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Тема 18. Практичне заняття 21, 22. Ювенільний ідіопатичний артрит – 4 год.
Мета Студенти повинні ознайомитися з сучасним визначенням поняття ЮІА, етіопатогенетичними моментами, клінічними ознаками, наданням кваліфікованої допомоги.

Демонструвати володіння морально-деонтологічними принципами медичного фахівця та принципами фахової субординації в кардіоревматології дитячого віку.

- знати

1. Етіологію та патогенез ЮІА.

2. Класифікувати і аналізувати типову клінічну картину ЮІА.

3. Складати план обстеження та аналізувати дані лабораторних та інструментальних обстежень при типовому перебігу ЮІА.

4. Ставити попередній діагноз при ЮІА.

5. Демонструвати володіння принципами лікування, реабілітації і профілактики ЮІА.

6. Здійснювати прогноз при ЮІА.
- оволодіти методиками (вміти): 

1. На підставі клініко-лабораторних досліджень діагностувати ЮІА.

2. Надати терапію хворим дітям залежно від варіанту ЮІА.

3. Вміти заповнювати медичну документацію.
4. Здійснювати прогноз життя при різних варіантах ЮІА у дітей.
Основні поняття:
Ювенільний ідіопатичний артрит (ЮІА) - хронічне аутоімунне запальне захворювання сполучної тканини з переважним ураженням суглобів по типу ерозивно-деструктивного прогресуючого поліартриту і відноситься до мультифакторіальних полігенно успадкованих захворювань, в розвитку яких мають місце  інфекційні, зовнішні і спадкові фактори, в т.ч. імуногенетичні.

У практичній роботі дитячі кардіоревматологи для стратифікації діагнозу, визначення лікування конкретного хворого використовують нову класифікацію ювенільних ідіопатичних артритів II перегляду, яка була прийнята на конрес Міжнародної антиревматичної ліги (ILAR) (Едмонтон, 2001), ґрунтуючись на тому факті, що кожна група пацієнтів не потребує специфічного лікування, а обсяг лікувальних заходів залежить від клінічних проявів захворювання та факторів несприятливого прогнозу.

Ця класифікація подана нижче.

Олігоартрит – артрит 1-4 суглобів, уражених протягом перших 6 міс хвороби.

Виокремлюють 2 підкатегорії:

·     1-а – персистуючий олігоартрит (уражує не більше 4 суглобів протягом усього періоду хвороби);

·     олігоартрит поширений (уражує 5 і більше суглобів після перших 6 міс).

Початок захворювання здебільшого припадає на вік до 6 років, олігоартрит частіше трапляється у дівчаток, ніж у хлопчиків, уражує 4 або менше суглобів протягом перших 6 місяців, найчастіше – ​один або обидва колінні суглоби і/або дрібні суглоби. При олігоартриті необхідно проводити регулярні перевірки на хронічний передній увеїт.

Поліартрит (з негативним ревматоїдним фактором – артрит 5 або більше суглобів, уражених протягом перших 6 міс хвороби; тест на ревматоїдний фактор (РФ) – негативний.

Поліартрит (з позитивним ревматоїдним фактором) – артрит 5 або більше суглобів, уражених протягом перших 6 міс хвороби; асоційований з позитивним РФ за результатами двох тестів із трьох протягом перших 6 міс хвороби.

Поліартрит – ​другий найбільш поширений тип ювенільного артриту, він наявний приблизно в одного з чотирьох дітей з артритом.

У більшості випадків захворювання розвивається до 7 років, часто уражує суглоби з обох боків тіла. Найбільш поширеною формою поліартриту є РФ-негативна. РФ-пози​тивний підтип частіше зустрічається у дівчат-​підлітків. Поліартикулярний ювенільний артрит часто асоційований із хронічним увеїтом.

Системний артрит – артрит одного і більше суглобів із наявною або попередньо задокументованою гарячкою тривалістю понад 2 тижні у поєднанні з одною і більше ознаками:

1.  короткотривале, нефіксоване еритематозне висипання;

2.  генералізоване збільшення лімфатичних вузлів;

3.  гепато- і/або спленомегалія;

4.  серозити.

Системний артрит зазвичай розвивається у віці до 5 років, частота захворювання у хлопчиків і дівчаток приблизно однакова, має генералізований початок із лихоманкою, підвищеною втомлюваністю, висипкою, втратою апетиту та маси тіла, що супроводжується болем у суглобах. Можуть зустрічатися збільшення лімфовузлів, селезінки та печінки, рідше – перикардит, плеврит.

Псоріатичний артрит – артрит і псоріаз, або артрит із наявністю принаймні 2 із таких ознак:

1.  дактиліт;

2.  зміни нігтів (синдром «наперстка», оніхолізис);

3.  псоріаз у сімейному анамнезі в осіб першого ступеня спорідненості.

Псоріатичний артрит характеризується болем у суглобах, пов’язаний із псоріазом шкіри (хоча типовий псоріатичний висип може з’явитися через багато років після початку артриту).

При цьому існує висока ймовірність його виникнення за наявності випадків псоріазу у сімейному анамнезі. Зазвичай уражує суглоби пальців рук і ніг. Захворювання, як правило, розвивається у віці до 6 років і вдвічі частіше трапляється у дівчаток, ніж у хлопчиків. При псоріатичному артриті досить часто розвивається хронічний передній увеїт.

Ентезитасоційований артрит – артрит і ентезити, або артрит, або ентезит із двома з таких ознак:

1.  чутливість сакроілеальних з’єднань і/або запальний біль у спині;

2.  наявність антигена HLА B27;

3.  початок артриту у хлопчиків у віці старше 6 років;

4.  гострий (симптоматичний) передній увеїт;

5.  анамнестичні дані про анкілозуючий спондиліт, ентезитасоційований артрит, сакроілеїт із запальними захворюваннями кишечнику, синдром Рейтера або гострий передній увеїт у осіб першого ступеня спорідненості.

Ентезитасоційований артрит уражує ділянки ентезів (місця прикріплення сухожилків до кістки), часто – ​нижніх кінцівок і суглобів малого таза, а також самі суглоби (хребта або периферичні), може розвиватися у дівчаток і хлопчиків, хоча у підлітковому віці захворювання виникає переважно у хлопчиків.

При ентезитасоційованому артриті досить часто розвивається гострий увеїт.

Недиференційований артрит – артрит, який не відповідає критеріям жодної категорії або відповідає критеріям більш ніж 2 перелічених вище категорій.

Сучасна класифікація, запропонована Американською ревматологічною асоціацією (АРА), залежно від особливостей дебюту ЮІА виділяє три форми (варіанта) захворювання:

- Системний варіант.

- Суглобовий варіант (серонегативний і серопозитивний) > 4 суглобів.

- Олігоартикулярний варіант.

Етіологія і патогенез.

Етіологія і патогенез ЮІА повністю не вивчені. В розвитку захворювання в даний час виділяємо ряд гіпотез – генетична детермінованість, інфекція, дисбаланс в імунній системі.

В основі розвитку ЮІА є значні порушення імунної відповіді з дисбалансом кількісного і якісного складу імунокомпетентних клітин з порушенням їх функціональної активності клітинної кооперації.

В даний час запропоновано багато концепцій вірусного походження ЮІА і РА. Певну роль в розвитку  захворювання відіграють віруси – краснухи, вітряної віспи, грипу АН2N2, вірус Епштейна-Барра (ЕВV), цитомегаловірус (СМV), Т-лімфотропний вірус людини типу І (НТLV-1), віруси гепатиту В і С, парвовірус В19, мікоплазма, хламідії, кишкова мікрофлора. Вважають, що у дітей  ЮІА є генетична  схильність до посиленої відповіді  на ЕВV.

Клініка. Клінічні прояви ЮІА є досить різноманітними і залежать від віку, статі, провокуючих факторів, особливостей подальшого розвитку, патологічного процесу

У більшості випадків клінічну картину захворювання визначають ураження суглобів, які мають синовіальну оболонку. Початок захворювання може бути повільним, малопомітним, з появи незначного болю і припухлості  в одному суглобі, частіше колінному і гомілково-ступневому. Через 1-2 тижні або 1-2 міс. патологічний процес розвивається в іншому симетричному суглобі. Окрім болю і обмеження рухів в суглобі діти відмічають загальне недомагання, слабість, знижується маса тіла, з’являється субфебрилітет, наростає ШОЕ до 20-25 мм/год. Надалі в процес втягується інші суглоби. Ураження 2-4 суглобів – олігоартрит (пауціартрит). Втягнення в процес ≥ 5 суглобів свідчить про розвиток поліартриту. Такий підгострий перебіг захворювання спостерігається у дітей після п’яти років, переважно у школярів. У дітей, що захворіли в ранньому віці гострий початок: лихоманка, виражені артралгії з ураженням ≥ 4 суглобів, в т.ч. дрібних суглобів кистей і стоп. На фоні лихоманки з’являються поліморфні висипи на шкірі, збільшення лімфатичних вузлів, печінки, селезінки. Діти займають вимушене положення, стають малорухомими, появляються больові контрактури. Доволі рідко у дівчаток перших років життя ЮІА протікає у формі моноартриту (частіше колінного суглобу) і супроводжується ураженням очей – увеїтом.

Отже, артралгії, припухлість, ранкова скутість та порушення функції суглобів – основні скарги  хворих.

Гострий початок ЮІА не завжди супроводжується чітким ураженням суглобів. Провідним симптомом може бути стійка інтермітуюча лихоманка з підвищенням в ранкові години, стійкі поліморфні висипання та артралгії в крупних суглобах – колінних, гомілково-ступеневих, кульшових.

Суглобовий синдром проявляється всіма ознаками місцевого запалення: біль або незначна болючість, набряк, зміна форми суглобу, локальне підвищення температури. У дітей найчастіше уражаються колінні, гомілково-ступневі, променево-зап’ястні, ліктьові суглоби, проксимальні міжфалангові суглоби 2, 3, 4 пальців кисті, дещо рідше – п’ястно-фалангові, суглоби стоп, кульшові, суглоби шийного відділу хребта, висково-нижньощелепні. У дітей найчастіше (80-90%) уражаються колінні суглоби.

Гомілково-ступневий суглоб і суглоби стопи у дітей уражаються доволі часто, особливо у дошкільному віці. Припухлість відмічається в ділянці зовнішньої і внутрішньої лодижок, а також в передньому медіальному відділі суглоба (можливо, зумовлена запаленням сухожилля). У дітей раннього віку (особливо у дівчаток) нерідко уражаються плюсневі і плюсне-фалангові суглоби.

Променево-зап’ястний суглоб і суглоби кистей. Ураження цих суглобів у дітей за частотою займає третє місце у дітей з ЮІА. При системному варіанті вони включаються в процес на ранніх стадіях захворювання одночасно з іншими периферійними суглобами. Спочатку на зовнішній поверхні суглобу з’являються припухлість, зумовлена тендосиновіїтами м’язів згиначів і розгиначів. Суглоб набирає веретеноподібної форми, рухи в ньому обмежені і болючі. Кисть поступово відхиляється назовні, формується ульнарна девіація. Частіше в процес втягуються п’ястно-фалангові суглоби ІІ-IV пальців: припухлість на зовнішній і внутрішній поверхні.

Шийний відділ хребта. Втягнення в процес суглобів шийного відділу хребта – один з ранніх проявів ЮІА. Запалення розвивається у між хребцевих суглобах, які мають синовіальну вистилку. У дітей є скарги на болі і обмеження рухів в шийному відділі хребта, голова приймає вимушене положення – нахилена вперед або вбік.

Ліктьовий суглоб втягується при поліартритичному варіанті захворювання. При відсутності зовнішніх змін спостерігаються обмеження згинання і розгинання. При наявності ексудативного компоненту ліктьовий суглоб збільшується, стає болючим.

Кульшовий суглоб у дітей при ЮІА уражається частіше, ніж у дорослих. При цьому біль різної інтенсивності в паху (рідше в сідницях), кульгавість і повна втрата можливості ходити. 

Щелепно-висковий суглоб. Ця локалізація є досить типовою для ЮІА, особливо при системному варіанті і початку захворювання у ранньому віці. Скарги дітей на болі при жуванні, інколи з іррадіацією у вухо, обмежене відкривання рота. Це уповільнює ріст нижньої щелепи, в результаті чого розвивається типова форма деформації обличчя з прогнатизмом.

Плечовий суглоб. Втягується в процес не часто, переважно у дівчаток з генералізованою формою захворювання.

Позасуглобові ураження спостерігаються при тяжких системних формах ЮІА (25-75%). Найчастіше ураження серця є у дітей з гострим тяжким початком захворювання та іншими позасуглобовими проявами (гарячка, висипи, лімфаденопатія, гепатолієнальний синдром): кардит, випітний перикардит, ендокардит Лібмана-Сакса, панкардит, аортит.

Легенево-плевральний синдром. Одним з найтяжчих вісцеральних уражень  є пневмоніти (30-50%). До основних форм ураження легень відносимо - плеврит (частіше фібринозний, рідко ексудативний); хронічний інтерстиціальний пневмоніт (альвеоліт), який є основною причиною смерті в результаті  прогресивного фіброзу, гіпоксії та декомпенсації серцевої недостатності.

Рідше спостерігається формування вогнищевого дифузного пневмоніту, емфіземи легень, колапсу альвеол, кістозного розширення бронхіол, які ведуть до зниження вентиляції, перфузії, гіпоксії, формування легеневого серця та подальшої декомпенсації.

Ураження нирок.

Інтерстиціальний нефрит (15-15%): непостійна лейко-, еритроцитурія, невелика протеїнурія. Еритроцитурія частіше спостерігається у хлопчиків, лейкоцитурія – у дівчаток. Остання частіше обумовлена інфекцією, зокрема хламідійною. При цьому необхідно виключати мікробно-запальні захворювання нирок.

Гломерулонефрит, амілоїдоз (як прояв захворювання), які поєднується з високою активністю імунозапального процесу; ізольований сечовий синдром, нефротичний синдром (повний, або неповний), нефротичний синдром з артеріальною гіпертензією. Прогресуюче ураження нирок веде до хронічної ниркової недостатності, уремії.

Ураження м’язів спостерігається у 70-75% випадків серед хворих з ЮІА. Характерним вже для початкової стадії захворювання є: міалгії, міозит з вогнищами некрозу і атрофії м’язів.

Лихоманка. У більшості пацієнтів з ЮІА підвищення температури тіла до субфебрильних цифр спостерігається в гострому періоді захворювання і є нетривалим. Висока і тривала лихоманка є типовою для системного варіанту захворювання.

Ураження шкіри при ЮІА проявляється порушенням трофіки (сухість, витончення), підшкірними крововиливами і дрібноточковим некрозом внаслідок васкуліту. Характерними є долонні і підошвенні капілярити, інфаркти шкіри в ділянці нігтьових пластинок (дігітальний артеріїт), геморагічні прояви в ділянці гомілок, livedo reticularis.

При ЮІА у дітей можуть появлятись ревматоїдні вузлики – щільні округлі неболючі, рухомі утворення розміром від 2-3 мм до 2-3 см в діаметрі (20-30%) підшкірно на розгинальних поверхнях суглобів. Шкірні висипання у дітей з ЮІА спостерігаються при системних формах захворювання

Ураження шлунково-кишкового тракту у більшості випадків є ятрогенне в результаті довготривалої терапії: гастрити, ерозії виразки шлунку, дванадцатипалої кишки, кровотечі, синдром мальабсорбції.

Ураження очей: найчастіше діагностується іридоцикліт, ірит, епісклерит, склерит.

Ураження нервової системи: периферичні поліневропатії, в основі яких є патологія vasa nervorum.

Периферійна лімфаденопатія спостерігається у вигляді уражень шийних, підкрильцевих, пахових лімфатичниї вузлів.

Затримка росту і зниження маси тіла – часті прояви ЮІА, вираженість яких є прямо пропорціональна тяжкості захворювання. При переважно суглобовій формі захворювання з множинним ураженням суглобів спостерігається відставання росту кісток в довжину і чим раніше захворіла дитина, тим ця залежність більше виражена. Однак найінтенсивніше уповільнюється ріст дітей із системними формами ЮІА.

Активність процесу встановлюємо в межах трьох ступенів: низька (І), помірна (ІІ), висока (ІІІ). Динаміку основних синдромів та активності процесу на етапі перших трьох років оцінюємо за критеріями швидко, повільно і мало  прогресуючого перебігу.

Клінічні варіанти початку ЮІА.

Поліартритичний варіант в перші 6 міс. розвивається у 30-40% випадків. Системних уражень немає. При цьому є характерним:

дебют гострий або підгострий;

захворювання частіше спостерігається у дівчаток, ніж у хлопчиків;

уражаються 5 і більше суглобів, крупні суглоби;

можуть втягуватись в процес суглоби шийного відділу хребта, крижово-поперекові, висково-нижньощелепні суглоби;

ревматоїдні висипання переважно відсутні, але м.б. еритема долонь і підошов;

підшкірні вузлики інколи виявляють у РФ-позитивних хворих;

ураження очей спостерігається рідко;

поліартрит може бути хронічним рецидивуючим і легшим – інтермітуючим (тривалі ремісії);

у серопозитивних хворих існує високий ризик формування ерозивного поліартриту;

у серонегативних хворих захворювання протікає менш маніфестно і часто не переходить у дорослу форму РА.

РФ-фактор виявляємо у 10-20% випадків, АНФ – у 20-40%.

Олігоартрит має місце у половини хворих і характеризуються ураженням до 4 суглобів в перші 6 міс. захворювання.

Варіанти:

Олігоартрит і передній увеїт.

Олігоартрит хребта і суглобів нижніх кінцівок.

Системний варіант в даний час зустрічається досить рідко (12-16%) при ЮІА, переважно у дітей дошкільного віку. До нього є характерним:

частіше гострий, маніфестний, ніж підгострий початок;

на початку захворювання уражаються як крупні, так і дрібні суглоби, в т.ч. дрібні суглоби кистей і стоп;

типовим для цього варіанту захворювання є ураження шийного відділу хребта і висково-нижньощелепних суглобів. Суглоби опухлі, різка болючість спонтанна, швидко розвиваються больові контрактури;

швидко появляються  системні скарги і позасуглобові ураження;

гектична гарячка;

макулопапульозні висипання;

генералізована лімфаденопатія;

гепатоспленомегалія;

полісерозит;

кардит, панкардит, аортит (10%);

в окремих випадках поліартрит і нижній спонділоартрит розвиваються через кілька тижнів і місяців від початку гарячки та позасуглобових проявів;

серонегативний, в більшості випадків, серопозитивний;

виявляємо HL A В8, DR4, DW7.

Синдром Фелті поєднує синдромокомплекс:  ЮІА - спленомегалія - нейтропенія.

Розвивається при значній давності захворювання. Одночасно відмічаємо втрату м.т., генералізовану лімфаденопатію, пігментацію шкіри і виразки гомілок.

Рентгенологічно виявляємо ерозії суглобових поверхонь. У 90% випадків виявляємо РФ, антинуклеарні  антитіла. Лейкопенія може прогресувати до повного агранулоцитозу. Паралельно може бути тромбоцитопенія, гемолітична анемія.

Діагностичні критерії ЮІА (АРА в модифікації О.В.Долгополової і соав.)

Клінічні ознаки:


- артрит тривалістю 3 міс і більше;

- артрит другого суглобу, який виник на протязі 3-х місяців після першого;

- симетричне ураження дрібних суглобів;

- сіновііт;

- контрактура суглобів;

- тендосиновііт або бурсит;

- м”язова атрофія;

- ранкова скутість;

- ревматоідне ураження глаз;

- ревматоідні вузлики

Рентгенологічні ознаки:

- остеопороз;

- звуження суглобової щілини, кісткові ерозії,анкілоз;

- порушення росту кісток;

- ураження шийного відділу хребта;

Лабораторні ознаки:

- позитивний РФ;

- Позитивні дані біопсії синовіальної u1086 оболонки;

При наявності 8 ознак – діагноз “класичний”, 4 ознаки – “ певний”, 3 ознаки – діагноз “вірогідний”.

Тактика і стратегія лікування ЮІА.

Ексудативна стадія ЮІА

↓

Призначити один з нестероїдних протизапальних препаратів

↓

Через 7-10 днів оцінити місцевий ефект терапії

↓

Через 1 місяць оцінити вплив НСПЗП на активність процессу

↓

Через 6 місяців оцінити вплив НСПЗП на стан кістково-суглобової тканини і перебіг процессу

↓

Через 6 місяців оцінити вплив обраного базисного засобу на динаміку кістково-суглобової деструкції і перебіг процессу

Загальні особливості впливу базисних препаратів:

1. Повільний розвиток лікувального ефекту і повільне досягнення терапевтичного ефекту

2. (зазвичай через 3-5 міс. після початку лікування).

3. Виразне пригнічення імунних, лабораторних, клінічних проявів хвороби.

4. Сповільнення темпів суглобової деструкції.

5. Збереження ознак покращання і навіть ремісії впродовж декількох місяців після відміни

6. препарату, що пов’язано з кумуляцією лікарських засобів в організмі.

7. Висока частота побічних реакцій, які, головним чином, і зумовлюють припинення

8. лікування та відміну препарату.

Локальна терапія ЮІА.


1. Внутрішньосуглобове введення препаратів:

2. дипроспан – по 1 мл в крупні суглоби, по 0,5 мл в ліктьові, променевозапясткові,

3. гомілковоступеневі, на курс – 3-4 введення.

4. кеналог – 40, депо-медрол вводять 1 раз в 3-4 тижні у дозі 20-80 мг залежно від розмірів суглобів.

5. гідрокортизон – по 50-125 мг у крупні суглоби, 20-50 мг у середні і 5-10 мг – у дрібні, 4-5 інєкцій на курс з інтервалом в 5-7 днів.

6. Аплікації ДМСО і нестероїдний протизапальних засобів - на ділянку уражених суглобів 50% розчин ДМСО (на дистильованій воді) ізольовано або ж поєднано з анальгіном (0,5г), гепарином (5000 ОД), еуфіліном (1 мл 24% розчину), длиспроспаном (1 мл),нікотиновою кислотою (1% розчин 1 мл) щоденно по 25-30 хв, 8-10 процедур на курс лікування.

7. Фізіотерапевтичні процедури: ультрафіолетове опромінення суглобів

8. фонофорез гідрокортизону, електромагнітні поля ультра- і понадвисокої частоти,

9. перемінні магнітні поля високої частоти, парафіно- і озокеритолікування.

6.Матеріали  методичного забеспечення заняття:
6.1. завдання для самоперевірки вхідного рівня знань-вмінь 
Тести (додаток №1)

1. У дитини 8 років фебрильна лихоманка, що супроводжується появою дрібно плямистої висипки рожевого кольору на тулубі і кінцівках, припуханням міжфалангових суглобів кистей. Крім того, мають місце «ранкова скутість», ознаки ексудативного перикардиту, збільшення периферичних лімфатичних вузлів, печінки і селезінки. Яке захворювання в дитини варто припустити?

А. Ревматизм

+В Ювенільний ідіопатичний артрит

С. Остеомієліт, септична форма

Д. Системне захворювання сполучної тканини

Е. Інфекційно-алергічний поліартрит

2. У дівчинки 3 років з ревматичним захворюванням з’явилися ознаки, що свідчать про ураження очей у вигляді увеїту. Для якого захворювання характерний розвиток увеїту?

А. Ювенільний ідіопатичний артрит, суглобо-вісцеральна форма

+В Ювенільний ідіопатичний артрит, переважно суглобна форма

С. Системний червоний вовчак

Д. Дерматоміозит

Е. Системна склеродермія

3. В клініку поступив хлопчик 10 років, якому на підставі клінічного огляду поставлено попередній діагноз: ювенільний ідіопатичний артрит. Який симптом найбільш значущий для діагностики цього захворювання?

А. Ураження великих суглобів

В. Зональна гіперемія суглоба

+С Ранкова скутість рухів в суглобах

Д. Збільшення розмірів серця

Е. Збільшення частоти серцевих скорочень

4. У хлопчика 11 років, який 2 тижні тому переніс ангіну, виявлено артрит ліктьового і гомілковостопного суглобів, мимовільні рухи мімічної мускулатури, кільцевидний висип на животі і стегнах, глухість серцевих тонів, субфебрилітет. Який діагноз найбільш імовірний?

А. Руховий невроз

В. Реактивний артрит

С. Алергічний кардит

+Д Ревматизм

Е. Ідіопатичний артрит

5. У дівчинки 4 років з ювенільним ревматоїдним артритом, у крові виявлено нормохромну анемію, ретикулоцитоз. Протягом останнього року приймала нестероїдні протизапальні препарати. Яка найбільш імовірна причина анемії?

А. Внутрішньосудинний гемоліз

В. Дефіцит вітаміну В-12

С. Дефіцит заліза

+Д Прихована виразкова кровотеча

Е. Пригнічення кісткового мозку

6. У хлопчика 7 років в анамнезі відзначається пікова температура до 40˚С, протягом трьох місяців має місце веретеноподібна припухлість суглобів пальців рук, колінного і гомілковостопних суглобів, біль у верхній частині грудини, шийному відділі хребта. Який найбільш імовірний діагноз?

+А Ювенільний ідіопатичний артрит

В. Ревматизм

С. Токсичний синовіїт

Д. Септичний артрит

Е. Остеоартрит

7. Дівчинка 12 років скаржиться на задишку при фізичному навантаженні, млявість, втомлюваність, висипання на шкірі. Три тижні тому перенесла ангіну. Через 10 днів з’явився різкий біль у правому, а потім і в лівому колінних суглобах, їх набряк, обмеження рухів, підвищення  t тіла до 39˚С. На тлі лікування з’явились висипання на тулубі, кінцівках у вигляді рожевих плям круглої форми. Об’єктивно: шкіра бліда, одиничні елементи кільцеподібного сипу на кінцівках, над легенями – жорстке дихання. Межі серця поширені у лівий бік. Тони серця приглушені. Пульс – 96/хв. Дуючий тривалий систолічний шум на верхівці серця, який проводиться до аксилярної області. Печінка +2 см. Встановіть попередній діагноз: 

А. Реактивний артрит

В. Інфекційний ендокардит

С. Анулярна еритема

Д. Ідіопатичний артрит

+Е Ревматизм

8. Хворий 10 років скаржиться на задишку при ходьбі, підвищення температури тіла до 38˚С, болі і припухлість обох колінних суглобів. Два тижні тому переніс ангіну. При огляді: припухлість, гіперемія, обмеження рухів у колінних суглобах, розширення меж серця вліво, тахікардія, приглушення тонів серця, систолічний шум на верхівці. Який найбільш імовірний діагноз?

А. Неревматичний кардит

+В Ревматизм

С. Синдром Стіла

Д. Системний червоний вовчак

Е. Інфекційно-алергічний артрит

9. Хлопчик 8 років з групи дітей, що часто хворіють на ГРВІ та ангіни, скаржиться на періодичні підйоми температури тіла до 37,5˚С, біль у суглобах. Об’єктивно: блідий, периорбітальний ціаноз, тони серця приглушені, функціональний систолічний шум на верхівці. Лікарем ЛОР діагностовано хронічний декомпенсований тонзиліт. Найбільш доцільно включити цю дитину у групу ризику по розвитку:

А. Системного червоного вовчака

В. Хронічної бронхолегеневої патології

С. Респіраторного алергозу

Д. Ревматоїдного артриту

+Е. Ревматизму

10. Хлопчику 10 років, третій день хвороби, скарги на біль в животі, біль і неможливість рухів у лівому колінному та правому ліктьовому суглобах. Два тижні тому перехворів на ангіну. На 1-й день хворобі – лихоманка 38,5˚С, ураження гомілкових суглобів. Виявлене розширення меж серцевої тупості на 2 см, тахікардія – 120/хв., ослаблений I тон, галоп, «м’який» систолічний шум біля верхівки серця. Якому діагнозу найбільш відповідає описана клінічна картина?

А. Реактивний артрит

В. Системний червоний вовчак

С. Інфекційно-алергічний артрит

Д. Ювенільний ідіопатичний артрит

+Е Ревматизм

11. У дівчинки 12 років на протязі двох місяців відмічається періодичне підвищення температури тіла до 39˚С, веретеноподібна припухлість міжфалангових суглобів та біль у верхній частині грудини і шиї, скутість вранці. Найбільш імовірний діагноз?

А. Остеоартрит

В. Ревматизм

С. Токсичний синовіїт

Д. Септичний артрит

+Е. Ювенільний ідіопатичний артрит

12. Дитина 5 років госпіталізована зі скаргами на підвищення температури тіла до 38˚С. В анамнезі відмічається пікова температура до 40˚С, при огляді – веретеноподібна припухлість пальців і біль у верхній частині грудини. Ваш попередній діагноз?

А. Септичний артрит

В. Ревматична лихоманка

С. Токсичний синовіїт

+Д Ювенільний ідіопатичний артрит

Е. Остеоартрит

13. У дитини 7 років скарги на біль і припухлість правого колінного і ліктьового суглобів. Через два дні відмічені біль і припухлість лівого колінного суглоба. За два тижні до госпіталізації дитина хворіла ангіною. Стан дитини тяжкий. Обидва колінні і лівий ліктьовий суглоби набряклі, гіперемійовані. Межи серця розширені. Серцевий поштовх розлитий. Тони серця: І тон на верхівці серця ослаблений, супроводжується дуючим систолічним шумом з ірадіацією в ліву під- пахвову область. Чим хворіє дитина?

А. Реактивний артрит

В. Інфекційно-алергічний поліартрит

С. Ювенільний ідіопатичний артрит

+Д Ревматизм, ревматичний ендоміокардит, поліартрит

Е. Системний червоний вовчак

14. У дитини 10 років скарги на біль і припухлість правого і лівого колінних суглобів, через два дні відмічена біль і припухлість гомілковостопних суглобів, свербляча висипка, підвищення температури тіла. Біль в суглобах виникла одразу після ГРВІ. Температура тіла - 38˚С. Обидва колінних і гомілковостопних суглоби набрякли і гіперемовані. Межи серця не розширені. Серцевий поштовх локалізований. Тони серця не змінені, функціонального характеру систолічний шум на верхівці серця. Вставить діагноз.

А. Ревматизм, ревматичний міокардит, поліартрит

+В Постінфекційна артропатія 

С. Ювенільний ідіопатичний артрит

Д. Синдром Стіла

Е. Системний червоний вовчак

15. У дитини 10 років скарги на припухлість колінних, гомілковостопних суглобів та болі шийного відділу хребта. Ранкова скутість. Призначена протизапальна терапія дала позитивний ефект. Про яке захворювання можна говорити?

+А Ювенільний ідіопатичний артрит

В. Остеохондроз

С. Ревматизм

Д. Інфекційно-алергічний поліартрит

Е. Системний червоний вовчак

16. У 16-річної дівчинки, яка хворіє на ювенільний ідіопатичний артрит із 7 років, хвороба перебігає як олігоартрит І типу. При офтальмологічному обстежені у дитини виявлений іридоцикліт, в зв’язку з чим призначені місцеві стероїдні препарати. Терапія ними впродовж трьох місяців була неефективною. Яку лікувальну тактику Ви оберете?

А. Призначення препаратів золота

В. Продовжити місцеву стероїдну терапію

С. Призначення аспірину у максимальній дозі

+Д Призначення системних кортикостероїдів

Е. Призначення хлорохіну

17. У хлопчика 8 років упродовж трьох тижнів спостерігаються інтермітуюча лихоманка з ознобами; у фебрильні періоди наростають прояви поліартриту, з’являються плямисто-папульозні висипи на тулубі та обличчі. Тахікардія, тони гучні. Гепатолієнальний синдром.  Антибактеріальна терапія протягом двох тижнів не дала ефекту. Яка найбільш імовірна патологія зумовлює описану картину?

А. Системна склеродермія 

В. Ревматизм

С. Сепсис

Д. Системний червоний вовчак

+Е Ювенільний ідіопатичний артрит

18. У хворого хлопчика 13 років скарги на біль та набряк гомілковостопних суглобів, різі та часті сечовиділення, почервоніння кон’юнктиви очей. Ваш попередній діагноз.

А. Інфекційно-алергічний поліартрит

В. Ювенільний ідіопатичний артрит

+С Хвороба Рейтера

Д. Системний червоний вовчак

Е. Системна склеродермія

19. Дитині 4 роки. Хворіє протягом трьох тижнів. Захворіла гостро з підйому температури до 39˚С. Протягом доби температура змінювалась на 2 – 2,5˚С, зниження супроводжувалось проливними потами. Періодично з’являвся рожевий висип різної форми та локалізації. Боліли та набрякали суглоби (колінні, гомілковостопні, променево-зап’ясткові). Дитина не спиралась на ноги, не могла брати предмети. Об’єктивно: температура - 39˚С, печінка +3 см, селезінка +2 см, пальпуються всі групи лімфовузлів. Гомілковостопні суглобі набряклі, болісні, контури їх згладжені. Аналіз крові: Hb 112 г/л, Ер-3,9 Х 10¹²/л, Л-12,9 Х 10³/л, е-6%, п/я-1%, с/я-48%, л-35%, м-10%. ШОЕ – 54 мм/год. Вкажіть найбільш імовірний діагноз. 

А. Системний червоний вовчак

+В Ювенільний ідіопатичний артрит

С. Реактивний артрит

Д. Ревматизм

Е. Сепсис

20. У приймальне відділення звернулися батьки хлопчика 7 років з приводу того, що на протязі трьох місяців дитину турбують болі у правому колінному суглобі. Останнім часом мати помітила обмеження рухів у правій нозі та ранкову скутість дитини, яка зникає під вечір. Яке захворювання найімовірніше має місце у дитини?

А. Ревматизм

В. Остеомієліт колінного суглобі

С. Реактивний артрит

+Д Ювенільний ідіопатичний артрит

21. Е. Травматичний артрит

22. У хлопчика 4 років на протязі чотирьох місяців спостерігається набряк колінного суглобі, рання скутість, підвищена температура тіла. В синовіальній рідині виявлена значна кількість муцину та фагоцити. Який найбільш імовірний діагноз?

А. Реактивний артрит

В. Остеомієліт колінного суглобі

С. Посттравматичний синовіїт

+Д Ювенільний ідіопатичний артрит

Е. Ревматичний артрит

22. У дівчинки 11 років відмічено руйнування суглобного хряща  

             грануляційною тканиною. Якому з перелічених захворювань це 

             притаманно? 

          А. Ревматизм

          В. Системний червоний вовчак

          С. Системна склеродермія 

          Д. Реактивний артрит

         + Е Ювенільний ідіопатичний артрит

         23.У хлопчика 14 років розвинулась амілоїдна дистрофія  

              паренхіматозних органів? При якому із захворювань це можливо?

          А. Ревматизм

          В. Системний червоний вовчак

          С. Системна склеродермія

          Д. Реактивний артрит

          +Е Ювенільний ідіопатичний артрит 

          24. У хворого 9 років встановлено ушкодження  кульшових та висково-  

                нижньощелепних суглобів. При який хворобі відображенням

                тяжкості процесу є ця патологія? 

          А. Ревматизм

+В Ювенільний ідіопатичний артрит 

С. Реактивний артрит

Д. Системна склеродермія

          Е. Системний червоний вовчак

25.Дитині 3 років встановлено діагноз ЮІА. При якому з клінічних варіантів перебігу ювенільного    ревматоїдного артриту обов’язковим є застосування гормональних препаратів?

А. Суглобна форма ІІ ст. активності

В. Суглобна форма у поєднанні з ушкодженням очей

С. Суглобна форма ІІІ ст. активності

+Д Алерго-септичний синдром

Е. Суглобна форма І ст. активності.
                                                         Задачі (додаток №2)

Задача 1. Хворий 12 років скаржиться на підвищення температури тіла до 39-40˚С, інтенсивний біль в ділянці гомілковостопних суглобів, особливо вночі, ранкову скутість в суглобах, яка зникає у другої половини дня. Об’єктивно: м’яки тканини у ділянці обох гомілковостопних суглобів набряклі, на дотик визначається помірна місцева гіпертермія. Активні та пасивні рухи у них обмежені в об’єме, утруднені, різко болісні. На розгинаючій поверхні обох гомілок пальпуються безболісні, розміром з горошину, спаяні з апоневрозом вузлики.  В аналізі крові відмічається лейкопенія, підвищення ШОЕ до 40 мм/год,  СРБ++, РФ відсутній, підвищений до 15% зміст α-2-глобулінів. На Rö-грамі обох гомілковостопних суглобів – присутні ознаки випоту у порожнину суглоба та ущільнення периартикулярних тканин. 

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Перелічить показники активності процесу

· Яка ступінь процесу відповідає  для перерохованих Rö-ознак?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Призначте патогенетичну терапію. 

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ:

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково -м'язової системи та сполучної тканини.

2.Ранкова  скутість,  гіпертермія,  ексудативні зміни,  підвищення вмісту гамма- 2-глобулінів,  ШОЕ,  С-реактивного білка.

3.I стадія.

4.Ювенільний ідіопатичний артрит, суглобова форма (олигоартрит), РФ негативний, середня (ІІ ст.) активність процесу, І стадія артриту, функціональна здатність хворого порушена за станом опорно-рухового апарату.

5.Патогенетична-імуносупресивна терапія. Призначають відразу після верифікації діагнозу і проводять протягом перших 3-х - 6-ти місяців хвороби . Скасувати препарат можна в тому випадку, якщо хворий знаходиться в стані клініко-лабораторної ремісії не менше 1-2 років. При олігоартикулярному варіанті ЮІА ефективний сульфасалазин. Дозування 30-40 мг/кг/доб. Клінічний ефект настає на 4-8 тижні лікування.  Починають з дози 125-250 мг/ добу (в залежності від маси тіла дитини). Підвищують дозу під контролем клініко-лабораторних показників по 125 мг в 5-7 днів від розрахункової дози.

Задача 2. Дівчинка 6 років хворіє на протязі трьох років. Турбують болі в колінних суглобах (в тому числі у спокої), ранкова скутість, яка триває до півгодини, субфебрилітет. Об’єктивно: стан середньої тяжкості. Шкірні покриви бліди; зниженого харчування. Колінні суглоби деформовані: шароподібної форми; шкіра над колінними суглобами нормального кольору; пальпаторно над ними визначається помірна місцева гіпертермія. Рухи у колінних суглобах болісні. Об’єм активних та пасивних рухів в них різко обмежений. Хода змінена (хвора пересувається за допомогою милиць). З боку внутрішніх органів патології не виявлено. Визначається двосторонній увеїт. Rö-грама колінних суглобів виявила наявність таких ознак хвороби: епіфізарний остеопороз, розволокнення хряща, звуження суглобової щілини, поодинокі ерозії. Лабораторні дані: ШОЕ 15 мм/год, СРБ+, РФ негативний,  підвищення рівня α-2-глобулінів до 12%.

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Перелічить діагностичні критерії даного захворювання

· Якому ступеню процесу відповідають перелічені Rö-ознаки?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Перерахуйте цілі лікування. 

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково-м'язової системи та сполучної тканини.

2 . А Клінічні ознаки:

• Артрит тривалістю 3 місяці і більше

• Артрит другого суглоба, що виник через 3 місяці або пізніше після пошкодження  першого суглоба

• Симетричне ураження дрібних суглобів

• Випіт в порожнину суглоба

• Контрактура суглоба

• тендосиновіїт або бурсит

• М'язова атрофія

• Ранкова скутість

• Ревматоїдне ураження очей

• Ревматоїдні вузлики

Б Рентгенологічні ознаки:

• Остеопороз,  дрібнокістозна перебудова кісткової структури епіфізів

• Звуження суглобових щілин,  кісткові ерозії,  анкілоз суглобів

• Порушення росту кісток

• Поразка шийного відділу хребта

В. Лабораторні ознаки:

• Позитивний ідіопатичний фактор

• Позитивні дані біопсії синовіальної оболонки

3.II стадія

4.Ювенільний ідіопатичний артрит,  суглобова форма з ураженням очей (олігоартрит,  увеїт),  повільно прогресуючий перебіг, РФ негативний,  І ст. активності,  ІІ ст. артриту,  функціональна здатність порушена (здатність до самообслуговування частково втрачена).

5.Цілі лікування:

• Придушення запальної та імунологічної активності процесу

• Купірування суглобового синдрому та системних проявів

• Збереження функціональної здатності суглоба

• Запобігання інвалідизації

• Досягнення ремісії

• Підвищення якості життя хворого

• Мінімізація побічних ефектів терапії

Задача 3. Хлопчик 10 років хворіє з 5 річного віку. З самого початку хвороби у нього сформувався  генералізований суглобовий синдром з ураженням шийного відділу хребта. При вступі до стаціонару скаржиться на артралгії, виражену деформацію суглобів, підвищення температури тіла до 39˚С, слабкість, ранкову скутість у суглобах, що не послаблюється  на протязі всього дня. Об’єктивно: загальний стан важкий, хворий блідий, відстає у фізичному розвитку. На шкірі обличчя, тулуба, кінцівок – поліморфний висип. Долоні мають інтенсивну рожеву забарвленість. На нігтьових валиках пальців обох кистей визначаються дрібні коричневі вогнища. Виражена ульнарна девіація кистей. Спостерігається шароподібна деформація колінних суглобів та веретеноподібна – ліктьових. Пальпація їх болюча,  місцева температура м’яких тканин у ділянці цих суглобів помірно підвищена.  Аналогічні симптоми виявлені також у шийному відділі  хребта.  Периферичні лімфатичні  вузли збільшені,  безболісні на дотик, не спаяні із оточуючими тканинами, розміром з горошину. Межі серця розширені, тони приглушені. Вислуховується систолічний шум на верхівці серця. Спленомегалія. Лабораторні дані: підвищення ШОЕ до 40 мм/год, виражена гіпохромна анемія,  лейкопенія,  підвищений зміст α-2-глобулінів до 15%, СРБ++, РФ позитивний.  На Rö-грамі суглобів -  ознаки остеопороза із деструкцією суглобового хряща.

ЗАВДАННЯ

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Які інструментальні методи обстеження необхідно призначити хворому?

· Якому ступеню процесу  відповідають перелічені Rö-ознаки?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Призначте комбіновану імуносупресорну терапію.

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково -м'язової системи та сполучної тканини.

2.ЕКГ, ЕхоКГ, УЗД суглобів, УЗД органів черевної порожнини,  рентгенографія органів грудної клітини і уражених суглобів

3.III стадія

4.ЮІА . Суглобово- вісцеральна форма (системний варінт),  РФ позитивний,  ІІ ст. активності, швидко прогресуючий перебіг,  ІІІ ст. артриту,  функціональна здатність хворого порушена (здатність до самообслуговування повністю втрачена).

5.Метам  комбінованої терапії - посилення імуносупресивного ефекту, запобігання розвитку побічних явищ  при підвищенні дози імунодепресора . Метотрексат  7,5-10 мг/кв.м/тиж.  і циклоспорин 4,4-4,5 мг/кг/доб.  Ця терапія суттєво  знижує швидкість прогресування деструкції в суглобах в порівнянні з монотерапією .

Задача 4. Дитина 2-х років захворіла гостро три місяці тому, коли вперше з’явилась гектична гарячка з ознобом та рясним  потом,  артралгії великих суглобів, які посилюються  на висоті гарячки. Об’єктивно: стан важкий. Гарячка до 40˚С. Млявий, блідий. Відмічається ранкова скутість рухів у великих суглобах, що помітно зменшується після  полудення. На шкірі тулубу визначається уртикарний висип.  Пальпація незмінних м’яких тканин в ділянці колінних та кульшових суглобів болюча. Вищеперелічені суглоби не деформовані, проте, місцева температура над ними дещо підвищена. Виявлені міокардит і плевропневмоніт. Лабораторні зміни характеризуються наявністю прискореного ШОЕ до 60 мм/год,  нейтрофільним лейкоцитозом, СРБ+++, підвищенням змісту α-2-глобулінів до 18%, гіпохромною анемією, РФ негативний. На Rö-грамі уражених суглобів відсутні зміни кісткових елементів, проте виражений набряк периартикулярних м’яких тканин. 

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Які  додаткові лабораторні обстеження (мікробіологічні та серологічні) необхідно провести у даному випадку?

· Якому ступеню процесу відповідають перелічені Rö-ознаки?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Призначте нестероїдні протизапальні препарати. 

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково -м'язової системи та сполучної тканини.

2.А Мікробіологічні дослідження (Аг і Ат до стрептокока, хламідиій , бактеріям кишкової групи, токсоплазмам, токсакарам, бруцел, трихінели)

Б Серологічні дослідження (Ат до вірусу простого герпесу, цитомегаловірусу, вірусів гепатитів А. В. С)

3 . I стадія

4.ЮІА , суглобово- вісцеральна форма, алергосептичний варіант,  РФ негативний,  ІІІ ст. активності , І ст. артриту,  функціональна здатність порушена за станом внутрішніх органів.

5.Індометацин 1-2 мг/кг/доб

• Діклофенак 2-3 мг/кг/добу

• Ібупрофен 35-40 мг/кг/добу

• Ацетилсаліцилова кислота 75-90 мг/кг/добу

Задача 5. В стаціонарі проходить курс лікування дівчинка 6 років. Із анамнезу стало відомо, що початок хвороби був гострим: впродовж трьох тижнів турбувала фебрильна гарячка,  піки якої реєструвались, переважно, вранці, часто супроводжувались ознобом, а падіння – рясним потам. На бокових поверхнях тулубу, сідниць та кінцівок короткочасно з’являвся плямисто-папульозний висип без свербіння, що посилювалась на висоті лихоманки. Пізніше з’явились болі у ділянці серця, відчуття нестачі повітря, серцебиття. Під час огляду звертають на себе увагу акроціаноз та пульсація у епігастральній ділянці. При перкусії визначаються розширені, переважно вліво, межі серцевої тупості, виражений систолічний шум над усією ділянкою серця та шум тертя перикарду. Периферичні лімфатичні вузли усіх груп збільшені до 4-6 мм,  щільно-еластичної консистенції,  рухливі,  безболісні,  не спаяні  між собою та із підлеглими тканинами. Над легенями вислуховується трохи послаблене везикулярне дихання, перкуторний звук – незмінний. Живіт м’який, безболісний. Печінка - +2 см, з загостреним краєм, щільно-еластичної консистенції.  Селезінка не збільшена. У дитини спостерігається також ранкова скутість в ділянці ІІ та ІІІ п’ястково-фалангових суглобів обох кистей, що триває, як правило,  впродовж двох годин. Там же виражені набряк м’яких тканин,  болісність при рухах, місцева гіпертермія на тлі відсутності візуальних змін шкіряних покривів. Лабораторні дані:  гіпохромна анемія, нейтрофільний лейкоцитоз, ШОЕ 38 мм/год,  рівень α-2-глобулінів збільшений до 14%, СРБ++, РФ позитивний. На Rö-грамі уражених  суглобів відмічаються ознаки навколо суглобного остеопорозу, набряку периартикулярних м’яких тканин. 

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Які ускладнення можуть розвинуться у даного хворого?

· Якому ступеню процесу відповідають перелічені Rö-ознаки?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Призначте імуноглобулін для в/в введення.

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково -м'язової системи та сполучної тканини.

2.Ускладнення:

• Серцево-легенева недостатність

• ДВС-синдром

• Амілоїдоз

• Затримка росту, особливо виражена при розвитку захворювання в ранньому дитячому віці

• Інфекційні ускладнення (бактеріальний сепсис, генералізована вірусна інфекція)

3.I стадія

4.ЮІА, суглобово-вісцеральна форма (панкардит, лимфоаденопатія, гепатомегалія, РФ позитивний, ІІ ст. активності,  І ст. артриту,  функціональна здатність хворого порушена за станом внутрішніх органів.

5.При системних варіантах ЮІА ВВІГ (імуноглобулін для в/в введення) вводять в дозі 0,7-1 г на кг на курс: індукує ремісію системних проявів, пригнічує активність інтеркурренктних інфекцій. На активність суглобового синдрому не впливає. ВВІГ протипоказаний при селективному дефіциті IgA .

Задача 6. В поліклініці на диспансерному обліку перебуває дівчинка 12 років, яка нещодавно виписана із стаціонару, куди вона потрапила у зв’язку із загостренням основного захворювання після перенесеної ГРВІ. З анамнезу відомо: хворіє на протязі 5 років. Захворювання почалось підгостро з появи артралгій та набряку симетричних суглобів (колінних і гомілковостопних) на фоні субфебрильної гарячки. Об’єктивно: за роки хвороби у дитини сформувались справжні згинальні контрактури уражених суглобів, відчуття ранкової скутості,  що триває на протязі однієї години. Температура тіла – у межах норми, зміст α-2-глобілінів – 9%, СРБ негативний,  ШОЕ – 15 мм/год. Rö-грама колінних та гомілковостопних суглобів зафіксувала розвиток остеопорозу,  деструкції кісткового хряща, наявність підвивихів та анкілозів. 

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Які ускладнення виникли у даної дитини?

· Якому ступеню процесу відповідають перелічені Rö-ознаки?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Призначте немедикаментозну терапію.

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково -м'язової системи та сполучної тканини.

2.Ускладнення:

• Згинальні контрактури суглобів (анкілоз)

• Важка інвалідизація

• Затримка росту  (при ранньому початку захворювання і високої активності ЮІА)

3.IV стадія

4.ЮІА, суглобова форма (поліартрит), РФ негативний, 0 ст. активності, повільно прогресуючий перебіг, IV ст. артриту, функціональна здатність хворого знижена за станом опорно-рухового апарату (здатність до самообслуговування частково втрачена ) .

5.Режим: в період загострення захворювання слід обмежувати руховий режим дитини. Повна іммобілізація суглобів протипоказана , оскільки сприяє розвитку контрактур, атрофії м'язів, збільшенню остеопорозу, швидкому розвитку анкілозів .

Дієта: для профілактики остеопорозу рекомендують дієту з підвищеним вмістом кальцію і вітаміну Д.

ЛФК: необхідні щоденні вправи для збільшення обсягів рухів у суглобах, усунення згинальних контрактур, відновлення м'язової маси.

Задача 7. Хлопчику 15 років, хворіє з 3-х літнього віку, коли на тлі субфебрильної температури  з’явився поліартрит симетричних суглобів – променевозап’ястних, дрібних суглобів кистей, ліктьових.  При кінці першого року хвороби розвинулись структурні зміни у суглобах з формуванням анкілозів у дрібних суглобах зап’ястя.  На сьогоднішній день помітно відставання у рості (особливо верхніх кінцівок). Уражені суглоби веретеноподібно деформовані, наявні згинальні контрактури. З боку внутрішніх органів патології не виявлено. Шкіра чиста, бліда.   Почуття ранкової скутості зберігається до полудня. Температура тіла коливається від 37,4 до 37,6˚С. Лабораторні дані виявляють помірну гіпохромну анемію та незначний нейтрофільний лейкоцитоз до 10 Х 10³/л,  прискорення ШОЕ до 15 мм/год, СРБ+,  РФ позитивний,  підвищений зміст α-2-глобулінів до 12%.

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Що таке паннус?

· Охарактеризуйте суглобовий синдром при цьому захворюванні

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Перелічіть показання до перорального прийому глюкокортикоїдів. 

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково -м'язової системи та сполучної тканини.

2.Паннус - це грануляційна тканина, яка складається з проліферуючих фібробластів, лімфоїдних кліти , макрофагів і багата судинами.

3.Характеристика суглобового синдрому:

• Симетричність поразки суглоба

• Ранкова скутість

• Припухлість суглобів

• Локальна гіпертермія над ураженим суглобом

• Хворобливість при русі і в спокої

• Відсутність змін шкіри над ураженим суглобом

• Деформація суглобів

• ульнарна девіація

• Розвиток контрактур і анкілозів

4.ЮІА, суглобова форма (поліартрит), РФ позитивний, I ст. активності, повільно прогресуючий перебіг, IV ст. артриту, функціональна здатність хворого знижена за станом опорно-рухового апарату (здатність до самообслуговування частково втрачена ) .

5.Пероральний прийом ГК показаний при неефективності імуносупресивних препаратів,  внутрішньо-суглобового і внутрішньовенного введення ГК. Застосування ГК per os  в якості препаратів першого ряду для лікування хворих з тяжкими системними і, особливо, з суглобовими варіантами ЮІА, недоцільна.  Не рекомендують призначати ГК дітям до 5 -ти років (особливо до 3- х років , а також у препубертантному віці.  Призначення ГК може призвести до повної зупинки росту і придушенню пубертантного ростового стрибка . Доза ГК (преднізолон ) не повинна перевищувати 0,2-0,5 мг/кг/добу, а добова доза -15 мг .

Задача 8.  Дівчинка 11 років страждає з 4-х літнього віку на хворобу, головною ознакою якої є суглобовий синдром. При цьому у неї уражені патологічним процесом лівий ліктьовий та правий гомілковостопний суглоби,  а з 5-ти річного віку приєдналося ще і захворювання очей–увеїт.  Об’єктивно:  асиметрія росту лівої руки та правої ноги. Розвинулось ускладнення увеїту: катаракта. Шкіра бліда, чиста. Температура тіла не підвищена. Відчуття ранкової скутості зберігається на протязі  2-3 годин. З боку внутрішніх органів патології не виявлено. Зовнішнє ураження суглобів: веретеноподібно деформовані,  пасивні та активні рухи в них значно обмежені, шкіряні покрови над ними не змінені, місцева температура над ними трохи підвищена, м’язи атрофовані. На Rö-грамах суглобів, втягнутих в патологічний процес, визначається остеопороз, наявність незначної деструкції хряща, звуження суглобової  щілини.  Лабораторні показники: фракція α-2-глобулінів підвищена до 13%, ШОЕ – 13 мм/год,  СРБ+,  РФ негативний, легка ступінь гіпохромної анемії.  

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Перелічіть показання до госпіталізації у цьому випадку

· Якому ступеню процесу відповідають перелічені Rö-ознаки?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Призначте місцеву терапію глюкокортикоїдамі. 

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково-м'язової системи та сполучної тканини.

2.Показання до госпіталізації:

• Розвиток системних проявів (лихоманка, ураження серця , легенів)

• Виражене загострення суглобового синдрому

• Підбір імуносупресивних препаратів

• Відсутність ефекту при амбулаторному лікуванні загострення

• Наявність сумнівів у правильності встановленого діагнозу

3.II стадія

4.ЮІА 

переважно суглобова форма (олігоартрит) з ураженням очей (катаракта) , РФ негативний, І ст. активності, ІІ ст. артриту, повільно прогресуючий перебіг, функціональні здібності хворого порушені станом очей і опорно -рухового апарату.

5.Для внутрішньо-суглобових ін'єкцій використовуються ГК пролонгованої дії: метилпреднізолон, бетаметазон, тріамціналон. Введення ГК слід проводити не частіше одного разу на 1-3 місяці в один і той же суглоб. Дози ГК залежать від розміру суглоба • Великі - 1 мл

• Середні - 0,5-0,7 мл

• Дрібні - 0,1-0,2 мл

Задача 9. Дівчинка 9 років страждає на дане захворювання з 4-х літнього віку, коли  впродовж трьох тижнів у дитини гектично підвищувалася температура тіла, на обличчі, тулубі, кінцівках спостерігався плямисто-папульозний висип, усі групи лімфатичних вузлів були збільшені у діаметрі до 5-6 мм, турбували відчуття нестачі повітря та сухий непродуктивний кашель. При огляді: задишка з залученням допоміжної мускулатури, ціаноз носо-губного трикутника. Аускультація виявила велику кількість дрібно-пузирчастих хрипів та крепітацію у нижніх відділах легень. На цьому тлі турбують болі у симетричних суглобах ніг (кульшових, колінних, гомілковостопних), шкіра над якими була не змінена в протилежність дещо підвищеної місцевої температури;  больові контрактури.  Аналіз крові виявив лейкоцитоз 50 Х 10³/л із здвигом  вліво  до 25 п/я лейкоцитів, ШОЕ – 65 мм/год,  гіпохромну анемію,  СРБ+++, РФ негативний. П’ять років потому від початку хвороби у дитини розвинувся двобічний коксит з асептичним некрозом голівок стегнових кісток.  

ЗАВДАННЯ: 

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Які зміни у легенях відбувалися у дитини впродовж перших тижнів хвороби?

· Якому ступеню процесу відповідають вище перераховані зміни в кульшових суглобах?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Призначить пульс-терапію метилпреднізолоном.

ЕТАЛОН  ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково -м'язової системи та сполучної тканини.

2.У дитини розвинулося ураження легень у вигляді пневмоніту .

3.IV стадія

4.ЮІА, суглобово-вісцеральна форма (алергічно-септичний варіант), РФ негативний, ІІІ ст. активності, швидко прогресуючий перебі , IV ст. артриту, функціональна здатність хворого порушена за станом опорно -рухового апарату (здатність до самообслуговування повністю втрачена ) .

5.Пульс - терапія швидко пригнічує активність запального процесу у хворих, резистентних до попередньої терапі . Доза метилпреднізолону становить 5-15 мг/кг на одне введення (не вище 500 мг) щодня протягом трьох днів. Надалі дозу препарату знижують на 62,5 мг один раз на 2-3 дні до повної його відміни

Задача 10. Хлопчик 10 років впродовж декількох місяців скаржиться на неінтенсивний біль у ділянці правого кульшового суглоба, трохи кульгає. Ранкової скутості не має. Температура тіла нормальна, проте справа вона на 1˚С нижче. Також справа визначається симптом «шкіри прачки»: блідість стопи, її похолодання та підвищена пітливість, зниження капілярного пульсу в ділянці пальців, зморшкувата шкіра підошовної поверхні стопи. За цей час сформувалася болісна контрактура у ділянці правого кульшового суглоба і також праворуч атрофувалися сідничні м’язи. На Rö-грамі виявляється некроз губчастої кості епіфізу та кісткового мозку, у параепіфізарній зоні правого стегна – вогнища деструкції. Шийка його вкорочена, розширена, зовнішній контур набрав випуклу форму. Лабораторні дані: ШОЕ – 15 мм/год,  лейкоцитоз до 9 Х 10³/л з лімфоцитозом,  РФ негативний,  СРБ негативний.

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Диференційна діагностика ЮІА з остеохондропатіями

·  Якому ступеню процесу відповідає перелічені Rö-ознаки у даного хворого?

· Сформулюйте клінічний діагноз

· Напишіть план обстеження хворих на ЮІА.

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Захворювання відноситься до хвороб кістково-м'язової системи та сполучної тканини.

2.При остеохондропатіях на відміну від ЮІА
• Уражаються тазостегнові (великі) суглоби

• Відсутня ранкова скованість

• вегето-судинні розлади - симптом « шкіри прачки », зниження температури тіла над ураженими суглобами

• Специфічні зміни на рентгенограмі - некроз губчастої кістки епіфіза, вкорочення і розширення шийки стегна

3.I стадія

.Хвороба Пертеса,  остеохондропатія епіфіза голівки стегна .

5.А збір анамнезу життя, сімейного анамнезу, анамнезу хвороби

Б фізикальне обстеження

В лабораторне дослідження :

• Клінічний аналіз крові

• Біохімічний аналіз крові (загальний білок, білкові фракції, сечовина, креатинін, білірубін , трансамінази, калій)

• Імунологічний аналіз крові (СРБ, IgA, IgM, IgG, комплемент, РФ, АНФ, Ат до ДНК)

• Дослідження синовіальної рідини

• Мікробіологічні дослідження

• Серологічні дослідження

• Імуногенетичні дослідження (типування HLA- локуси DR , А , В)

• Інструментальні дослідження ( ЕКГ. ЕхоКГ , УЗД суглобів , органів черевної порожнини, рентгенографія органів грудної клітини і уражених суглобів)

Задача11. Дитина 9 років захворіла гостро,  взимку. З’явились головні болі, артралгії на фоні гарячки  до 39˚С та діарея. З анамнезу відомо, що дитина їла свіжі, термічно не оброблені овочі.  Об’єктивно: на піці  температури – озноб із рясним потом. На шкірі – вузлова еритема, кон’юнктиви очей запалені. Межі серця не розширені, тони трохи приглушені.  Вислуховується функціонального характеру систолічний шум на верхівці серця.  Печінка +1см,  щільно-еластичної консистенції, безболісна. Суглоби (правий колінний та лівий гомілковостопний) набряклі,  болісні. Об’єм пасивних та активних рухів в них збережений. Лабораторно: лейкоцитоз – 12 Х 10³/л, ШОЕ – 40 мм/год, СРБ+, РФ негативний.  Rö-грама уражених суглобів без патології.

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз?

· Охарактеризуйте ураження суглобів у даного хворого

· Перелічіть діагностичні критерії даного захворювання

· Дайте прогноз відносно суглобів у цьому випадку

· Назвіть патологію, за якою розвивається ущільнення периартикулярних тканин та синовіальних оболонок? 

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Артріти пов'язані з інфекцією

2.Найбільш характерне ураження суглобів нижньої кінцівок, розвивається через 1,5-2 тижні після перенесених інфекційних захворювань (діарей), асиметричне ураження. У даного хворого ознаки реактивного артриту  (ієрсиніоз) .

3.Критерії:

• Лихоманка з ознобом

• Діарея

• Інтоксикація

• Висип на шкірі ( вузловата еритема, петехії )

• Лущення шкіри долонь і стоп

• Артралгії і артрити

• Кон'юнктивіти

• Лейкоцитоз

• Мікробіологічне дослідження ( ієрсинії )

4.Прогноз сприятливий , повне відновлення функції суглоба

5.Реактівние артрити, бурсити, синовіїти

Задача 12. Хлопчик 16 років допомагав батькам при готелі. Через місяць у нього підвищилась температура тіла до 40˚С. При цьому загально самопочуття страждало мало: відмічався помірний головний біль, позноблювання, підвищена пітливість. До лікаря не звертався. Шість тижнів потому знову підвищилась температура тіла до фебрильних цифр, з’явилась ломота, біль у всьому тілі, збільшилися усі групи лімфатичних вузлів, а також печінка та селезінка. З часом приєдналися артралгії, а правий колінний суглоб набув шароподібну форму, шкіра над ним гіперемійована, місцева температура підвищена,  пасивні та активні рухи обмежені,  болісні.  Відмічається болісність впродовж правого сідничного нерва. 

ЗАВДАННЯ:

· Сформулюйте нозологічний діагноз

· Охарактеризуйте ураження суглобів у даного хворого

· Перерахуйте діагностичні критерії даного захворювання

· З якими захворюваннями маємо провести диференційний діагноз?

Призначте  місцеву терапію при ювенільному ревматоїдному артриті.

ЕТАЛОН ВІДПОВІДІ :

1.Артріти пов'язані з інфекцією

2.Характерні поліартралгії   (ломота і тупий ниючий біль у суглобах, іноді аж до знерухомленості хворого).  Поява болю в суглобах, їх припухлість, різка болючість, обмеження рухів, місцеве підвищення  температури - звичайні ознаки бруцельозного артриту. Найбільш характерне ураження великих суглобів .

3.Діагностичні критерії:

• Зв'язок з інфекцією

• Асиметричність артралгії або артриту

• Повне зворотний розвиток процесу

• Підвищення температури тіла над ураженим суглобом

4.Діференціювання з ЮІА, ревматизмом, токсоплазмозом, туберкульозом, черевним тифом.

5.Застосовують аплікації диметилсульфоксиду (ДМСО) - володіє протизапальними, протинабряковими, антисептичними, спазмолітичними і антикоагулянтними властивостями. Під впливом ДМСО знижується рівень простогландинів, пригнічується хемотаксис нейтрофілів, підвищується фагоцитоз, поліпшується мікроциркуляція . Аплікація у вигляді 50 % водного розчину протягом 30-60 хвилин, щодня. Курс лікування 10-20 аплікацій.

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

-основна
1. Педіатрія : національний підручник у 2т ( Н.Г. Гойда, Р.О. Моісеєнко, Л.І. Чернишова та ін.); за ред. В.В. Бережного; Асоціація педіатрів України. – К.: Сторожук О.В.2013. – Т. 1. – 1037с.

2. Пропедевтична педіатрія. Майданник В.Г., Бурлай В.Г. Гнатейко О.З., Дука К.Д., Негитайло Ю.М., Хайтович М.В. / Вінниця: Нова книга, 2012, - 880с.

3. Педіатрія : навч.посібник : у 2-х т. / М.Л. Аряєв, Н.В.Котова, Н.Ю.Горностаєва [та ін.] ; за   ред. М.Л.Аряєва, Н.В. Котової. – Одеса : ОНМедУ, 2014 – 485с. – (Серія «Бібліотека студента-медика»)

4. Карен Дж. Маркданте, Роберт М. Клігман. Основи педіатрії за Нельсоном: переклад 8-го англ. видання: у 2 томах. Том 1.  Київ: ВСВ «Медицина», 2019. XIV, 378 с.
5. КрючкоТ.А., АбатуровА.Е., Кушнерева Т.В. Педиатрия: учебник (ВУЗ ІV ур. а.); под ред. Т.А. Крючко, А.Е. Абатурова. Киев: ВСИ «Медицина», 2020. 224 с. 

6. Педіатрія: підручник для студ. вищих навч. закладів IVрівня акред. / за ред. проф. О. В. Тяжкої. Вид. 5-те, випр. та допов. Винниця: Нова Книга, 2018. 1152 с.: іл.

7. Наказ від 10.01.2005 р. № 9 Про затвердження протоколів лікування дітей за спеціальністю “Педіатрія”
Додаткова:

1. 1.Педиатрия: Учебник для студентов высших мед.учебных заведений III-IV уровней аккредитации. – 3-е издание./В.Г.Майданник. – Харьков:Фолио,2009.

2. Педіатрія:Національний підручник: у 2 т./Д.Д.Іванов,С.В.Кушніренко,Д.А.Сеймівський (та інш.); за ред..В.В.Бережного;Асоціація педіатрів України. – К.:Сторожук О.В.,2013. – Т.2. – 1021 с.:табл..,іл..

3. Педіатрія:навчальний посібник:у 2 т./М.Л.Аряєв,Н.В.Котова,Н.Ю.Горностаєва (та інш.);за ред..:М.Л.Аряєва,Н.В.Котової;Одеський національний медичний університет. – Одеса,2014. – 311 с.,іл..,табл..

4. Вибранні питання дитячої кардіоревматології. – Київ, Харків. – 2006. – С. 102-107.

5. Педіатрія (кардіологія та нефрологія дитячого віку). – Одеса.- 2014.-  С.78-103, 131-146.

6. Марушко Т. В. Ювенільний ідіопатичний артрит. Здоров’я України. 2018.   Тематичний номер «Педіатрія» №1 (44). С. 39-41.

7. Марушко Т. В. Ювенільний ідіопатичний артрит. Здоров’я України. 2018. Тематичний номер «Педіатрія» №2 (45). С. 46-49.

8. Бойко Я. Є. Номенклатура та класифікація ювенільного ідіопатичного артриту. Український ревматологічний журнал. 2017. № 1 (67). С. 52-55.

9. Зайцева Є. М. Прогнозування віддалених наслідків ювенільного ідіопатичного артриту. Здоровье ребенка. 2017. №12(8). С. 904-908. 

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

	№№ п/п
	Основні завдання
	Указання
	Відповіді

	1
	              2  
	3
	4

	  1

2

3

4


	Вивчити

Етіологію

Патогенез

Клініку

Діагностику  


	Назвати основні етіологічні фактори ЮІА
Назвати основні 
Патогенетичні механизми формування хвороби

Оцінка клінічних проявів 
Оценка лабораторно- інструментальних даних (гемограми, біохиминих і імунологічних досліджень, ЕКГ, ФКГ, ЕхоКГ, Rg-грами)
	Педіатрія (кардіологія та нефрологія дитячого віку). – Одеса.- 2014.-  С.78-103, 131-146.

- // -

- // -




7.Матеріали для самоконтролю якості підготовки 

А. Питання для самоконтролю

-етіологія ЮІА;

-класифікація ЮІА;


-діагностика ЮІА;

-комплексне лікування ЮІА;

-реабілітація дітей з ЮІА.

Б. Тести для самоконтролю (дивись вище)

В. Задачі для самоконтролю (дивись вище)

