слизових оболонок, ЧД - 21 за хв., ЧСС - 95 за хв., АТ 100/70 мм рт.ст. ЗАК: Ер. - 2,3*1012/л., Hb - 74 гр./л, рет. - 0,2% Тр-ти - 160*109/л, Лейк. - 7,8*109/л, е - 2%, п - 6%, с/я - 64%, лімф. - 20%, м - 8%, ШОЕ - 17 мм/год., сироваткове залізо - 6,0 мкмоль/л.  Яка анемія має місце?  

A.
Хронічна післягеморагічна анемія 

B.
Гостра післягеморагічна анемія

C.
В12 - дефіцитна анемія

D.
Фолієводефіцитна анемія 

E.
Гіпопластична анемія

6. Студентка 20-ти років, на диспансерному обліку у дільничного терапевта з приводу анемії. Лікувалася не регулярно. За останніх 2 місяці самолікування у формі голодування і занять шейпінгом. Самопочуття погіршало. Визначається ламкість нігтів, волосся, бажання їсти крейду. При огляді: виражена блідість шкіряних покривів і слизових оболонок, тахікардія, гіпотонія. ЗАК: Ер. - 2,7*1012/л, Hb - 62 гр./л, мікроцитоз, анізоцитоз, пойкілоцитоз, КП - 0,65; рет.-0,1%, Тр-ти - 180*109/л, Лейк. - 4,6*109/л, лейкоформула без особливостей, ШОЕ - 17 мм/год, сироваткове залізо - 5,4 мкмоль/л. Про який діагноз можна думати?  

A.
 Гемолітична анемія 

B.
Гіпопластична анемія  

C.
В12 - дефіцитна анемія  

D.
Хронічна залізодефіцитна анемія 

E.
Мікросфероцитоз 
 7. Чоловік 42-х років скаржиться на слабкість, серцебиття, носові кровотечі, появу синяків на шкірі. Об'єктивно: стан тяжкий, на шкірі тулуба і кінцівок петехіальні крововиливи,  лімфовузли не пальпуються, Ps- 116/хв., печінка +2 см, селезінка не пальпується. В крові: виражена  панцитопенія. Про яке захворювання потрібно думати насамперед? 

A. Гіпопластична анемія
B. Геморрагічний васкуліт  

C. Гострий агранулоцитоз 

D. Хвороба Верльгофа   

E. Гострий лейкоз 
8. Хвора 37 років протягом останніх 6 років відзначає часті носові кровотечі, виражені метроррагії, періодичне утворення синяків на шкірі. 10 днів тому, після значної носової кровотечі посилилася слабкість, з'явилися запаморочення і серцебиття. Об'єктивно: шкіряні покриви бліді, на передній поверхні тулуба, ніг і рук виражені петехіальні геморрагії і одиничні екхимози. В крові: Нb- 80 гр./л, Ер.- 4,0*1012/л, КП - 0,7; лейк. - 5,3*109/л, п - 2%, з - 65%, е - 2%, л - 24%, м - 5%, тромб. - 10*109/л, ШОЕ - 15 мм/год. Який найбільш вірогідний діагноз?  

A.Апластична анемія 
B.Залізодефіцитна анемія

C.Гемофілія 

D.Хвороба Верльгофа 

E.Геморрагічний васкуліт 

9. Хвора 56 років поступила в клініку зі скаргами на загальну слабкість, запаморочення, задуху при ходьбі, печію в язиці, оніміння кінцівок. Хворіє близько 5 місяців. Об'єктивно: шкіра та видимі слизові оболонки бліді; гомілки пастозні; лімфовузли не збільшені. Тони серця приглушені, над верхівкою систолічний шум. Язик малиново-червоного кольору, сосочковий шар зглажений. Живіт м'який, печінка виступає на 2 см, селезінка – на 1 см, неболюча. Ан. крові: ер - 1,0*1012/л, Hb - 60 г/л, лей. - 2,5*109/л, е. - 1%, п. - 5%, с. - 57%, л. - 36%, м. - 1%, ШОЕ - 62 мм/год., мегалоцити 6 в полі зору. Назвіть основний діагностичний метод для діагностики даного захворювання:

A. Аналіз пунктату кісткового мозку  

B. Визначення заліза сироватки  

C. Визначення білірубіна у крові 

D. Визначення осмотичної резистентності еритроцитів  

E. Реакція Кумбса  
10. Жінка 26 років скаржиться на загальну слабкість, підвищену ламкість нігтів, випадіння волосся. Об’єктивно: пульс 94 уд. за хв, АТ  110/70 мм рт. ст. Шкіра бліда. У крові: Нв - 90 г/л, Ер. - 3,5*1012/л, КП - 0,7, ШОЕ – 20 мм/год. Сироваткове залізо – 8,7 мкмоль/л. Яке призначення доцільно зробити цій хворій?

A. Препарати заліза per os 

B. Препарати заліза парентерально  

C. Вітамін В12 в/м  D. Переливання цільної крові  E. Переливання еритроцитарної маси

В. Задачі для самоконтролю.

Задача №1.

Хвора 39 років, звернулася до дільничного терапевта зі скаргами протягом 6 місяців на загальну слабкість, запаморочення, задишку, зниження апетиту. Має 4 дітей. Вегетаріанка. Обєктивно: зріст 172 см, вага 52 кг, слизові оболонки бліді, сухі, койлоніхії. Діяльність серця ритмічна, тони звучні, АТ 90/65 мм. рт. ст., ЧСС 120 за хв. В легенях – везикулярне дихання. Печінка та селезінка не збільшені. Симптом Пастернацького негативний з обох боків. Набряків немає. 

ЗАК: Ер. - 2,7*1012/л, КП – 0,6, Нв - 90 г/л, ШОЕ – 10 мм/год. Сироваткове залізо – 8,7 кмоль/л. 

Питання:

1. Ваш попередній діагноз? ЗДА

2. Які обстеження необхідно призначити для визначення заключного діагнозу?

3. Ваші рекомендації медикаментозного та немедикаментозного лікування хворої.

Задача №2.

Хворий 56 років, працює рентгенологом 30 років. Звернувся зі скаргами на загальну слабкість, запаморочення, задишку, серцебиття, кровоточивість десен.

Обєктивно: слизові оболонки бліді з жовтиною, на животі – геморрагічні висипання. Периферійні лімфатичні вузли не збільшені. Діяльність серця ритмічна, ліва границя серця + 2см, АТ 160/95 мм. рт. ст., ЧСС 100 за хв. В легенях – везикулярне дихання. Печінка та селезінка не збільшені. Симптом Пастернацького негативний з обох боків. Набряків немає. 

ЗАК: Ер. - 2,7*1012/л, Нb - 90 г/л, КП - 0,7; лейк. - 3,3*109/л, тромб. - 80*109/л, ШОЕ – 20 мм/год.

Питання:

1. Ваш попередній діагноз? Гіпопластична анемія.

2. Складіть план обстеження пацієнта.

3. З якими захворюваннями необхідно проводити диференціальний діагноз?

Задача №3.

Хворий 23 років, направлений в терапевтичне відділення міської лікарні зі скаргами на головні болі, загальну слабкість, запаморочення, задишку, жовтяницю. Обєктивно: шкіряні покрови лимонно-жовтого кольору. Периферійні лімфатичні вузли не збільшені. Діяльність серця ритмічна, ліва границя серця + 2см, тони серця глухі,  АТ 160/95 мм. рт. ст., ЧСС 100 за хв. В легенях – везикулярне дихання. Печінка +1,5 см, при пальпації болюча, селезінка збільшена. В крові -  Ер. - 3,7*1012/л, Нb - 95 г/л; лейк. - 5,3*109/л, тромб. - 210*109/л, ШОЕ – 20 мм/год., зниження осмотичної резистентності еритроцитів, загальний білірубін 68 ммоль/л, неконюгований – 46 ммоль/л,  

При УЗД органів черевної порожнини – камні жовчного міхура, гепато- та спленомегалія.

Питання:

1. Ваш попередній діагноз? Гемолітична анемія.

2. Складіть план обстеження пацієнта.

3. Яка тактика ведення хворого? 

8.Матеріали для аудиторної самостійної підготовки:

         8.1. Перелік навчальних практичних завдань, які необхідно виконати під час практичного (лабораторного) заняття:

      1. Огляд пацієнтів з анемією
      2. Розшифрування загального аналізу крові
      3. Створення схеми лікування для пацієнтів з анемією
9. Інструктивні матеріали для оволодіння професійними вміннями, навичками:

9.1. Методика виконання роботи, етапи виконання.

Кліничний аналіз крові (норма)

Еритроцити – ч 4,0- 5,1, ж 3,7- 4,7 х1012/л 
Гемоглобін – ч 130- 160, ж 115- 145 г/л

ШОЭ – 2-10 мм/год

Кольоровий показник – 0.86 – 1.05

Лейкоцити – 4.0-  9.0 х 109   /л

Нейтрофіли паличкоядерні – 1-6%

Нейтрофіли сегментоядерні – 47-52%

Базофіли – 0-1%

Эозінофіли – 0.5-5%

Лімфоцити – 19-37%

Моноцити – 3-11%

Ретикулоцити – 0.2-1.2%

Тромбоцити – 180- 320 х109/л

10. Матеріали для самоконтролю оволодіння знаннями, вміннями, навичками.
10.1. Тести різних рівнів (або тести, які входять до складу банку для ректорського контролю).

1. Жінка 30 років скаржиться на наростаючу слабкість, задишку при фізичному навантаженні. Більше 10 років страждає епілепсією, 3 року постійно приймає діфенін і фенобарбітал. 6 міс. назад прооперована з приводу гострого апендициту. У ЗАК: Ер. - 1,4х1012/л, Нв - 65 гр./л, Тр. - 80х109/л, Лейк.-3,1х109/л, Ю-1%, Е-0%, П-4%, С-34%, Л-37%, М-4%, ШОЕ - 40 мм/год. Мієлограма: Червоний паросток роздратований, змінений по “синьому” типу, зустрічаються одиничні мегалоцити. Чим обумовлений розвиток анемічного синдрому?  

A
Ерітромієлозом 

B
Антагонізм протисудомних препаратів до віт. В-12  

                  C
Розвитком залізодефіциту  

D
Антагонізм протисудомних препаратів до фолієвої кислоти    

E
Гипоплазієй кісткового мозку 
2. Чоловік, 43-х років, скаржиться на періодичні домішки крові в калі, загальну слабкість, стомлюваність, задишку при ходьбі, запаморочення при вставанні з ліжка, серцебиття. При огляді: блідість шкіряних покривів і слизових оболонок, ЧД - 20 за хв., ЧСС - 92 за хв., АТ 105/70 мм рт.ст. ЗАК: Ер. - 2,2*1012/л, Hb - 74 гр./л, рет.-0,2% Тр-ти 160*109/л, Лейк. 7,8*109/л, е - 2%, п. - 6%, с/я - 64%, лф.- 20%, м - 8%, ШОЕ 17 мм/год. Яка анемія має місце?  

A
Хронічна післягеморагічна  анемія

B
Гостра післягеморагічна  анемія

C
В12 - дефіцитна  анемія

D
Фолієводефіцитна анемія

E
Гіпопластична анемія

       
 3. Хвора 30-ти років, в анамнезі щелепно-лицьова травма дві доби тому, скарги на носову і   ясенну кровотечу, що не купіруються. При огляді: блідість шкіряних покривів, тахіпное, помірна тахікардія, гіпотонія. У ЗАК: ер. - 2,0*1012/л, Hb - 60 гр./л, рет.- 4%, Тр-ти — 150*109/л., Лейк. - 9,0*109/л, е - 3%, п - 8%, с/я - 72%, лімф.- 15%, м - 2%, ШОЕ 18 мм/год. Яка анемія має місце?  

A.
Гостра післягеморагічна анемія

B.
Хронічна післягеморагічна залізодефіцитна анемія

C.
Гемолітична анемія

D.
В12 - фолієводефіцитна анемія

E.
Анемія при хворобі Рандю-Ослера

4. Чоловік 46-ти років, БОМЖ, з ознаками виснаження. У аналізі крові: Ер. 1,5*1012/л., Hb - 70 гр./л, рет.- 0,1. Еритроцити різко гіпохромні, мікроцитоз, анізоцитоз, пойкілоцитоз; Тр-ти - 170*109/л, Лейк. - 4,5*109/л, лейкоформула без особливостей, ШОЕ - 16 мм/год. Яка анемія має місце?  

A.
 Апластична анемія 

B.
Мікросфероцитарна анемія  

C.
Гемолітична  анемія

D.
Фолієводефіцитна анемія

E.
Аліментарна залізодефіцитна анемія

5. Жінка, 47 років, рясні місячні з 13 років, 2 пологів, 5 абортів. Скарги: на загальну слабкість, стомлюваність, задишку при ходьбі, запаморочення при вставанні з ліжка, серцебиття. При огляді: блідість шкірних покривів і слизових оболонок, ЧД - 21 за хв., ЧСС - 95 за хв., АТ 100/70 мм рт.ст. ЗАК: Ер. - 2,3*1012/л., Hb - 74 гр./л, рет. - 0,2% Тр-ти - 160*109/л, Лейк. - 7,8*109/л, е - 2%, п - 6%, с/я - 64%, лімф. - 20%, м - 8%, ШОЕ - 17 мм/год., сироваткове залізо - 6,0 мкмоль/л.  Яка анемія має місце?  

A.
Хронічна післягеморагічна анемія 

B.
Гостра післягеморагічна анемія

C.
В12 - дефіцитна анемія

D.
Фолієводефіцитна анемія 

E.
Гіпопластична анемія

6. Студентка 20-ти років, на диспансерному обліку у дільничного терапевта з приводу анемії. Лікувалася не регулярно. За останніх 2 місяці самолікування у формі голодування і занять шейпінгом. Самопочуття погіршало. Визначається ламкість нігтів, волосся, бажання їсти крейду. При огляді: виражена блідість шкіряних покривів і слизових оболонок, тахікардія, гіпотонія. ЗАК: Ер. - 2,7*1012/л, Hb - 62 гр./л, мікроцитоз, анізоцитоз, пойкілоцитоз, КП - 0,65; рет.-0,1%, Тр-ти - 180*109/л, Лейк. - 4,6*109/л, лейкоформула без особливостей, ШОЕ - 17 мм/год, сироваткове залізо - 5,4 мкмоль/л. Про який діагноз можна думати?  

A.
 Гемолітична анемія 

B.
Гіпопластична анемія  

C.
В12 - дефіцитна анемія  

D.
Хронічна залізодефіцитна анемія 

E.
Мікросфероцитоз 

 7. Чоловік 42-х років скаржиться на слабкість, серцебиття, носові кровотечі, появу синяків на шкірі. Об'єктивно: стан тяжкий, на шкірі тулуба і кінцівок петехіальні крововиливи,  лімфовузли не пальпуються, Ps- 116/хв., печінка +2 см, селезінка не пальпується. В крові: виражена  панцитопенія. Про яке захворювання потрібно думати насамперед? 

A. Гіпопластична анемія
B. Геморрагічний васкуліт  

C. Гострий агранулоцитоз 

D. Хвороба Верльгофа   

E. Гострий лейкоз 
8. Хвора 37 років протягом останніх 6 років відзначає часті носові кровотечі, виражені метроррагії, періодичне утворення синяків на шкірі. 10 днів тому, після значної носової кровотечі посилилася слабкість, з'явилися запаморочення і серцебиття. Об'єктивно: шкіряні покриви бліді, на передній поверхні тулуба, ніг і рук виражені петехіальні геморрагії і одиничні екхимози. В крові: Нb- 80 гр./л, Ер.- 4,0*1012/л, КП - 0,7; лейк. - 5,3*109/л, п - 2%, з - 65%, е - 2%, л - 24%, м - 5%, тромб. - 10*109/л, ШОЕ - 15 мм/год. Який найбільш вірогідний діагноз?  

A.Апластична анемія 
B.Залізодефіцитна анемія

C.Гемофілія 

D.Хвороба Верльгофа 

E.Геморрагічний васкуліт
9. Хвора 56 років поступила в клініку зі скаргами на загальну слабкість, запаморочення, задуху при ходьбі, печію в язиці, оніміння кінцівок. Хворіє близько 5 місяців. Об'єктивно: шкіра та видимі слизові оболонки бліді; гомілки пастозні; лімфовузли не збільшені. Тони серця приглушені, над верхівкою систолічний шум. Язик малиново-червоного кольору, сосочковий шар зглажений. Живіт м'який, печінка виступає на 2 см, селезінка – на 1 см, неболюча. Ан. крові: ер - 1,0*1012/л, Hb - 60 г/л, лей. - 2,5*109/л, е. - 1%, п. - 5%, с. - 57%, л. - 36%, м. - 1%, ШОЕ - 62 мм/год., мегалоцити 6 в полі зору. Назвіть основний діагностичний метод для діагностики даного захворювання:

A. Аналіз пунктату кісткового мозку  

B. Визначення заліза сироватки  

C. Визначення білірубіна у крові 

D. Визначення осмотичної резистентності еритроцитів  

E. Реакція Кумбса  
10. Жінка 26 років скаржиться на загальну слабкість, підвищену ламкість нігтів, випадіння волосся. Об’єктивно: пульс 94 уд. за хв, АТ  110/70 мм рт. ст. Шкіра бліда. У крові: Нв - 90 г/л, Ер. - 3,5*1012/л, КП - 0,7, ШОЕ – 20 мм/год. Сироваткове залізо – 8,7 мкмоль/л. Яке призначення доцільно зробити цій хворій?

A. Препарати заліза per os 

B. Препарати заліза парентерально  

11.Тема наступного заняття. 
Ведення хворого  з лейкемоїдною реакцією та лейкемією.

