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1.Тема №33  «Ведення  хворого з пурпурою. Ведення хворого з геморагічним синдромом»  – 6 годин.

2. Актуальність теми:
            Незважаючи на те, що за останні десятиліття медична наука внесла значний вклад у рішення питань етіології, патогенезу, діагностики і лікування тромбоцитопеній, але відсоток смертності і резистентних до терапії, сягає 2-5%.

           На занятті студенти вирішують конкретну проблему: вчаться  діагностувати тромбоцитопенічну пурпуру. Більшість питань, що розбирається на занятті, носять характер проблемності. Синтезуючи отримані під час огляду хворого дані та користуючись знаннями про зміни показників крові при даній патології, враховуючи дані опитування, огляду, пальпації, перкусії та аускультації, трактуючи дані додаткових методів обстеження студенти вчаться диференціювати тромбоцитопенічну пурпуру з іншими геморагічними зазворюваннями.
 Геморагічні діатези – неоднорідна група захворювань з підвищеною кровоточивістю, зумовленою порушеннями в різних ланках гемостазу (коагуляційній, тромбоцитарній, судинній), широко поширена серед усіх вікових груп. За даними ВООЗ, у країнах Європи частота гемофілії А становить 1:10 000, гемофілії В – 1:40 000 новонароджених хлопчиків, інші спадкові коагулопатії сумарно – б – 6 : 1 000 000, ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура – 2-2,5 : 100 000, геморагічний васкуліт – 2,5 :10 000 дітей. Зростання  цієї патології протягом останніх 10-15 років, в основному за рахунок ідіопатичної тромбоцито-пенічної пурпури і геморагічного васкуліту, пов'язують зі збільшенням алергізації  населення та екологічним неблагополучиям. Усе це вимагає глибокого та детального вивчення даної теми.

3. Цілі заняття:

3.1.  Загальні цілі ( з визначенням рівня засвоєння за Безпальком, що планується використати):

	- ознайомити студентів, створити уявлення  про тромбоцитопенічну пурпуру, причини їх  виникнення  особливості  клінічних  проявів, перебіг хвороби, ускладнення ,сучасні методи діагностики та лікування .   
	I рівень

	- студент повинен знати, засвоїти що сприяє виникненню тромбоцитопенічної пурпури, патогенез, особливості клінічної  картини, ускладнення, сучасні методи діагностики та  їх  інтерпретацію. Засвоїти план до обстеження та диференціальної діагностики з метою подальшого використання сучасних методів лікування даної патології, прогнозувати наслідки та реабілітацію хворих
	II рівень

	- надати студентам можливість оволодіти практичними навичками та технікою виконання     курацією хворих з метою удосконалення фізікального обстеження пацієнта, аналізувати дані лабораторних та спеціальних методів дослідження, користуватися архівом найбільш показових змін при різноманітній патології з порівнянням конкретних даних в кожному клінічному випадку
	III рівень

	- надати студентам вміння володіти клінічними методами дослідження, лабораторної діагностики, досліджувати функціональну характеристику органів та систем, клінічно охарактеризувати. Клінічно мислити в кожній конкретній ситуації, виставити основні і та супутні діагнози, обґрунтувати необхідні методи терапії.         
	IV рівень




         3.2. Виховні цілі: (ознайомитися з внеском вітчизняних вчених у вивчення про​блеми; вміти пояснити хворому необхідність):

Лікар повинен знати про сучасні досягнення, пам’ятати про деонтологічної, екологічної, правової, психологічної, патріотичної, професійної відповідальності , та правовий аспект.

3.3. Конкретні цілі: 

- знати:  

   2.1.  Малювати схему кровотворення.

    2.2. Уміти дати характеристику, тромбоцитопенічної пурпурі як різновиду  геморагічного захворювання.

     2.3. Пояснювати механізми порушення кровотворення і згортання крові, кількісних і якісних змін у складі периферичної крові при тромбоцитопенічної пурпурі .

      2.4. Правильно інтерпретувати основні сучасні уявлення про етіологію і патогенез.

      2.5. Трактувати зміни в загальному аналізі крові та мієлограмі.

      2.6. Скласти план лікування тромбоцитопенічної пурпури

3.4. На основі теоретичних знань з теми:

- володіти клінічними методами дослідження, лабораторної діагностики, досліджувати функціональну характеристику органів та систем, клінічно охарактеризувати. Клінічно мислити в кожній конкретній ситуації, виставити основні і та насупутні діагнози, обґрунтувати необхідні методи терапії.         

4. Матеріали до аудиторної самостійної підготовки 
(міждисциплінарна інте​грація).

	№№

п.п.
	Дисципліни
	Знати
	Вміти

	1
	2
	3
	4

	1.
	Попередні дисципліни

1. Анатомія

2.Гістологія                     

3.Фізіологія
	Які органи відносяться до системи кровотворення .

Участь різних органів у кровотворенні в різні періоди життя плоду.

Етапи нормального кровотворення і функції кліток різних паростків і рядів кровотворення Гематологічна норма периферичної крові і функції нормальних кліток.                                 
	Виявляти норму та відхилення від норми.



	2.
	Наступні дисципліни

Пропедевтика внутрішніх хвороб
	Основні клінічні ознаки при хронічній та гострій ТП
	Вміти обстежувати хворого

 з типовими синдромами для ( хвороби Верльгофа)

Відрізнити клінічну картину та лаб. картину цих захворювань.

	3.


	Внутрипредметна інтеграція

А) Імунологія 
Б) Онкологія 
	Диференціально – діагностичні ознаки. Показники мієлограми. 
	Відрізнити клінічну картину та лаб. картину цих захворювань. Проводити діагностичні тести.


5. Зміст теми (текст або тези), граф логічної структури заняття.

студент при підготовці до заняття:

1. Тромбоцитопенічна пурпура (хвороба Верльгофа)
захворювання найчастіше імунного генезу, в основі якого, головним чином, лежить посилений розпад тромбоцитів із зниженням їх кількості у крові.

2.Тромбоцитопенії:


1.первинні(ІТП, ізоімунні, трансімунні,спадкові форми)

2.вторинні(симптоматичні)

3. Форми тромбоцитопенічної пурпури


1.гостра

2.хронічна

4.Основний синдром, який зустрічається при тромбоцитопенічній  пурпурі:


1. геморагічний синдром 

5.  Основні зміни в загальному аналізі крові при тромбоцитопенічній пурпурі:
- тромбоцитопенія

- збільшення часу кровотечі

- зменшення ретракції кровяного згустка

- збільшення ретикулоцитів

6. Основні методи діагностики :
- клінічні дані

- загальний аналіз крові

- коагулограма

- мієлограма

7.Основні клінічні ознаки


шкірні геморагії,

 кровотечі зі слизових різних органів

8.Основні методи лікування тромбоцитопенічної пурпури


- глюкокортикоїди(преднізолон)

- цитостатики(циклофосфан)

- спленектомія

- плазмаферез

6.Матеріали методичного забезпечення заняття.:

6.1 Завдання для самоперевірки вихідного знань- вмінь .

1. Поняття про тромбоцитопенії.

2. Сучасні уявлення про етіологію і патогенез  тромбоцитопенічної пурпури. 

3. Принципи класифікації. 

4. Характеристика стану органів кровотворення і картини периферичної крові.

5. Порушення функцій організму і його реактивності при тромбоцитопенічній пурпурі, їхні механізми, можливі шляхи фармакокорекції.

6. Основні методи діагностики.

7. Основні методи лікування.

Практичні роботи (завдання), які виконуються на занятті:

1. Обстеження хворого з тромбоцитопенічною пурпурою.

2. Постановка попереднього діагнозу.

3. Складання плану необхідних лабораторних і інструментальних досліджень з метою підтвердження попереднього діагнозу.

4. Формулювання остаточного діагнозу згідно класифікації.

5. Обговорення принципів диференційної терапії хворого, зважаючи на стадію хвороби та наявності ускладнень.

6. Виписування рецептів хворому .

7. Обговорення прогнозу для хворого, питань медичної реабілітації та працевлаштування.

8. Питання профілактики.

1. Яка найчастіша клінічна форма геморагічного  васкуліту?

А. Кардіальна

В. Церебральна

З. Проста, шкіряна

D. Суглобова

Е. Абдомінальна

2. Який клінічний тип кровоточивості характерний для тромбоцитопенічного синдрому?

А. Петехіально-плямовий

В. Ангіоматозний

С. Змішаний

D. Васкулітно-пурпурний

Е. Гематомний

3. З якого препарату рекомендується починати лікування геморагічного васкуліту?

А. Гепарін

Б. Вікасол

С. Хлорід  кальцію 

D. Глюкокортікостероїди

Е. Діцинон 

4. Який з рутинних показників коагулограми є найбільш інформативним для діагностики геморагій, пов'язаних із захворюваннями печінки?

А. Час згортання крові

В. Протромбіновий показник

С. Тромбіновий час

D. Каолін-кефаліновий час

Е. Тривалість кровотечі

5. Які порушення гемостазу характерні для ідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури, ОКРІМ:

 А.Тромбоцитопенії

 В. Ослаблення ретракції кров'яного згустка

 С. Подовження часу кровотечі по Дьюку

 D. Підвищення проникності судинної стінки (позитивний симптом щипка, джгута)

 Е. Зниження протромбінового індексу

Вірні відповіді :  1-С, 2-А, 3-А, 4-В, 5-Е.

6.2 Інформацію, необхідну для формування знань- умінь , можна знайти в наступних джерелах .:

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.
	№№

п.п.
	Основні завдання
	Вказівки
	Відповіді

	1
	2
	3
	4

	1

2.

3.

4.
	Визначити: етіологію, патогенез,класифікацію. АТП.

Визначити клінічні варіантиАТП.

Вивчити зміни лабораторних даних

Ознайомитись з алгоритмом діагностичних данних 
	Знати визначеня АТП, фактори ризику, основні механізми порушення АТП.

Знати чітко всі ознаки пурпури .

Скласти дифдіагностику данного захорювання.
	


  6.3  Орієнтуюча карта щодо самостійної роботи з літературою з теми заняття.

Тромбоцитопенічна пурпура (хвороба Верльгофа) - захворювання найчастіше імунного генезу, в основі якого, головним чином, лежить посилений розпад тромбоцитів із зниженням їх кількості у крові.

Етіологія. Етіологічними факторами можуть бути такі:

І Тромбоцитопенія    внаслідок    підвищеного    пошкодження тромбоцитів:

1) Спадкові форми (внаслідок дефекту ферментів гліколізу чи циклу Кребса, що призводить до пошкодження мембрани тромбоцитів і скорочення їх життя - спостерігаються рідко).

2) Набуті форми:

а) імунні (алоімунні, трансімунні, гетероімунні, аутоімунні) - симптоматичні (системний червоний вовчак, хронічний активний гепатит, тощо) та ідіопатичні (при нез'ясованій причині). Найбільш часті аутоімунні - з утворенням антитіл

проти особистих тромбоцитів (при вірусних пошкодженнях); алоімунні та трансімунні спостерігаються переважно у новонароджених, гетероімунні - у дорослих (пошкодження тромбоцитів внаслідок вживання деяких лікарських речовин);

б)неімунні (механічне пошкодження тромбоцитів при гемангіомах, спленомегаліях різного походження, протезах клапанів серця).

ІІ Тромбоцитопенії внаслідок недостатнього утворення тромбоцитів (при гемобластозах, гіпо- і апластичній анемії, В12-дефіцитній анемії, гемолітичній анемії-нічній пароксизмальній гемоглобінурії).

ІІІ Тромбоцитопенії внаслідок підвищеного споживання тромбоцитів (обов'язкова складова частина ДВЗ- синдрому).

Патогенез. Підвищене руйнування тромбоцитів макрофагами  селезінки пов'язано з фіксацією на поверхні тромбоцита антитіл (IgG), які продукуються лімфоїдною тканиною селезінки хворих і направлені проти антигенів особистих тромбоцитів. Внаслідок цього різко скорочується тривалість життя тромбоцитів (до декількох годин - в N - 7-10 днів). У відповідь на посилене руйнування тромбоцитів компенсаторно підвищується їх продукція в кістковому мозку в декілька разів. Про це свідчить підвищення в кістковому мозку кількості мегакаріоцитів і відсутність навколо тромбоцитів, що підтверджує їх підвищений вихід в кров'яне гирло ( але не про недостатнє їх відмежування).

Класифікація:

І Спадкове порушення тромбоцитопоезу:
У      результаті      редукованого      мегакаріоцитопоезу (амегакаріоцитарні тромбоцитопенії):
- родинна конституційна панцитопенія (Фанконі);

-з аплазією променевої кістки;

- спадкова амегакаріоцитарна.

2 У результаті неефективного тромбоцитопоезу (мегакаріоцитарна тромбоцитопенія).

2.1Форми з домінантним успадкуванням:

- аномалія Мея-Гегліна;

- синдром Себастьяна;

- спадкова із захворюванням нирок;

- родинна без інших аномалій.

2.2Форми з рецесивним успадкуванням:

- синдром Віскотта-Олдрича;

- ізольована Х-хромосомальна тромбоцитопенія. 

II Набуті порушення тромбоцитопоезу:

1У результаті редукованого мегакаріоцитопоезу:

- апластична анемія;

- мегакаріоцитарна аплазія;

- інфільтрація кісткового мозку (рак, лейкоз, злоякісна    лімфома, мієломна хвороба)

-витіснення кісткового мозку (остеомієлофіброз, ретикульозні накопичення);

- іонізуюча радіація, мієлосупресивні медикаменти;

- субстанції, які гальмують утворення тромбоцитів;

- вірусні інфекції;

- пароксизмальна нічна гемоглобінурія.

2У результаті неефективного мегакаріоцитопоезу:

- дефіцит вітаміну В12, фолієвої кислоти;

- алкоголь.

3 невідомим патогенезом:

- циклічна тромбоцитопенія;

- ХНН.

- Тромбоцитопенії, зумовлені підвищеним руйнування тромбоцитів:

І Природжені тромбоцитопенії:

1Імунні:

-  медикаментозні;

-алоімунна у новонароджених;

-у новонароджених, матері яких хворіють на імунну тромбоцитопенію.

2Неімунні:

- гемолітична хвороба новонароджених;

- недоношеність;
- внаслідок ЕРН-гестозу;

- внаслідок сепсису;

- внаслідок тромбозу ниркових вен;

- внаслідок синдрому Казабаха-Меррітт. 

-II Набуті:

1Імунні:

- ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура (гостра і хронічна);

- післятрансфузійна тромбоцитопенія;

- медикаментозна;

- внаслідок анафілактичного шоку;

- внаслідок аутоімунної гемолітичної анемії;

- внаслідок СЧВ;

- внаслідок лімфом;

- внаслідок синдрому ТИ;

- внаслідок лікування антилімфоцитарною сироваткою.

2 Неімунні:

- внаслідок сепсису;

- внаслідок ДВЗ-синдрому;

- внаслідок гемолітично-уремічного синдрому;

- внаслідок тромботичної тромбоцитопенічної пурпури;

-медикаментозні.

Клініка. На гостру аутоімунну тромбоцитопенічну пурпуру хворіють переважно діти віком 2 — 9 років. Захворювання характеризується раптовим початком та швидким видужанням (до 6 міс). Виникненню клінічних проявів нерідко передує вірусна інфекція верхніх дихальних шляхів або травного тракту. Клінічна картина характеризується появою на шкірі хворих ознак кровоточивості мікроциркуляторного типу у вигляді дрібноточкових петехій, невеликих синців, геморагічних висипань на слизовій оболонці ротової порожнини. Характерна кровоточивість слизових оболонок носа, ясен. Екхімози частіше локалізуються на передній поверхні тулуба, верхніх і нижніх кінцівок. Характерне утворення крововиливів великих розмірів у місцях ін'єкцій, виникнення геморагій у місцях стиснення шкіри комірцем сорочки, гумкою тощо. Лімфатичні вузли, печінка та селезінка при ідіопатичній тромбоцитопенічній пурпурі не збільшені. Хронічна форма аутоімунних тромбоцитопеній (тривалістю понад 6 міс) частіше спостерігається у жінок віком від 20 до 40 років. Клінічні прояви розвиваються поступово, характерний хронічно-рецидивний або затяжний перебіг захворювання. У жінок ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура проявляється рясними та тривалими менструаціями. Рідко спостерігаються крововиливи в склеру або сітківку, кровотечі з травного тракту, у жінок — крововиливи в яєчники (apoplexia ovarii), що клінічно симулює позаматкову вагітність. При важких формах захворювання можуть виникати ниркові кровотечі. Небезпечним ускладненням тромбоцитопенії є крововилив у мозок та субарахноїдальний простір, кровотечі після тонзилектомії.

Діагностика. У діагностиці ідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури важливу роль відіграє відсутність зв'язку виникнення кровоточивості з будь-яким попереднім чи фоновим захворюванням. Основною лабораторною ознакою є зниження кількості тромбоцитів (менше ніж 100•109/л), але кровоточивість розвивається найчастіше лише при кількості тромбоцитів менше ніж 30•109/л. Вихід у периферійну кров молодих форм тромбоцитів проявляється переважанням у мазку тромбоцитів великих розмірів, малозернистих «голубих» тромбоцитів, пойкілоцитозом тромбоцитів. Час життя тромбоцитів скорочений, інколи до кількох годин (замість 7 — 10 днів у нормі), подовжується час кровотечі (понад 15 хв за Дюке замість 3 —5 хв. у нормі), манжетна проба Кончаловського — Румпеля — Леєде позитивна.

У багатьох випадках визначають збільшення рівня на тромбоцитах. Час згортання крові не порушений, гепариновий час плазми крові подовжений. Порушений тест генерації тромбопластину (Біггса —Дугласа). Після масивної кровотечі розвивається гостра постгеморагічна анемія з нейтрофільним лейкоцитозом, а при частих повторних кровотечах — хронічна постгеморагічна анемія з характерними змінами у гемограмі. Наслідком руйнування тромбоцитів і підвищеного у зв'язку з цим тромбоцитопоезу в кістковому мозку є гіперплазія тромбоцитарного апарату, збільшення кількості молодих форм мегакаріоцитів з переважанням мегакаріобластів та промегакаріоцитів. Під час гістологічного дослідження видаленої селезінки виявляють збільшену кількість лімфатичних вузликів та реактивних центрів у білій пульпі, множинні плазматичні клітини на периферії дрібних судин у крайовій зоні, що свідчить про активний синтез імуноглобулінів. У макрофагах виявляють тромбоцити на різних стадіях руйнування.

Критерії діагностики:

- плямисто-петехіальний тип кровоточивості; 

- кровотечі зі слизових оболонок; 

- тромбоцитопенія, пойкілоцитоз тромбоцитів; 

- збільшення часу кровотечі; 

- зменшення ретракції кров'яного згустка;

- гіперплазія мегакаріоцитів, збільшення кількості молодих мегакаріоцитів у мієлограмі.

У диференціальній діагностиці ідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури з тромбоцитопеніями при таких захворюваннях, як апластична анемія, гостра та хронічна форми лейкемії, метастази раку в кістковий мозок, найбільш інформативною є стернальна пункція та трепанобіопсія, а також мають значення особливості клініко-гематологічної картини перерахованих захворювань.

Імунні тромбоцитопенії диференціюють із вторинними аутоімунними тромбоцитопеніями, які розвинулися на фоні системних захворювань сполучної тканини (системний червоний вовчак, системна склеродермія), аутоімунних органоспецифічних захворювань (аутоімунний тіреоїдит Хашімото, дифузний токсичний зоб).

Деякі медикаменти, такі як хінін, хінідин, сульфаніламідні препарати, саліцилати, барбітурати, стрептоміцин, препарати миш'яку, золота, можуть бути причиною виникнення імунної тромбоцитопенії. Окрім того, багато інших лікарських засобів здатні спричинювати тромбоцитопатію та тромбоцитопенію. Це, зокрема: β-адреноблокатори, новокаїн, антигістамінні засоби, аміназин, антибіотики, еуфілін, цитостатики, гепарин, етанол тощо. У встановленні діагнозу допомагає правильно зібраний анамнез.

Приклади формулювання діагнозу

1. Ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура (хвороба Верльгофа): хронічний перебіг, фаза загострення; носова кровотеча (дата). ФКХ II.

2. Апластична анемія: нез'ясованого генезу, середньої важкості; симптоматична тромбоцитопенія,

3.  Вагітність 26 тиж.: гостра ізоімунна тромбоцитопенічна пурпура.

4.  Ідіопатична тромбоцитопенічна пурпура (хвороба Верльгофа): середньої тяжкості; фаза ремісії.

Лікування.

Режим - залежить від тяжкості захворювання. 

Дієта - стіл №15.

Медикаментозна терапія.  При вираженому геморагічному синдромі для лікування хворих на ідіопатичну тромбоцитопенічну пурпуру використовують глюкокортикостероїдні гормони (середня початкова доза — 60 мг на до¬бу). Ефективність глюкокортикостероїдів у дозі 1,5 — 2 мг/кг на добу упродовж 4 тиж. становить від 10 до ЗО % при хронічній формі захворювання. У хворих з гострою формою ідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури кількість тромбоцитів неухильно зростає з досягненням повної ремісії. Якщо глюкокортикостероїди недостатньо ефективні, призначають делагіл (1 таблетка на добу) упродовж 2 міс під контролем кількості лейкоцитів і офтальмологічної картини. Використовують також імуномодулятори (тималін, Т-активін, спленін).

Якщо консервативна терапія неефективна в терміни від 4 до 6 міс від початку лікування, рекомендують спленектомію (у 80 % хворих — висока ефективність, а у 60 % — тривала ремісія). Спленектомія протипоказана при першому епізоді ідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури (можливий клінічний ефект від глюкокортикостероїдів), у дітей (для гострої форми захворювання характерна спонтанна ремісія), у вагітних (ризик розвитку сепсису та інших ускладнень). При вагітності частота загострень знижується, пологи рекомендується вести під захистом стероїдних гормонів, особливо якщо жінка раніше ними лікувалася. Показники смертності після спленектомії становлять менше ніж 1 %.

Ще один напрямок терапії при ідіопатичній тромбоцитопенічній пурпурі — високі дози (400 мг/кг) імуноглобулінів для внутрішньовенного введення впродовж 5 днів. Лікувальна дія цих препаратів полягає в тому, що вони інактивують антитіла, зв'язують і виводять бактеріальні, вірусні та інші антигени.

Видаленню ЦІК, аутоантитіл сприяють також аферентні методи лікування — плазмаферез.

На особливу увагу заслуговують питання трансфузійної терапії хворих на ідіопатичну тромбоцитопенічну пурпуру. Необхідно враховувати, що алогенна трансфузія крові несприятливо впливає на імунітет реципієнта, крім того, у консервованій донорській крові через 1—2 доби гинуть тромбоцити і лейкоцити, а на 3-тю — 4-ту добу на 50 % знижується газотранспортна функція еритроцитів. Ін'єкції тромбоцитної маси не показані для більшості хворих на ідіопатичну тромбоцитопенічну пурпуру, оскільки можливе посилення імунізації та тромбоцитолізу. Тільки в разі зниження рівня гемоглобіну нижче ніж 60 г/л (гематокрит 18 — 25 %) або при масивній гострій крововтраті рекомендують переливання відми¬тих еритроцитів (не більше ніж 3 доби консервації) і корекцію ОЦК за допомогою кристалоїдних і колоїдних розчинів.

При критичних станах (гострий геморагічний синдром при зниженні кількості тромбоцитів нижче ніж 20 • 109/л) проводять трансфузію тромбоконцентрату, заготовленого від донора, сумісного з пацієнтом за системою ABO, на фракціонаторі крові. З метою гемостазу призначають свіжозаморожену плазму, амінокапронову кислоту, інгібітори протеаз, дицинон. При носових кровотечах проводять нещільну тампонаду носа з використанням гемостатичної губки й андроксону.

Профілактика. Усі хворі на ідіопатичну тромбоцитопенічну пурпуру повинні перебувати під диспансерним спостереженням лікаря-гематолога. Під час працевлаштування необхідно враховувати, що пацієнтам протипоказані робота і перебування в умовах охолодження (на вулиці) і перегрівання (у гарячих цехах), великі фізичні навантаження, заняття спортом, теплові процедури. Виключаються з уживання алкоголь, оцет, медикаменти (нестероїдні протизапальні засоби, вітамін В6, карбеніцилін, аміназин, антикоагулянти, фібринолітичні засоби), що порушують агрегаційну функцію тромбоцитів. Корисним є включення в раціон земляних горіхів — арахісу, приймання всередину настоїв з листків кропиви, подорожника, деревію.

Перебіг, прогноз. У 80 — 90 % хворих зазвичай через 4 — 16 тиж. настає спонтанне виліковування, в окремих випадках захворювання може тривати до 12 міс. Перебіг ідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури хронічно рецидивний — періоди кровоточивості чергуються з періодами затихання геморагічного синдрому. Спонтанні ремісії спостерігаються в 10 % хворих дітей, серед дорослих — надзвичайно рідко. Смертність при важких формах ідіопатичної тромбоцитопенічної пурпури, резистентних до терапії, сягає 2 —5 %.

7. Матеріали методичного забезпечення заняття.

Контрольні питання.

1. До якої групи захворювань відносяться всі гемофілії?

2. Які клінічні типи кровоточивості Вам відомі?

3. Які показники гемостаза найбільш важливі для діагностики тромбоцитопенічної пурпури?

4.Що є основним патогенетичним засобом лікування ідіопатичної аутоімунної тромбоцитопенічної пурпури?

5. До якої групи захворювань відноситься геморагічний васкуліт?

6. Яка форма геморагічного васкуліту зустрічається найбільш часто?

7. З якого препарату треба починати лікування геморагічного васкуліту?

8. Назвіть основні клінічні форми геморагічного васкуліту.

9.Для яких геморагічних захворювань (ускладнень) найбільш характерне подовження часу згортання крові?

10. Назвіть основні препарати,  що володіють гемостатичною дією.

Тести 
1. Підліток 13 років хворіє на гемофілію А, після їзди на велосипеді з'явилися болі в правому колінному суглобі. Діагностовано правосторонній гемартроз колінного суглоба.  Що слід призначити хворому насамперед?

А. Свіжозаморожену плазму

В. Тромбоцитарну суспензію

С. Кріопреципітат.

D. Альбумін плацентарний.

Е. Амінокапроновую кислоту.

2. У хворого ідіопатичною тромбоцитопенічною пурпурою більше тижня продовжується важка носова кровотеча, що не зупиняється при лікуванні місцевими гемостатиками та тампонадой. Розвинулася після геморагічна анемія. Що потрібно вводити хворому для зупинки кровотечі?

А. Тромбоцитарную масу

В.  Амінокапроновую кислоту

С.  Еритроцитарну масу

D.  Фібріноген

Е.  Суху плазму

3. У хворого 26 років  з проявами кровоточивості на шкірі та зі слизових оболонок, досліджений аналіз крові: ер. 3,2 х 1012/л, Hb - 82 гр./л,  ШОЕ - 23 мм/год, лейкоцити - 7,3 х 109/л,  еоз. -3%, баз. - 1%, пал. - 6%, с/я - 70%, лімф. - 18%, мон - 2%, тромбоцити 80 х109/л. Ретракція кров'яного згустка ослаблена. Лікар прийшов до висновку, що у хворого є тромбоцитопенічний синдром. При яких захворюваннях може бути тромбоцитопенічний синдром, ОКРІМ:

А. Гострий лейкоз

В. Апластична анемія

С. Системний червоний вовчак

D. Ідиопатична тромбоцитопенічна пурпура

Е. Тяжка позалікарняна пневмонія

4. Хворий 42 років поступив в стаціонар зі скаргами на підвищену кровоточивість слизових оболонок, крововиливи в шкіру у вигляді екхимозів, носові і маткові кровотечі. Після клінічного обстеження був встановлений діагноз: ідиопатична тромбоцитопенічна пурпура. Яка  причина даного захворювання?

А. Утворення антитромбоцитарних аутоантитіл

В. Порушення протромбінутворюючої функції печінки

С.Недостатність плазмових факторів тромбопластиноутворювання (факторів YIII, IX, X)

D.Дефіцит  фібринстабілізуючого фактора

Е. Зниження рівня фібриногену
5. Хлопчику 10 років, який страждає рецидивуючими гемартрозамі колінних суглобів, після обстеження поставлений діагноз - гемофілія А, важка форма. З  патологією якого фактору згортання крові пов'язано це захворювання ?

А. Фактор Віллебранда

В.  Фактор IX

С.  Фактор  X

D. Фактор YIII 

Е.  Фібринстабілізуючий фактор (фактор XIII)

Вірні відповіді. 1-С, 2-А, 3-Е, 4-А, 5-Д.

Ситуаційні задачі

Задача №1.Жінка 28 років, звернулася до лікаря зі скаргами на появу тривалих маткових кровотеч, дрібнокрапковий геморагічний висип і крововиливи на шкірі, що виникають спонтанно або після незначних травм. Вважає себе хворою протягом 6-7 місяців, коли без всякої причини з'явилася носова кровотеча. Об'єктивно: на шкірі свіжі і старі геморрагії, позитивні симптоми джгута та щипка, кровотеча з ясен. У крові: ер. - 3,5 х 1012 /л., Hb 90 гр/л, ШОЕ- 16 мм за годину, лейкоцити - 7,8 х 109 /л, в лейкоформулі патологічних порушень немає. Тромбоцити  - 20 х 109/л. У мієлограмі збільшена кількість мегакаріоцитів, що не відщеплюють кров'яні пластинки; роздратований еритроїдний паросток. Коагулограма:  ретракція кров'яного згустка різко сповільнена і ослаблена. Тривалість кровотечі  по Дьюку - 12 хв. Час згортання крові по Лі-Уайту - 8,5 хв. При імунологічному дослідженні виявлені атитромбоцитарні антитіла. 

Питання:

    1. Який попередній діагноз?  

   2.  Який провідний синдром у хворого?

   3.  З якими захворюваннями  необхідно провести диференціальний діагноз по вибраному ведучому 

       синдрому у хворого ?

   4. Яке обстеження необхідно призначити даному хворому ?

   5. Яке лікування необхідно призначити хворому ?

Задача №2.

Хворий 23 років, скаржиться на підвищення температури тіла до 37,4 °С, появу  висипу на нижніх кінцівках, біль в животі, не пов'язаний з їжою. 2 тижні тому хворіло горло, лікувався полосканнями,  до лікаря не звертався.  5 днів тому з'явилися геморагічні висипання на шкірі гомілок, біль в животі. Ніяких кровотеч не було. Об'єктивно: шкіра бліда, на поверхні гомілок і стегон - дрібний папулезно-геморрагічний симетричний висип, свербіння немає. Язик трохи обкладений білим нальотом. Живіт м'який, бере участь в диханні, визначається болючість по ходу кишечника. Симптомів роздратування очеревини немає. ЧСС - 90 в 1 хв, АТ - 115/90 мм рт.ст. Симптом Пастернацького - слабопозитивний з обох боків. Аналіз крові: л. - 9,6 • 109/л, тр. - 155 • 109/л, ШОЕ - 31 мм/год. У сечі: білок - 0,033 гр/л, ер. змінені - 1-2 в полі зору, л. - 3- 5 в полі зору.

Питання:

   1.Який попередній діагноз, форма захворювання ?  

   2. Який провідний синдром у хворого?

   3. З якими захворюваннями  необхідно провести диференціальний діагноз ?

   4. Яке обстеження необхідно призначити даному хворому ?

   5. Яке лікування необхідно призначити хворому ?

8.Матеріали для аудиторної самостійної підготовки:

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

· При опитуванні хворого з ТП варто звернути увагу на характер захворювання ,     локалізацію висипання.

· При вивченні анамнезу варто зясувати наявність факторів ризику ТП.

· При об’єктивному обстеженні звернути увагу на зовнішній вигляд хворого.

9.Інструктивні матеріали для оволодіння професійними вміннями , навичками:

9.1  Методика виконання ,роботи етапи виконання.

- Провести клінічне обстеження хворого .Зібрати скарги.  

- Ознайомитись з аналізом хвороби.

- Провести опитування по системах органів 

- Зібрати дані анамнезу життя 

- Обєктивне обстеження хворого

- Сформувати попередній діагноз захворювання.

- План обстеження хворого

- Провести ДД. захворювання

- Сформувати заключний діагноз

- Призначити лікування.

10. Матеріали для самоконтролю, оволодіння знаннями, уміннями,навичками, передбачені даною темою.

1. Хвора 52-х років надійшла до стаціонару зі скаргами на підвищену кровоточивість зі слизових оболонок, обширні крововиливи в шкіру у вигляді екхімозів, плям, носові та шлункові кровотечі. Після клінічних обстежень було встановлено діагноз: тромбоцитопенічна пурпура. Яка найбільш вірогідна причина виникнення даного захворювання?  

A
*Утворення антитромбоцитарних аутоантитіл  

B
Порушення гемостазу  

C
Дефіцит VІІІ фактору згортання крові  

D
Спадкова недостатність плазмових факторів згортання крові  

E
Дефіцит заліза в сироватці крові, кістковому мозку і депо  

2. 
Хвора В., 16 років, надійшла зі скаргами на носову кровотечу, геморагічну висипку у виді петехій та плям на шкірі кінцівок, передній поверхні тулуба. З анамнезу: 2 тижні тому було зроблено щеплення. У крові: Ер 4,0х1012/л, Лейк. -  6,7х109/л, Тр 30х109/л, э - 2, П - 4, С- 54, Л - 32, М - 8. ШОЄ 12 мм/год. Ваш діагноз?

A
*Аутоімуна тромбоцитопенічна пурпура  

B
Гострий лейкоз  

C
Геморагічний васкуліт  

D
Хвороба Рандю-Ослера

E
Лейкемоїдна реакція  

3. Хворий 50 років скаржиться на різку слабкість, запаморочення, плями на шкірі. Місяць тому назад хворів на ангіну, лікувався самостійно антибіотиками. Об’єктивно: загальний стан важкий,  шкіра та слизові оболонки бліді. На шкірі обличчя та  тулуба - плями різного розміру, синього та коричневого кольору. При пальпації живіт безболісний,  печінка +1,5 см виступає з-під краю правої реберної дуги. Загальний аналіз крові: ЕР - 1,2х1012/л,  Нв - 50 г/л, КП  0,70,  тромбоцити – 2х109/л, анізопойкілоцитоз. ШОЕ - 55 мм/год. Який попередній діагноз ?  

A
*Тромбоцитопенічна пурпура   

B
Геморагічний васкуліт, абдомінальна форма  

C
Гостра постгеморагічна анемія  

D
Мієломна хвороба  

E
Гемофілія  

3. Хворий 22 років, скаржиться на загальну слабкість, запаморочення, маткові і носові кровотечі, крововиливи на тулубі. Хворіє 4 місяці. Об'єктивно: стан середньої важкості. На шкірі живота і спини визначаються крововиливи розміром 1 - 2 см різного кольору, безболісні. Периферичні лімфатичні вузли не збільшені, з боку серця і легенів патології не виявлено. Печінка і селезінка не збільшені. Аналіз крові: Нb - 80 гр/л, ер. - 2,4 х 1012/л, КП - 0,8, ретікулоцити - 0,9 %, залізо сироватки - 14,01 мкмоль/л, л. - 4,2 х 109/л,  еоз. - 2 %,  п. - 7 %, с. - 40 %, мон. - 6 %, лімф. - 45 %, тр. - 47,1 х 109/л, ШОЕ - 27 мм/година.

   1. Який попередній діагноз?  

   2.  Який провідний синдром у хворого?

   3.  З якими захворюваннями  необхідно провести диференціальний діагноз за вибраним головуючиму синдромом у хворого ?

   4. Яке обстеження необхідно призначити даному хворому ?

   5. Яке лікування необхідно призначити хворому ?

11. Індивідуальна робота добре встигаючих студентів з даної теми

(навести перелік завдань для цього виду діяльності).

 Індивідуальна робота: •    Доповідь реферату на практичному занятті. •    Доповідь на клінічних конференціях баз кафедр. •    Доповідь історії хвороби хворого на практичному занятті. •    Написання тез, статей

12. Тема наступного заняття. Ведення пацієнта з лімфоаденопатією.

