ГЕМОБЛАСТОЗЫ

1. Лейкозы: опухоли кроветвор. тк. с первич. локализац. в кост. мозге.

2. Гематосаркомы: ОКТ с некостномозг. локализ. и выраж. местным ростом.

Лейкозы: 1. острые - бласты; 2. хронич. - созрев. и зрел. клетки.

Хронич. лей: миело и лимфо.

Гематосаркомы: лимфогранулематоз и неходжкинские лимфомы (лимфоцитарн., лимфобластн, гистиоцитарн.)

Опух. прогрессия: бывает при гемобластозах:

1. угнет. норм. кроветвор.

2. бласт. кризы

3. способность клеток расти вне орг. кроветвор-я

4. уход из-под контроля цитостатиков

5. разн. св-ва клеток в разных очагах.

О. ЛЕЙКОЗ

Дети и старики

Классиф: 1. Лимфобластн. (Т, В, ни Т ни В формы)

2. Нелимфобласт. (миелопоэз).

Стадии: начальная, развер., терминал.

Клиника: 1. гиперпластический с-м (печень, селез, л/у, миндалины, кожн. инфильтраты, нейролейкемия, почки, сердце, легкие).

2. анемический с-м.

3. геморрагич. с-м.

4. интоксикац. с-м.

Начало: 50% - острое начало под видом гриппа; 10% - профузные кровотеч., 20% - неспец. с-мы: нараст. слабость, утомл., боли в костях, мышцах, суставах, увел. л/у, единич. петехии; 52% - случайно выявляют.

Развернут. период: синдромы проявл. слаб, t, потерей массы, гол. боль, "радикулит", боли в животе, понос, рвота, парестезии, кожн. зуд, призн. анемии; увел. печени, селезенки, л/у, лейкемиды, с-мы в легких, сердце; нейролейкоз: Керниг, нар. черепн. нервов.

Анализы: кровь: лейкоцитоз или лейкопения, лейкем. провал - нет палочек и сегментов.; пунктат к/м: бласты>30%; пункция пораж. орг-в, томо и рентген гр. клетки, ЭКГ, УЗИ, при пораж. почек - цилиндры, белок, Er.

Правило: исслед. в динамике кровь при всех рефрактер. к леч. заб-ях типа гриппа, ангины и т.п.

Задача лечения: санация орг-ма от лейкоз. клеток;

Этапы: 1. вызыв. ремиссии (бластов не >5%, нет внекостномозг. очагов):

месяц винкристин, рубомицин, L-аспаргиназа, преднизолон, месяц - циклофосфан, цитозар, меркаптопурин.

2. ее закрепл: цитозар + везепид

3. ее поддержив: метотрексат, 6-меркаптопурин

4. профилак. нейролейкемии: метотрексат, цитозар, преднизолон эндолюмбально, облучение головы.

+Трансплантация к/м, ант-ки, асепт. палаты, перелив. крови.

ХР. ЛЕЙКОЗЫ

Миелоцитарный росток - эритробласты, гранулоциты, мегакариоциты

Миелопротлифер. заб: хр. миелолейкоз, эритремия

Лимфопролифер. заб: хз. лимфолейкоз, множ. миелома.

ХР. МИЕЛОЛЕЙКОЗ

Маркер - Ph-хромосома.

Больше других растет гранулоцитарный росток.

Моно и поликлон. стадии

Клинич. стадии: те же.

В терминал. стадии - бласт. кризы.

Клиника:

1. Миелопролифер. с-м: общ. с-мы (потеет, слаб, пад. масса, тяжесть и боль в селез. и печ., в костях), увел. печ-сел, лейкемиды, изм. в к/м.

2. С-м осложнений: геморр. диатез, гнойн-восп. заб, мочекислый диатез

Анализы: лейкоцитоз до 200, в терм. стад. - пения, в к/м - миелоид. пролиферац.

Д-з: лей>20, профифер. формы, миелопролифер. к/м, Ph-хр, печ-сел, \акт-ти ЩФ н/ф.

Леч: нач. стадия - питание, режим, общеукреп, период. исслед. крови.

При лей. 50 - гидроксимочевину.

В разв. стадии: от риска либо моно, либо полихимио.

Моно - гидреа, поли (курсы по 1-2 нед. с перерывами по нед.) - цитозар, метотрексат, 6-меркаптопурин, рубомицин.

+@-интерферон (интрон А, реаферон) - антагонист рост. ф-ров.

+облучение селез.

+ант-ки.

ЭРИТРЕМИЯ

Доминирует красный росток, появл. очаги кроветвор. в сел. и печ., увел. вязк. крови

Стадии: 1, 2А, 2Б(миелоид. метаплазия сел), 3(озлокачествл. опух, миелофиброз, цитопения, развит. хр. миелолейкоза - Ph-хром. и т.п.)

С-мы: 1. Плеторический: гол. боли, головокр, нар. зрения, "кроличьи глаза", с-м Купермана, стенокардия, зуд, эритромелалгия, онемение; эритроцианоз, АГ, тромбоз, отеки, ИМ, инсульты; //Hb, Er, Tr, Ley, гематокрит, вязкость, \\СОЭ.

2. Миелопролифер: гиперплазия 3х ростков: слабость, пот, t, боли к костях и подреберье, спеномег., панцитоз.

Исходы: миелофиброз, хз. м-лейкоз, о. лейкоз, анемния

Леч: кровопускания (500 мл/день), дезагреганты, цитостатики (гидреа, нитрозомочевина, миелосан), переливания; при исходах: это+спленэктомия, полихимио, антикоагулянты, салуретики.

ХР. ЛИМФОЛЕЙКОЗ

Пов. обр-е зрелых л/ф; 95% - В-клетки.

Кризы, атипизм, хромосом. аномалии редки.

3 стадии; доброкач. и прогрессир. формы.

Варианты: опухолевый, селезен, к/м, волосаточклет.

С-мы: 1. лимфопролифер, 2. осложнений.

Увел. л/у, сел, печ, бледность, п/к геморрагии;

Анализ: в крови л/ф до 90%, тени Боткина-Гумпрехта, до 30% л/ф в к/м, до 90% - в пунктате сел. и л/у.

Особенности: 1. аутоиммун. конфликты; 2. в терм. стадии - переход в л-саркому; 3. при доброкач. форме - лей. не более 30.

Леч: если нет клиники - режим, витамины;

если увел. л/у и сел - хлорбутин, лейкеран по 0,005 г. 2 р/нед;

если прогресс - тоже 2-3р/жень

терминал - цитостатики+преднизолон

+ант-ки, v-глобулин, тактивин, @-интерферон.

МНОЖ. МИЕЛОМА

Субстрат - плазмоциты, продуц. парапротеин

Иммунодефиц., вытеснение эр. и миело-ростков.

3 стадии по клин. и лаб, признакам; 3 степени акт-ти: тлеющая, медл. прогресс, быстр. прогресс; 4 анат. формы

С-мы: 1. к/м: остеопороз, остеолиз, пат. переломы, //Са, анемия, лейкопения, тр-пения, метаплазия к/м

2. белк. патологии: нефропатия(ХПН), параамилоидоз(пораж. сосуды, cor, язык, суставы), геморр. диатез, с-м повыш. вязк., периф. нейропатия, с-м нед-ти антител.

3. висцерал: лейкем. инф. органов (в осн. печ-сел)

Клин: увел. СОЭ, слаб, утомл, \массы, восп. заб(пневм), болезн. в костях

Лаб: в крови мб ничего; стерн. пункц. - миеломн. клетки, гиперпротеинемия до 12г/л, М-градиент, резк. увел. одного класса Ig(любого, но не IgM - он при Вальденстреме); протеинурия(белок Бенс-Джонса), просветления в плоских костях; выявл. парапротеина иммунофорезом.

Леч: в 1 стадии ничего, потом мелфалан+предниз., в 3 стадии ударн. курсы+анаболики; можно +викристин; интрон А, локальное облучение в местах переломов, ант-ки.

АНЕМИИ

Анемич. с-м: слабость, утомл, одышка, сердцебиен, шум в круп. сосудах, увел. ОЦК, ускор. кровотока

Нормохромные:  Гемолитич-е и Гипопластические

Гемолит-е: Наследст-е (микросфер-я Мин-Ш., деф.фер-в эр-в – гл-6-ф/де/гидр., гемоглобинопатии) И Приобр-е: (с внутр.гемолизом-аутоим.гемол.ан-я; с внутрисосуд. гемолизом-парокс.ночн.гем/урия-Марк.-Миккели; травиатный гемолиз (клапанный)

Гипоплатич-е: Идиопат-я; токсич-е; идиосинкраз-е (аллерг); ан-и при хрон.заб-ях (ХПН, микседема, хр.восп-е)

Гипохромные: Fe-дефицит; сидеробласт; талас-я; порфирии

Гиперхром-е:  Деф-т В12 и фолиевой

ЖДА

С-мы: 1. циркул-гипокс

2. пораж. эпит. ткан.

3. гематологич.

Стадии: скрыт. дефиц. Fe, тканевый сидеропенич. с-м, анемия.

Извращение вкуса, обоняния, аппетита, дисфагия; пораж. эпителия, волос, ногтей.

Анализы: /ОЖСС; десфераловая проба, в к/м \сидеробласты, сниж. желуд. секреции, пораж. м-да; микроц-з, пойкило; / ЛЖСС

Критерии: Hb<116-120, ЦП<0,86, сыв.Fe<11,6 мкмоль/л, ОЖСС>71,6.

Леч: этио, пато: диета с мясом, 100-300мг жел. внутрь: ферроплекс по 15драже/сут, ферроградумет, конферон по 2таб/день; феррум-лек в/м; леч. не менее 3 мес; можно трансфузии

ССА

К/м не исп. Fe для синтеза Hb -> Fe накапл. в органах - цирроз, СН, СД, евнухоидизм. + с-мы анемии.

Леч: B6, пиридоксаль-фостфат, десферал

B12-анемия

Нар. обр. ДНК из-за деф. B12 - нар. кроветвор, появл. в к/м мегалобластов, \Er, Hb, лейко, нейро, тромб.-пения.; +фуникулярный миелоз.

Причины: нет ф-ра Касла, анемия Аддисона-Бирмера(наслед. атрофия желез желудка), /расход В12(паразиты), нар. всас. В12(спру, илеит, рак), антитела к Каслу.

С-мы: цирк.-гипокс, гастроэтер, невролог, гематологич.

Клин: анорексия, отвр. к мясу, жжение языка, полированный язык(атрофия сосочков), тяжесть в эпиграстрии, поносы/запоры, гол. боль, онемение, мурашки, неуст. походка, нар. глуб. чувств., спастич. парапарез.

Лаб: \Er, /ЦП, /Hb в Er, мегалоциты; анизо; тельца Жолли, кольца Кебота; / непр.билир-на как признак гемолиза; гиперсегм-я нейтроф-в; стерн. пункция-базофил-я, ахилия, атрофия слиз. желуд.

Мб резкое обострение из-за ишемии ЦНС: кома, нет сознания, пад. t и АД, арефлексия, рвота.

Леч: этио, фестал, ферменты(панзинорм), питание, запр. алкоголя, В12 в/м 200-500мкг/день, после нормализации - раз в неделю; диспанс. учет.

ГЕМОЛИТИЧЕСКИЕ  АНЕМИИ

Ускоренный гемолиз.

С-мы: свободный билирубин в крови, интенс. окраш. желчи и кала, склонность к камням, /уробилина в моче, черная моча(гемосидерин), гемосидероз.

1. Наслед.: микросфероцитоз

2. Приобр: аутоимм

НАСЛЕД. МИКРОСФЕРОЦИТОЗ

Дефект оболочки Er. - разруш. в капилл. сел.; часто сочет. с врожд. пороками.

Преходящая желтушность, слабость, спонтанные гемол. кризы: озноб, t, темнеют моча, кал, боли в мышцах, печ и сел., резкая желтуха(путают с ВГ); анемич. с-м, увел. сел.

Лаб: микросфероциты с низкой осморезистетностью, ретиикулоцитоз, своб. билирубин, стеркобилин, уробилин, желч. камни.

Леч: спленэктомия only!

ТАЛАССЕМИЯ

Нар. синт. одной из цепей глобина, Er с патологич. HbA разруш. в сел.

Формы: 1. большая(дети), 2 малая(взрослые).

Умер. желтушн., увел. сел.

Лаб: признаки гемолиза, гипохр. анемия при /сыв. Fe, мишеневид. Er, увел. малых фракций Hb(HbA2, HbF).

Лечение: переливы, десферал, фолиевая к-та по 0,005г/день, вит. В, мб спленэктомия

АУТОИММУННАЯ ГЕМОЛИТИЧ-Я  АНЕМИЯ

Варианты: 1. симп-я(гемобластоз, ХАГ, опух), 2. идиопат.

Формы: 1. неполн. тепл. АГЛ, 2. холод АГЛ, 3. тепл. гемолизины, 4. двухфазн. холод. гемолизины.

Клиника: кризы после травм, инф-й: t, боли в поясн., озноб, жетуха.; мб непереносим. холода.

Лаб: выявл. аутоАТ Кумбсом, инкубац. при разн. t., черная моча

Леч: криз - к-стероиды(60-90мг/сут предниз), межприступ. - хингамил, делагил, азатиоприн; мб спленэктомия, перелив.

ПНГ (Маркиафава-Микелли)

Приобретенная ГА с постоянным гемолизом пат. клона Er с повыш. чувствит. к гемол. агентам(тромбин, комплемент, \pH и т.п.); у Er - дырявые мембраны

Кризы и ремиссии; тромбоз мелк. сосудов(мб даже острый живот), период. желтуха, слабость; ночная - т.к. во сне наступает физиол. ацидоз.(черн. моча).

Лаб: \Hb, Er, \Fe сыв., +кислотная проба Хэма.

Леч: перелив. отмыт. Er, анаболики, антиоксиданты(вит. Е), гепарин.

ГИПО(А)ПЛАСТИЧ. АНЕМИИИ

Угнет. всех трех или Er-ростка внеш. и внутр. ф-ми, либо идиопатически.

С-мы: 1. цитопенич, 2. септ-некротич, 3. геморрагич.

Бледность, кровотеч, некрозы слиз, лихорад, пневмонии.

Лаб: снижение всего, Hb, Er, ретикулоцитов(угнет. к/м).

Тяж. и нетяж. формы.

Леч: изоляция, асепт. мыло, санация рта, ант-ки, перелив. Er-массы, тромб-в, мб спленэктомия, антилимфоцитарн. глобулин, транспл. км.

ГЕМОРРАГИЧЕСКИЕ ДИАТЕЗЫ

Тр-пении, тр-патии, гемофилии, анг-патии, изб. фибринолиз, ДВС

Алг. исслед: 1. время кр-я(n 2-5 мин), 2. кол-во тр., 3. опр. их функц. св-в., 4. опр. ПВ и АЧТВ, 5. опр. фибриногена

Тр. пурпура(идиопат.)

АТ фикс. на тр. - тр. разруш. в сел.; компенсаторн. гиперпродукц., но все равно тр-пения; нет отшнуровки

Кожн. геморр, нос, десны, кровохакр., гематурия, длит. менстр., полож. с-мы щипка и жгута

Леч: ГКС, сплэкт, цитостат., плазмаферез.

ГЕМОФИЛИИ

А(8), В(9), С(11).

Кровотеч. с детства.

О. гемартрозы, хронич. геморр. остеоартрозы, вторич. ревматоид. с-м.

Кровоизл. в брызж, сальник - имит. аппенд. (диф - перелив. антигемофильн. плазмы); разные гематомы.

Длит. кр-теч. при травм. и операц.

Леч: антигемофильн. плазма, криопреципитат - содерж. ф-р 8; тромбин, АМК-та на кровоточ. участки; гемартрозы - иммобил., удал. крови из сустава, туда гидрокортизон; ревм. с-м - предниз. до 40мг/сут; ФЗТ, ЛФК

АНГИОПАТИИ

Врожд. пат-я сосуд. стенки или иммун., инф.-токс. ее поражение.

С-М РАНДЮ-ОСЛЕРА

Наслед. недоразвитие субэндотел. слоя мелких сосудов - легко рвется.

Нос. кровотеч, т-эктазии чаще на лице, в носу, мб пораж. внутр. орг, ЖДА.

Леч: предупр. и остан. кровотеч: АМКк-та, заморозка жидк. N2, диатермокоаг.

ДВС

При опер., травмах, сепсисе, опухолях, ПН, васкулитах, змеях.

Стадии: гиперкоагуляция, коагулопатия потребл., гипокоаг., восстан.

О., п/о, хронич.

Гемокоаг. шок, геморр. с-м, нар. микро-ции: ОПН, печень, легкие, ГМ(вплоть до комы).

Леч: морож. плазма, плазмаферез, плазмазамена, мб ант-ки, концентраты Tr, на позд. этапах - антипротеазы, эндотелиопротекторы(ИЛ, ФНО).

СИСТЕМНЫЕ  ВАСКУЛИТЫ

Генерализ. пораж. всех слоев сосуда, восп-е и часто некроз; первич. и вторич. СВ.

УЗЕЛК.    ПЕРИАРТЕРИИТ

Арт. средн. и мелк., облитер., тромбоз, аневризмы, разрывы.

С-мы: 1. СС(стенокардия, ИМ, к-склероз, АГ, с-м Рейно, СН, флебиты)

2. Почеч(гломер, моч. с-м, нефр. с-м, АГ, ХПН)

3. Нейропатич.(асимм. невриты, инсульты, эпилепс.)

4. Легоч.(БА, пневмонит)

5. Абдомин(боли, диспепс, с-мы перитонита, кровь в кале, увел. печ-сел, пораж. pancreas).

Также 5 клин. вариантов УП.

Б-ни предшеств. гепатит, стресс, инсоляция, охлажд. и т.п.

Лихорадка (сниж. от ГК!), боли в мыш., артралгии, высыпания, резк. похудан.

Орган. пораж.; до 30% - узелки по ходу сосудов.; гангрена пальцев.

Лаб: ОФ-показатели, мб анемия, эозиноф-я, протеинурия, гематурия, /мочевины и креатинина, увел. сердца.

Варианты теч: доброкач, медл. прогресс., рецидивир., быстр. прогресс., острое.

Леч: предниз. 40мг + циклофосфан 100мг 1-2 мес, потом снижают и 3-5 лет.; гемосорбц., пл-ферез; если только кожа - малые дозы ГКС + НПВС; гепарин, курантил, пармидин(анг-протект.), преп. никот. к-ты, ФЗТ, вит. В.; при АГ - лазикс 200мг или верошпирон 300мг, b-блоки, Ca-блоки, капотен 50мг.

Б-НЬ ТАКАЯСУ (НАА)

Этио: обсужд. роль стрепт, стаф. и тубика; генет. предрасп.

Пат: мб антиаортал. АТ, аутоимм., при нар. имм-та, нар. гормон.

Морфо: сначала гранулематозн. артериит; процесс в адвентиции или средней оболоч; форм. фибр. гранулема, разруш. эласт. волокна и некроз сосуд. стенки; утолщ. интимы и сред. об (пролифер. гм-клеток, коллаген), мб пристен. тромбоз; в итоге фиброз интимы и адвент; утолщ. стенок, стеноз, окклюзия, постстен. расшир; аневризмы

Сосуды по част: сонн. и подключ, брюш. аорта, чревн. ствол, почеч. арт, коронары и нижн. конечн.

Клиника: неспец: t, похуд, слаб, миалг, артралг, сонлив., симметр. полиарт., напомин. РА; мб анорексия, тошноты, боли в жив, груд. клет., кашель, СОЭ, анемия.

спец: синдромы от ишемии

1я фаза: неспец. с-мы

2я: пораж. сосуда, боли при его пальпац; чаще боли в мышц. плеча, слабость, отсут. пульса в 15%, боли в шее, головокр, нар. зрения, пов. АД, одышка, ЧСС; сист. шум на общ. сонных.

3я: сосуд. недост: перемеж хромота, пораж ССС, ГМ, легких; слабость в мышцах, сниж. силы, боли; у 90% нет пульса

Глаза: преход. нар. зрен, внезап. сниж. остроты, диплопия; 4 стадии ангиопатии

ССС: пораж. восх. аорты, коронаров, м-да, миокардит, гпт и дилятац., клапаны, АГ (по реноваск. типу).

ЖКТ, почки, легкие, кожа(эритема, пиодерм.)

ЦНС: ведущее проявл!: дисцирк. энцефалопат: обмороки, ОНМК, боли, нар. памяти, сниж. работ-ти, р-ва чувствит, прист. катаплексии; астеноневр. и неврозоподоб. с-мы; периф. полинейропатия

Лаб: как обычно; СРБ коррелир. с акт-ю.

Д-ка: глаз. дно, анг-фия, КТ, допплер

Смерть чаще от инсульта, инф, разрыв аневризмы.

Леч: пред.30, азатиопр.100 1,5 мес., потом сниж. дозы; при хрон. теч. - НПВС+антиагреганты+антикоаг. непр. д-я; при ишемиях - гепарин, стрептокиназа; продектин; АГ - инг. АПФ.

ГРАНУЛЕМАТОЗ  ВЕГЕНЕРА

Грозное заб-е, без лечения живут 5 мес, с лечением 5лет. выжив. - 61%.

Суть: гранулемат. восп-е дых. тракта + некротизир. васкулит мелких и сред. сосудов + обычно некротиз. гломер.

Этио: скорей всего, вирус.

Морфо: панартериит - все 3 оболочки сосуда (мукоидн. набух, фибриноид. некроз), все клетки восп-я, некроз в сосудах, склероз и гиалиноз артерий, исход - нектотиз. гранулемы, где все намешано; некр. гран. - обр. в осн. в орг, контакт. с внеш. средой - дых. и ЖКТ; рубц. гран. - в др. орг.

Клиника: муж. и жен. одинаково; общие - t, слабость, похудание, миалгии, артралгии, артриты.

ЛОР: упорн. насморк с гноем, деформ. носа, провал перегородки, некр. изм. в трахее, гортани; отит - потеря слуха; мб субглот. стеноз гортани.

Легкие: множ. двустор. инфильтр. с распадом и форм. полостей; 35% - бессимпт-но (только рентген); частые инф-и.

Почки: гломер: протеинур, гематур, нар. ф-и; мб остро - без лечения смерть за полгода.

Глаза: кератит, склерит, язвы, увеит, конъюн, птоз, псевдоопухоль, тромбоз артерии сетчатки, неврит глаз. нерва; слепота - 8%.

Кожа: пурпура, узелки, папулы, пиодермия, феномен Рейно.

Кост-мыш: боли, асимметр. артрит - но неэрозивн. и недеформ., в отл. от РА!

НС: полинейропатия, пораж. разн. нервов и стволов.

ЖКТ: боли, диарея, язв. кровотеч.

геморр. цистит, иногда - перикардит, редко - мио и эндо.

Формы: локальн. и генерал.; классиф. ELK (ear, lungs, kidney)

Лаб. призн: неспец: СОЭ, СРБ, лейкоцит, РФ.

Д-з по 4м призн: язв-некр. ринит/стоматит, гранул. в легких, микрогематур. и гранулемат. васкулит при биопс.

Леч: предн.60 + ц-фосфан 150-200 1-2 мес, потом сниж.; гемосорб, п-ферез

ГЕМОРР. ВАСКУЛИТ (Шенлейна-Геноха)

Аутоимм. пораж. капилл. и артериол - отлож. ИК.

Причины: ангины, сыворотки, переохл.

С-мы: кожн-геморр, суставн, абдомин., почеч.

t, папулы, боли в крупн. сустав., кишеч. колика, рвота/стул/моча с кровью.

Лаб: ОФ-пок., ЦИК, протеинурия, гематурия.

Д-з: биопсия кожи - васкулит; биопс. почек.

Леч: аскорбин, рутин, антигистамин.; индометацин 200, хингамин 0,5г, гепарин 400ЕД/кг, морож. плазма, курантил, трентал; гломерик - +делагил на 6 мес, мб предн. 30.

ДЗСТ

Сист. имм-восп. пораж. соед. тк.; угнет. Т-супресс, усил. Т-хелп., актив. В-лимф., гиперпродукц. АТ

СИСТЕМ-Я  КРАСНАЯ   ВОЛЧАНКА

Пораж. соед. тк., микрососуд., кожи, суст, вн. орг.

Течение:

О: внезап. начало, за 3-6 мес. полисиндром., люпус, пор. ЦНС.

П/о: нач. с общ. с-в, суставов, пор. кожи; развив. за 3 года

Х: проявл. рецидивами; 5-10 лет.

Клин: различн. сочет. с-мов: t, полиарт, облысение, сух. плеврит(слипчив.), эритема; потом миокардит, перикардит, гломер., полиневрит.

Симм. пораж. мелк. суст. кисти (напомин. РА); "бабочка", дискоиды, точеч. геморр. сыпь на пальцах, ладонях, язвы рта; волчан. эндокардит - недост. клапана; Рейно, пневмонит, люпус! - отеки, АГ; с-м Верльгофа(Аут-имм. т-пения) - геморр. пятна на коже, слиз.; астено-вег. с-м, /л-у, сухость глаз.

Лаб: LE-кл, АНФ, АТ к ДНК, АТ к sm-ядерн. АГ(спец. для СКВ), "розетка"(своб. ядра); ОФ-пок.; мб РФ, лейкопения, гемолит. анемия; прот-урия, гем-урия; изм. при биопс. почек, рентген - суставы, легкие, cor; ЭКГ - изм. T и ST.

Диаг. триада: бабочка, артрит, полисерозит; +связь с родами, абортом, инсоляц, инфекц; фотосенсиб; д-з по 4 критериям АРА

Леч: ГКС 30-50-90мг/сут (2-3 степени акт-ти), хингамин 0,25; для предупр. поб. эфф. ГКС: панангин, анаболики, салуретики, инг. АПФ, антациды.; при ослож: ант-ки, протиботуб., инсулин, противогриб; можно пульс-терап. предниз. по 1000/сут; при неуспехе ГКС - цитостатики; пл-ферез, г-сорбция.

СИСТЕМНАЯ СКЛЕРОДЕРМИЯ

Фибр-склер. изм. кожи и стромы+Рейно. Повыш. синт. коллагена, аутоАТ.

Теч: быстр. прогресс, хрон.; 3 стадии.

Мб сначала кожа, а потом органы, мб наоборот; жалобы как при плевите, артрите, Рейно, дуодените; спец. для ССД - поперх. при глотании, сухость слиз-х, глаз(нет слез), стянутость кожи лица, "кисет"; кожа: отек, индурация, атрофия, мб т-эктазии, гнойн. сыпь, выпад. волос, деформ. ногтей, лицо-маска; дефигур. суставов, "склеродерм. кисть" - птичья лапа; миозит с кальцинатами; эзофагит, дуоденит; пневмонит, лег. гипертензия; ССС - первич. к-склероз: увел. с., нар. ритма, порок - почти всегда нед. митралки, мб СН; гломерик; полиневрит.

Лаб: ОФ-пок, РФ, АНТ, LE (но меньше, чем при СКВ), /оксипролина в моче и крови, прот-урия; изм. ЭКГ, рентген с, кистей, биопс. кожи.

Д-ка: б. критерии: проксимал. склеродерма; мал. крит: склеродакт, потеря в-ва подушек пальцев, 2сторонний баз. лег. фиброз.; д-з: либо 1б, либо 2м; CREST

Леч: D-пениц. 200 на 2 нед, потом по 300 до 1500-1800; колхицин 0,5; лидаза п/к; предниз. 30; имуран 200, хингамин, делагил; для улучш. мц-ции верапамил 200, курантил 300; апплик. димексида; ЛФК, массаж.

ДЕРМАТОМИОЗИТ

Аутоимм. тяжел. прогресс. некротиз. миозит с пораж. скел и глад. муск. и кожи.

Формы: идиопатич. и вторич. опухол.

С-мы: 1. мышеч.(миозит, атрофии, кальцинозы), 2 кожн.(эритема, отек, дерматит, т-э, кератоз, крапивн.), 3. суставн.(артралг.), 4. висцер.(м-дит, к-склероз, пневмонии, пневмофиброз, кровотеч. из ЖКТ, ОПН, полинейропатии).

3 периода и 3 формы.

Клин: t до 38-39, эритема, боли в мыш.(проксимально), слабость; поперх. при глот., жидк. пища льется через нос, хриплый голос; р-я на солнце - "зона декольте", с-м очков, сухость глаз + с-мы пораж. вн. орг.

Мышцы плотные, тестоватые, увел., бол-нны, мб амимия; сухость кожи, ломкость ногтей, выпад. волос, с-м Рейно; гиперестезии, парастезии.

Лаб: ОФП, мб РФ, /АСТ, АЛТ, КФК, миоглобинурия; электромиография - низкоампл. ак-ть при сокращ.; биопсия кожи и мышц - нет попер. исчерч., фрагментация, очаги некроза, фиброз.

Д-з: симметр. проксим. слабость, миография, ферм-ты, биопсия, покаж. кожи.

Леч: предниз. 40-80-120 2-3 мес и более; если нельзя, то имуран на 2-6 мес; делагил; дополн-но: НПВС, панангин, анаболилики, комплексоны - против кальцинатов.

Б-НИ  СУСТАВОВ

РА

Пораж. синовий, хрящ, капсула суставов; на повр. синовий попадает Ig, на него выраб. РФ + комплемент = взаимод. = обр. ИК = восп-е, н/ф, рост паннуса = узуры = анкилоз.

О, п/о и постепен. начало.

Клин: полиартралгия сильнее ночью и утром, сков. движен; при о. теч. - t, резкие боли; мб начало с моноартрита(20%); плавник моржа, пугов. петля; атрофия кожи - блестит, прозрачна; ревм. узелки; атрофия межкост. мыш, пораж. сухож.

Мб мио, эндо, перикардит; иногда пороки; альвеолит, плеврит; амилоидоз; полинейропат, пор. слюн. и слезн. желез - с-м Шегрена; увел сел-печ, л/у - Фелти; пораж. сосудов, Рейно; глаз.

Лаб: ОФП, анемия, РФ, LE; Рентген: 1. пороз; 2. +разруш. хряща, един. узуры, неб. сужение щели; 3. +подвывихи, девиации; 4. +анкилоз; пунк. сустава: РФ, рагоциты.

3 степ. акт-ти, 4 формы; медл., быстр. и малопрогрессир.

Ослож: амилоидоз, септич. артрит.

Критерии: скованн.>1ч, припухл. 3х и>суст, припух. луч., пяст., межфал. суст. не менее 6 нед; симметрия, рентген, узелки, РФ; д-з по 4 критериям.

Диф: ревмат, ДА, СКВ, ССД, Бехтерев, псориаз, Рейтер.

Леч: вольтарен!, индометацин 150, ибупрофен; хингамин, плаквенил; если не помогает - базис. тер.: D-пениц, кризанол, если не поражены внутр. орг.; азатиоприн; редко - предниз.(при акт. восп-и); ФЗТ, п-ферез, облучение лазером, крио, протез.

ОСТЕОАРТРОЗ

Первич. - преждевр. старение хряща: генет, эндокр, микротравмы в спорте

вторич. - пат. возд-я: травмы, слаб. мышц, связок, артриты.

субхондр. о-склероз, о-фиты, подвывихи, синовит, гпт ворсин.; в осн. у жен. 40-60 лет

бедр, колен, дист. межфал, позвоноч. суставы.; боли к концу дня, огр. подвиж; синовит - отек, t; уз. Гебердена, Бушара; вторич. корешк. с-м, нар. походки, болезн. пальпация; спондилез, сп-артроз, о-хондроз.

Рентген: стадии: 1. мало о-фитов, 2. много о-ф, сужение, 3. куча о-ф, сильное сужение, деформ. суст. пов-й, субхондр. склероз, 4. все еще хуже.

Критерии: боль в суст. вечером и ночью, усил. при ФН и ослаб. в покое, деформация, рентген.

Леч: НПВС, димексид, \массы, румалон, артепарон, ФЗТ, ЛФК, УВЧ.

ПОДАГРА

Кристаллы уратов в суставах; мех-мы: метабол, почеч, смешан.

Первич. и вторич.(опухоли, б-ни почек, СН, прием цитостатиков, ГКС,  салицилатов).

О.артрит, пораж. почек(МКБ, нефрит), периф. тканей.

Провокация приступа: травма, алкоголь, долгая ходьба, жирное, мясное, инфекции; пристут чаще ночью, в 1м плюснефаланговом суст. стопы, t до 39, сустав сине-багровый, опухший; длится 3-10 дней; с годами - деформ. суст., огранич. подвиж; МКБ; потом полиартрит; через 3-5 лет - тофусы (уши, локти, пальцы); АГ.

Лаб: рентген - "штампы" в эпифизах; протеинурия, цилиндрурия, при МКБ - гематурия; мб ХПН; гиперурикемия; в приступе - ОФП.

Д-з по баллам; диф д-з: ОА, ревм. полиартрит, РА.

Леч: запр. алког., огранич. пуриновые продукты - мясо, рыба, печень, бобы; пить>1,5л/сут.

При нар. вывед. уратов - антуран 200-400мг; при /синт. пуринов - аллопуринол 100-300мг + вольтарен - но только после купир. приступа; приступ: индометацин 75мг, потом по 60мг/6ч на сутки, потом по 25мг 3-4р/сут; колхицин - 1мг/2ч - 4 раза, потом по 2,5мг/сут; курорт - ванны, грязи.

БОЛЕЗНЬ БЕХТЕРЕВА

Анкилоз межпозв. суст, синдесмофиты, кальциф. связок + часто пораж. вн. орг(сердце, почки, глаза); порядок: крестец-межпозвон.-реберпозв. суст.

Формы: центр, ризомиелич., периферич., скандинавск.

Боли в крестце чаще к утру, межреб. невралгии, боли в мыш., огр. движ; в юном возрасте похоже на атаку ревм-ма - t? тахи; боли при пальпации, нар. осанки, походки; потом выраж. кифоз груд. отдела; походка: широко расставляет ноги и качает головой; атфор. мышц; мб симм. артриты др. суставов.

Лаб: в акт. периоде - ОФП, ЦИК; рентген - сакроилеит(нечетк. контуры, очаги о-склероза), анкилоз, окостенение дисков, связок; амилоидоз - пр-нурия; \внеш. дыхания.

Леч: вольтарен 100-150, потом сниж. до 50; при неэфф. НПП и пораж. глаз - предниз. 15мг; кеналог в сустав 40мг; м-релаксант(скутамил-С); ЛФК!, бассейн; если ниче не помогает - облучение; ванны, грязи.

ПОЧКИ

О. ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТ

О. дифф. заб-е на имм. основе: пролифер. мезанг. и эндотел. клет, н/ф инфильтр; отек, атрофия канальцев. эпител.

Этио: стрепт. (через 2-3 нед после ангины, тонзиллита), вирус, резк. охлажд, вакцины

Пат: ИК на капиллярах, комплемент, н/ф, пролифер. мезангия - элимин. ИК либо п/о глом. либо ХГН

Клин: с-мы: мочевой(белок, Er, Ley, цилиндры) - поры, потеря отриц. заряда;

гипертонич-й(задерж. Na и воды, актив. РААС, сниж. депрессор. ф-и почек);

отечный(\фильтрации, задерж. Na, воды, /ОЦК(отек крови), вторич. гиперальдостерон., /секреции АДГ, /прониц. капилляров, \онкот. давл. плазмы.

Отеки, пастозность, \диуреза, боли в пояснице, /утомл, гол. боль, одышка, t; АГ до 140-160; редко - ОСН.

Лаб: ОАМ, моча по Нечипоренко(опред. форм. эл-тов в 1мкл); мб ОФП, умерен. анемия; ЦИК, антиОстрептолизин,\компл-та; Реберг: \клуб. фильтр. и /канальц. реабсорб.; рентген - /ЛЖ; биопсия.

Клин. варианты: моносимптомный(только моч. с-м), нефротич., развернутый.

Ослож: СН, эклапмпсия, ОПН; исходы: выздор.(50%), ХГН, смерть.

Леч: постельный режим на 2-4 нед до ликвид. отеков и АГ; огранич. питья, соли(до 5г/сут), белка(60г);

При стрептококке - пеницилл.; при отеке мочегоны(лазикс 40-80), при АГ верапамил, b-блоки, каптоприл); при затяге - ГКС; + гепарин 20000ЕД; эклампсия - магнезия, седуксен, дроперидол, кровопуск., спин-мозг пункц; при ОПН - гемодиализ; на учет на 2 года.

ХРОНИЧ-Й  ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТ

Самостоят. либо проявл. ИЭ, СКВ, васкулита

Клин: те же 3 с-ма, те же жалобы + жалобы от основного заб-я; мб смещ. лев. гран. cor; Лаб. - то же + мб изм. глаз. дна.

Морфоварианты: миним. изм, мембраноз., мезанг.(пролифер., капилл., мембраноз.), фокально-сегмент., фибропластич.

Клин. варианты:

Латентный: моч. с-м, неб АГ

Гематурич.: постоян. гем-урия, б-нь Берже

Гиперт.: АГ, в итоге всегда ХПН

Нефротич.: отеки, массив. прот-урия, гиперхолестеринемия; мб нефротич. кризы, даже ДВС

Смешанн: нефротич. с-м + АГ.

П/о глом: как ОГН, но без обрат. развития; быстрая ХПН; смерть за 1-2 года

ХГН при систем. заб: включ. разные формы

По течению(срок наступ. ХПН): быстропрогресс - 8мес, ускоренный - 2-5лет, медленный - 10лет.

Диф. с ОГН - ПН без обрат. развития.; еще диф: амилоидоз, подагра, гематурич. ГН при МКБ, тубике почек, опухоли(цистоскопия, контраст. урография, УЗИ); ИЭ, ГВ; реноваск. гипертензия

Леч: режим без охлажд, переутомл., ночной работы; 1 раз в год - госпитализац.; диета - завис. от формы;

ГКС: при нефротич. ХГН не >2 лет, СКВ, миним. измен-ях, мембранозн. ГН; мб пульс-тер: 1000мг предниз. в теч. 3 дней.

При неэфф. ГКС - азатиоприн 200, лейкеран 15.

При тромбозах - гепарин по 20000, курантил 300-600

При латенте - НПВС

+мочегоны, гипотензивн., ант-ки при инфекции; курорт.

АМИЛОИДОЗ

Амилоид с Р-компонентом; предшеств. а-да синтезир. в В-лимф.; амилоидокласты не пашут - отложение а-да в органах.

Формы: первичный-AL (без причин), наследств.-AA, вторич.-SAA(РА, Бехтерев, тубик, хрон. гнойные, псориаз, ЛГМ, сифак, опухоли), старческий-AS, локальный-AE.

Амил. почек: протеинурия-нефротич. с-м.-ПН

Клин: отеки, слабость, нет аппетита, утомл-сть; в терм. стадии - тошнота, рвота, гол.боли, зуд, бессоница.; АГ; увел. печ-сел, с-мы основного заб-я.

Лаб: моч. с-м(до 20г белка!), нар. белков и липидов(гипоальбумин, гиперА2-глобулин, гиперV-глобулин; /холестерин, триглицериды, СОЭ); биопсия десны и ректума - амилоид. массы; пробы Реберга, Зимницкого.

Течение: нефротич. с-м упорный, АГ нечасто, первич. ам-з более доброкач., течение вторич. завис. от осн. заб-я.

Леч: осн. заб-я - протовотуб, ант-ки, вырез. асбцесса, при РА - D-пеницилл., кризанол.

Есть сырую печень - \прот-уриии; делагил 0,5г, колхицин, при первич. - мелфалан; при отеках, АГ - огр. белка-соли, гипотензив.

ХПН

Конеч. фаза любого прогресс. пораж. почек; склероз, запустевание клубков,\действ. нефронов.

Этио: ГН, пораж. поч. сосуд., пиелонефр., МКБ, гидронефроз, опухоли, заб. соед. тк., б-ни обмена, поликистоз, гипоплазия почек.

Задержка азот. шлаков(мочевина, креат., моч.к-та), полиурия, изостенурия, потом - олиго и анурия; потеря Na; ацидоз из-за потери бикарбонатов, гипокальциемия, \эритропоэтина, рениновая АГ.

Стадии: латент.(20-50% фильтрации), азотемич.(5-20%), терминал(<5%).

Латент. - консервативно; азотем. - диализ или пересадка

Клин: с-мы:

Неврологич: слабость, утомл, апатия, сонлив.; мб р-во чувствит.; судороги, ацидотич. кома.

Гастр-энтеролог: тошнота, рвота, анорексия, понос

+Дистрофич., анемич-геморраг., серозн.-сустав., костный(патол. переломы)

Уремия: зуд, кровь п/к, из носа и желудка, подагра, ретинопатия.

\М.тела, сухость и желтизна кожи, пахнет аммиаком изо рта, расчесы на коже; сухой, коричневый язык, больно щупать живот, частые инфекц.

АГ, расшир. cor влево, акцент на аорте; урем. перикардит: шум трения, одышка; плеврит.

Лаб: Зимницкий - изо, гипостенурия;  сниж. фильтр. креатинина до 40мл/мин - выраж ХПН, до 5-10 - терминал; гиперурикемия, гипохр. анемия, метаб. ацидоз, гиперкалиемия; на ЭКГ - гпт. ЛЖ; ретинопатия; уремич. легкое, \желуд. секреции, атрофия слизистой.

Леч: при креатине 0,4-1,5ммоль/л - пить столько, чтобы диурез был 2-3л; при крет.>1,5 - пить диурез+500мл; огранич. Na и K, не назначать К-сберег.; в/в глюкозу с инсулином; огр. белка, есть больше животного; сорбенты - акт. уголь внутрь, энтеросорбент; при ацидозе - соду в/в; фуросемид, для \АГ - верапамил, атенолол, энап(но не назначать при азотем. стадии); анемия - ферроплекс; при инф. - пениц, эритр.; при фильтр.<5мл - диализ; трансплантация.

ЖЕЛУДОК

ХР. ГАСТРИТ

Прогресс. атрофия, нар. секретор., мотор. и инкретор. ф-й.

Этио: нар. питания, курен., алкоголь, профвредности, НПВС, хр. инф-и, эндокрин. заб, нар. обмена, уремия, рефлюкс.

Формы: аутоиммун. - А, пилори - В, рефлюкс - С, смешан., идиопат.; А - угнет. моторики, В - усил.

Клин: с-мы:

1.Жел. диспепсия: тяжесть, распирание, отрыжка, тошн., рвота, изм. аппетита, неприятн. вкус во рту.

2.Киш. диспепсия: метеоризм

3. Боли: несильные

4. Астено-невр. с-м: раздраж., мнительность, канцерофобия, утомл., плохой сон.

ХГ с выраж. секрет. недост:

Поносы, демпинг, слабость, адинамия, \массы, гиповитаминоз В, С - сухость кожи, толстый язык, отпечатки зубов; анемия;

Лаб:

- фракц. исслед. зондом на гистамине: изуч. секрецию натощак и после гистамина(субмакс. - 0,008 и макс. - 0,025 тест) или пентагастрина; баз - 1-4ммоль, субмакс. - 6,5-12, макс. - 16-24; у здоровых - баз:с/м=1:3, баз:м=1:6; при ХГ сближ. баз. и с/м, \пепсин, не обнаруж. свободная HCI.

- ЭГДС - эрозии, бледность, кровоизл.

- биопсия

- рентген - /эвакуации бария.

- ОАК, б/х, кал на кровь.

ХГ с норм. или повыш. секреторной ф-ей:

Боль во время или после еды, редко - голодная; запоры, отрыжка воздухом, кислым, изжога, тошнота, срыгивание, неприят. вкус; плохое настроение и сон; в анамнезе - экзогенн. причины; усиление вагуса: холодные кисти и стопы, гипергидроз, акроцианоз, гипотония.

Лаб: /тощак. и баз. секреции, общей кислотности; рентген - спазм привратника; ФГДС - отек, гиперем. слизистой.

Леч: 

При секрет. недост-ти:

дробное, частое питание, продукты, стимул. секр.; никотинамид; вит. гр. В, С, солкосерил; при хелике - де-нол 1таб/3р-день за 30мин до еды и на ночь - 2-4нед, трихопол 250/4р, оксациллин 0,5/4р; либо фурадонин 0,1г/4р после еды; при ХГА - сукралфат.

HCI, желуд. сок, минералка

Коррекц. моторики: ослаб. - папаверин, ношпа; стимул. - церукал, мотилиум; ФЗТ; фестал

При повыш. секреции:

диета №1, альмагель, гастроцепин.

ЯБЖ

Чаще на малой кривизне или в антруме.

Клин: боль: кривизна - через 15-60 мин, антрум - 2-3ч, кардия - сразу.

Желуд. диспепсия, рвота, с-мы анемии, кровотеч.

Лаб: иссл. секреции, рентген - ниша, ФГДС, кал на кровь

ЯБ 12п кишки

Чаще на задней стенке луковицы

Боли через 1,5-3ч, натощак или ночью; проходят после еды; сезонность.

Рвота на высоте болей, приносит облегч.; изжога

Лаб: иссл. сока: /баз. и стимул. секр-и в 1,5-2раза; рент: ниша, деформ. и стеноз луковицы, спазм привратника; ФГДС, ОАК - анемия, кал на кровь

Леч: при обостр. - госпит. до полного рубцевания; питание, не курить, не пить, не НПВС; стол №1А; гастроцепин 50утром, 50 перед сном, фамотидин 40мг на ночь, ранитидин 300 на ночь; низатидин 200 на ночь; роксатидин; омепразол 2р/день по 20 - все они обычно исп. при 12п-язве или язве пилорума; при жел-ке не исп; отменять медленно! + антациды; антациды через 1,5ч после еды;

при ЯБЖ - церукал 10мг 4р/день; денол 1таб за 30мин до еды, сукралфат - они образ. пленку над дефектом; + уничтожение хелика(см. выше); солкосерил 4мл в/м - для регенерации слизистой, вит. гр. В; синтет. аналоги пр-гландинов - риопростил; лазер; сезонная проф-ка по 1-2 мес.

ХРОН. ГЕПАТИТ

>6 мес; дистрофия клеток, инфильтр., фиброз.

Этио: вирус В,С (редко А), гены, проф. токсины(бензол, металлы), лек-ва(ант-ки, фторотан, психотропы, противотуб, противовосп., гормоны), алкоголь.

В зависимости от морфопроявлений вируса - акт.(сильная р-я), персист.(слабая) или холестат. Г.

Клин: с-мы:

Цитолитич: \массы, t, желтуха, диатез, печен. запах, печен. знаки(ладони, язык, сиськи, оволосение); лаб. - \альбуминов, протромбина, холестерина, холинэстеразы, /прямого билика, /АСТ, АЛТ, ЛДГ; нар. детокса

Мезенхим-восп: t, артралгии, васкулиты, спленомег, /л-у; лаб: /V-глоб, LE-клетки, АТ к ДНК, мышцам, \компл-та

Холестат: зуд, желтуха, t, темн. моча; лаб: /прям. билика

Астено-вег: слаб, утомл, нервозность, похудан.

Диспепс: тошнота,\аппетита, отрыжка, тяжесть, запоры

Геморр: десны, нос, кожа; лаб: \ф-ров сверт, \Tr.

Гиперспленизм: анемия, Tr-пения, лейкопения, спленомегалия.

ХАГ: С-мы: астеновег, диспепс, цитолитич., холестаз; печень плотная, край острый, пальпация болез.; HBsAg в крови, /СОЭ, панпения, /тимоловой пробы, ферменты цитолиза, \холинэстеразы,/холестерин, ЩФ; биопсия: лгц-инфильтрация, некрозы клеток, фиброз портал. трактов.

ХАИГ: обычно у дам 10-30лет; куча внепеч. проявл(t, суставы, васкулиты, плеврит, боли в пузе, нар. гормонов) + сильная выраж. всех осн. с-мов; три варианта: 1. все вне печени, похоже на СКВ, РА; 2. как острый вирусный Г.; 3. бессимптомно; отмечают: пурпуру, эритему, угри, стрии, гирсутизм, с-м Кушинга, СД, аменорея, т-дит Хашимото, крапивница, внепеч. знаки, перемеж. желтуха; лаб: LE, РФ, АТ к ядрам, //IgG, /РСК, АЛТ, АСТ, //СОЭ; биопсия: массив. инфильтр. с кучей плазмацитов, выраж. некрозы, фиброз.

ХПГ: скудная картина: слабость, диспепсия, распирание печение, тяжесть, увел. размеров.

ХЛГ: среднее между ОГ и ХПГ

ХХГ: зверский зуд, нар. всас. жир-витаминов - курин. слепота, боли в костях, желтуха, расчесы; лаб: /ЩФ, холестерина, желч. к-т, билика, УЗИ жел. пуз. и pancreas для искл. механики, УЗИ печение, РПХГ

Леч: диета без жирного, острого; при ХАГ - постельный режим; нельзя вакцины, солнце, работа, переохл.; при обострен. - канамицин 0,5г/4р, потом бифидум; мезим-форте; при активности - предниз. 40/сут до купирования, потом 10 на 2-3 года; можно +азатиоприн 50/сут или делагил - но не при вирусах!; вирус - интрон А, реаферон в/м на 6-12мес; при низкой акт-ти: эссенциале, силибинин; ГБО; при ХХГ - холестирамин 10-16г; вит. A,D,E,K,  гемо и лимфосорбция.

ЦИРРОЗ

Этио: вирус, питание, алкоголь, холестах, токсин, семейные, Вильсон-Коновалов, при сифаке, тубике; гибель клеток - фиброз - сдавление трактов -> портокава, асцит, спленомегал., гиперспленизм, шунты, кома

Клин: с-мы те же, что при ХГ; общее - ПГ: метеоризм, диспепсия, расшир. вен, спленомег., асцит, варикозы пищевода, желудка, геммороя, кровотеч. из них.

Стадии: компенс., суб, декомп.; ослож: кровотеч, кома, инф., рак, тромбоз v.porta, камни в желч. путях.

Мелкоузловой(портальный): диспепс., астеновег. с-мы, тяжесть и боль в правом п/р, увел. пуза, отеки ног, кровотеч., вены, энцефалопатия, желтуха; печен. знаки, пигмент. кожи(меланин); с-мы алкашей: Дюпюитрен, атрофия яиц, увел. околоушных жел., миопатия, полиневрит, панкреатит; увел. печени, острый край; лаб: анемия, /билика и т.п., ЭГДС - вены пищевода, ректоскопия - геморроиды; радионуклид.; биопсия - жир. дистрофия клеток, ложные дольки, фиброз, тельца Мэллори(алкаши).

Крупноузл.(постнекротич.): чаще вирус, яды; быстро прогресс.; с-мы похожи на ХАГ - желтуха, t, астеновег., диспепс. и цитолитич.; боли, слабость, знаки, полисерозиты, асцит, печень острая, болезн.; лаб: /балик, \холестерина, протромбина, /ЛДГ, АСТ, АЛТ; расшир. вен; биопсия - некрозы, дистрофия, узлы-регенераты.

Смешанный

Билиарный: первич.(при ХХГ) и вторич.(обструкция внепечен. желч. протоков); желтуха, зуд, кровоточив., боли в костях, понос, расчесы, ксантомы, бараб. палочки, печень мб огромной!; лаб: билик>342мкмоль/л, /холестерина, липидов, ЩФ; АСТ, АЛТ - слабо; /IgM, IgG, СОЭ; вены, остеомаляция; биопсия - желч. озера.

Диф: гепатит, цирроз-рак, амилоид., эхиннок., миелоз, констр. перикард.

Леч: активный ЦП - как ХАГ(иммуносупрес.); базис: режим, стол№5, запретить ФЗТ, солнце, вакцины, снотворные, психотропы; при неакт. ЦП - базис+патогенетика+ симптоматика - гемодез в/в, эссенциале, делагил; вит-ны кучей; липоев. к-та; декомп. ЦП с порталкой – (ГК+цитост-ки-относ.)+ делагил+верошпирон 200, мб лазикс 40; нитраты, введ. натив. плазмы и р-ра альбумина; парацентез; при пищев. кр-теч. - опер: налож. анастомозов.

Остановка пищев. кровотеч: кровь 200мл, никасол, CaCI, аминокапрон; вазопрессин на глюкозе; зонд с баллоном, холод; либо - операция(перевязка вен); промыв. жел., ант-ки внутрь, полиглюкин до 2л;

Печ. кома: в/в глутамин. к-ту(обезвреж. аммиака); эссенциале, вит. В, С, липоев. к-та, преп. К, буферы, при ацидозе - в/в 200-600мл соды, при алкалозе - преп. К; ант-ки, предниз. струйно 150мг и потом по 90/4часа; кислород через нос. катетер, перелив. кр.

ДЫХАТЕЛЬНАЯ   СИСТЕМА

ПНЕВМОНИЯ

Крупоз., очаг., интерстиц.; нозокомиал. - через 48-72 после госпитализац.

Ослож: абсцесс, плеврит/эпмиема, астма, инф-токс. шок, миокардит, ИЭ, перикардит, менингит, анемия, нефрит, гепатит.

Ржавая мокр. - крупозка, кровянистая-тягучая - клебсиелла, гнойная - стрептококк.

Одышка, боль в боку, интокс, t, озноб; отстав. при дых., укор. перкуторки, усил. голос. дрож. и бронхофония, жесткое или бронз. дых., влажн. звонк. хрипы или крепитац; мб сыпь, увел. л/у.

Рентген, томо, КТ, бр-графия, бак. мокторы, бак.скопия, РСК, РТГА, СОЭ, ОФП

В мокроте: эозины - аллерг., эласт. волокна - распад ткани.

Леч: ант-ки: при грам(+) - пениц., цефалоспор., грам(-) - аминогликоз. (гентам. 80мг/12ч), левомицетин.

На дому: рулид 3дня по 500мг; курилам - амоксициллин+амоксиклав;

В стац.: оксациллин 0,5г/4ч в/м, в/в.; мефоксин 1-2г/8ч; при микоплазме - рулид 150-300мг/12ч внутрь; нозокомиалы - цефтазидим 1г/8ч; грибы - амфотерицин, низорал; можно бисептол 1г/12ч; нельзя пениц. с сульф-амидами и бисептолом!(ослаб. эфф.)

Если 3 дня без эффекта - заменяем; через 10-12 дней заменяем по-любому; а так - 3-5 дней после норм. t +ИФ, левамизол, вит. А,С,Е,В, алоэ; эуфиллин, теопек, мукалтин, дренаж; кодеин, термопсис, аспирин; при шоке - ГКС; банки, горчичники

ХРОНИЧЕСКИЙ    БРОНХИТ

Кашель, мокрота, одышка, с-мы интокс; необстр. - мокрота по утрам, обстр. - малопродукт.; курение, обостр. при охлажд.; жестк. дых, сухие свист. хрипы.; обстр. - удлин. выхода при форс. дых, с-мы эмфиземы, лег. сердце; рентген - выбух. ствола ЛА на левом контуре; ФВД: инд. Тиффно(ОВФ1:ЖЕЛ) и ПСДВ(МВЛ:ЖЕЛ) при обстр. - сниж.; пикфлуометр; иссл. газов кр., ЭКГ(гпт правого cor); ОАК - Er-цитоз; мокрота

Леч: ант-ки, патоген. - ЛФК, дренаж, мукалтин; при обструкции - атровент, беродуал, эуфиллин; нет эфф-та ->предниз. 10; верапамил, нитраты; витамины, кодеин, тактивин, ФЗТ.

БРОНХИАЛЬНАЯ   АСТМА

Неинф. восп-е в бронхах, 1,2 и 4 тип реакт-ти.

Классиф: атопич., инф-завис.; течение: легкое(обостр. 2-3р/год, приступы купир. бр-литиками), среднетяж(3-4/год, приступы куп. инъекц.), тяж(5 и >/год, есть статусы); фазы: обостр., стих. обостр., ремисс.

По тяжести:

Интермитт.: краткие с-мы реже раза в нед, ночью<2р.\мес, нет с-мов между обостр., ПСВ и ОФВ1>80%, разброс<20%

Легк. персист: до раза в день, нар. сна, ночью>2, >80%, 20-30%

Среднетяж: ежеднев., нар. сна и физ. акт-ти, ночью>1р/нед, 60-80%, >30%

Тяж: с-мы постоянно, часто ночью, огр. акт-ти, <60, >30

Клин: удушье, одышка, кашель, ринит, влияние физ. усилия, холода, сезонность, крапивница, Квинке, эфмиз., лег. cor, сухие хрипы, лежа усилив.; при статусе - немое легкое; \Тиффно, пикфл., пневмотахометрия, графия, кожн. аллерг. пробы, эозины в мокроте; очаги хр. инф-и.

Статус: стадии: 1 - затянувш. удушье+резист. к симп-миметикам, 2 - нарастание ДН, 3 - гипоксемич., гиперкапнич. кома.

1. Вынужд. положение, учащ. дых., кашель с трудной мокротой, /АД; на расстоянии слышно больше хрипов, чем трубкой; умер. гипоксемия

2. Серая кожа, пов-е дых., немое легкое, част. мелкий пульс, \АД, периоды апатии и возбужд.

3. Нет сознания, тахипноэ, красн. цианоз, коллапс, тяж. гипоксемия - РО2 40-55, РСО2 - >90

Есть еще анафилактич. статус - мгновенный тотальный бр-спазм.

Леч:

Приступ: легкий: беротек, сальбутамов; можно адреналин п/к 0,3мл 0,1% р-ра или эфедрин 0,5мл 5%; средний: эуфил. в/в, предниз. 60.; тяж: то же +инфуз. соды, NaCI, госпит-я.

Статус: О2 35%, в/в декстраны, глюкоза, инсулин, 20000ЕД гепарина, сода 3-5л; предниз. 60-90мг/2-4ч, при 2 стадии - 1000мг% эуфилл., щелоч. питье, вибрац. массаж груди; мб ИЛВ, леч. бр-скопия, лаваж;

при анафилак. статусе: 0,5мл 0,1% адрена на 20мл хлорида, струйно 120мг предниз, 1мл 0,1% атропа; если нет эфф. - фторотан. наркоз+ИВЛ.

Обострение: ГКС - бекломет 4р/д, ингакорт 2р/д, мб предниз. внутрь, а при тяж. теч. - постоянно; интал, недокромил 4р/д; б-литики - эуф. 10мл 2,4% в/в, или в таб. после еды; В2-агонисты: к.д. - беротек, сальбутамол; у пожилых - атровент, беродуал(атров.+фенотерол).

Ступени: 1. короткие В2 по требованию, интал, недокромил перед физ. нагр. или контактом

2. ежедневно интал, ГКС 200мкг, В2 3-4р/д

3. ингал. ГКС 800мкг/д, пролонг. теофиллины, В2

4. примерно как 3.

Патогенетич: мукалтин, ац.-цистеин, горячие щел., ант-ки, леч. бр-скопия, ант. Ca, гепарин, кларитин, аколат, ФЗТ

Симпт: бронхомунал, пл-ферез, седуксен, кодеин, либексин.

Ремиссия: no аллерге, спец. и неспец. гипосенсибил., интал, ГКС в аэрозоле, иглы, курокт, обучение.

СЕРДЦЕ

РЕВМАТИЗМ
Фазы: акт, неакт; теч: о., п/о, затяж., рецидив., латент.

Обычно через 1-2 нед /t до 38-40, сильн. пот; при повт. атаках - после переохл., нагрузки, операц.

Ревмокардит: слаб. боли, легк. одышка, перебои; серозиты; ревм. полиарт: круп. суст., быстр. и полное обр. развитие; НС: малая хорея(лабильность+гиперкинезы); ауск. картина cor скудная; кольц. эритема(1-2%); 

Лаб: ОФП, противострепт. АТ, изм. ЭКГ, ФКГ

Д-з: б. критерии: кардит, полиартрит, хорея, п/к узелки, эритема; мал: ревматизм ранее, артралгия, t. ОФП, СРБ, /СОЭ /Ley, /PQ.

Леч: постель 2-3 нед, огр. NaCI; пениц. 1,5 млн ЕД, потом бициллин-5 по 1,5млн; вольтарен 150мг; при 3ст. акт-ти предниз. 30 на 2мес; плаквенил 0,2; потом поликлин. леч. - НПВС, бицилл.-проф-ка 5 лет

ИНФЕКЦИОННЫЙ  ЭНДОКАРДИТ

Теч: о. (картина сепсиса 1 мес), п/о 3-4мес, затяжн.(много мес.)

Клин: t, озноб, ОФП, слабость, пот, гол.боли, в суставах, бледн. кожа; клапанн. пораж.; ЦИК, РФ; тр-эмболии(инфаркт, нефрит, селезенка и тп.), иммун. пораж.(гломерик, гепатит, васк.)

Проявл. зависят от возб-ля; длит. t в анамнезе; заб. связ. с зубами, абортом, опер. на cor, катетериз. мочпуз

Аорт/митр. недост, пораж. кожи - "кофе с молоком", геморр., (+) с-мы жгрута, щипка; узелки Ослера, пятна Либмана(конъюнк.); похудание; /печ-сел; НК, перикардит, /АД, пораж. ЦНС

Лаб: 2-3 посева, СОЭ>50, ОФП, ЦИК; п,ц,г-урия; !вегетации на клапанах.

Д-з: клин. призн. осн: t>38, озноб, шум в с., спленомег; дополн: тр-эмболии, кожн. васкулит, гломерик; параклин: вегетации, анемия, посев+, СОЭ>30, /ЩФ н/ф.

Леч: пениц. 20млн + гентамиц. 300мг (с перерывами - проф-ка нефротокса); при стафе - оксациллин 20г, ампиокс 10г; гриб амфотерицин 30мг; +обычно рифампицин 600-1200мг; НПВС, леч. СН

ПЕРИКАРДИТ

Чаще проявл. др. заб.

Остр., хрон.; фибриноз., выпотной, гнойн., гнилост.

Клин:

Сух. перик: боль в обл. с., t, одышка; боли: в обл. верхушки, не связ. с нагрузкой, не купир. нитратами, иррадиир. в шею, лопатку; усил. при дых. и ослаб. сидя с наклоном вперед; Шум трения п-да: мб преходящим или дилт., в обл. ниж. лев. края грудины

Лаб: ЭКГ - подъем ST в 1,2,3; лаб: ферменты, показ.-ли фоновой болячки.

Экссуд. перик: боль меньше, но есть одышка при нагр., кот. ослаб. при накл. вперед; появл. сух. кашель - сдавл. трахеии, бр., n.phrenicus.

Расшир. с. тупости, пульсация сor м. не опр.; тоны глухие; шуп трения; пародокс. пульс, набух. шейн. вен, особенно лежа.

ЭКГ: /ST с инверсией Т, \QRS; рентген: треугольная тень на чистых лег. полях(в отл. от к-мегалии при СН); ЭХО - жидкость; ангиограф; ОФП; исслед. выпота.

Показ. для протыкания: тампонада, подозр. на гной, на опух.

Констрикт. перик: чаще исход выпотного; наруш. приток в конце диастолы из-за "воротника" - /давл. в яр. венах - /печ., асцит, отеки.

Тяжесть в печ., набух. лица и яр. вен лежа, желтушн., кахексия верхн. половины тела; парадокс. пульс, мерцалка, ритм галопа; размеры в норме, шумов нет

Рентгет: cor мб увел. или не; кальциноз; ЭКГ: \QRS, нар. в-ж проводим., /Р2, \Т или инверсия.

Лаб: леч. осн. заб; при неспец. инф-и - пениц. 3млн, стрепт. 0,5г; предниз. 30мг, НПВС; при отеках - лазикс, верошп.; при констрикции - эктомия.

ДКМП

Вирусы, роды, алкоголь и пр.

Застойная СН, нар. ритма, тр-эмболии

Клин: утомл., одышка, сух. кашель, удушье, тяжесть в печ.; /cor в обе стороны, ритм галопа, тахи, шумы относит. нед-ти; при СН - холодные синие конеч-ти, набух. шейн. вен, отеки, /печ., застойн. хрипы в ниж. отд. легк., /ЧДД)

ФОНО - шум, галоп; рентг: /

жел, усил. лег. рис; ЭХО - дил. жел, гипокинез задн. стенки ЛЖ, парадокс. движ. перегородки при систоле; ЭКГ - гпт ЛЖ, блокада перед. ветви лев. ноги, \Т, мерцание предсерд; \МО и УО, /давл. в ЛА; для дифа - биопс. м-да(миокардит, амил-з, гемахроматоз)

Леч: как СН - огр. акт-ти, \соли; лазикс с 20-40мг; капотен 25-100мг, энап 2,5-10, рамиприл 1,25-10; нитросорбид; при мерцалке - дигоксин; атенолол до 25мг; трансп. cor.

ГКМП

Чаще ЛЖ; перег. выпяч. в ПЖ; /ЛП; 50% внезап. смерти из-за парокс. жел. тахи.; нар. диаст. ЛЖ -> гпт, дил. ЛП; +обструкц. выхода из ЛЖ из-за парадокс. движ. передней створки митрала.

Клин: боли за груд. при физ. нагр., или ноющие, одыш, головокр., гол. боли, склонность к обморокам; перебои, обмороки; сист. шум на верх-ке, усил. при вставании; высокий пульс, "двойной" верх. толчок лежа на боку - ЛП и ЛЖ;

ЭХО: гпт м/ж пер., гипокинез; сист. движение вперед створки митрала и ее соприкосн. с мжп в диастолу; ЭКГ: /Q слева, признаки гпт ЛП; частые жел. аритмы; рент: /ЛЖ, ЛП, восход. аорты

Леч: анаприлин 40-200; верапамил 120-480; при аритм. - кордарон 600мг; при СН - лазикс, верошпирон.

РКМП

Вар-ты: эндокард. фиброз и б-нь Леффлера; резкое утолщ. эндок., гпт м-да; полости Ж мб / или \.

Нар. диаст. ф-и Ж, недост. трехстворки;

Клин: СН, мягкий подзний систю шум, громкий 3 тон; рент. - /с., ЭХО - перед. створка; ветрикулограф. - усил. сокращ. Ж.

СЕРДЕЧНАЯ  НЕДОСТ-ТЬ

одышка, кашель с кровью, олигурия, никтурия, тяжесть в подреберье; \аппетита, тошнота, запоры, метеоризм; быстр. утомл., р-во сна; синюшные слизистые и кожа (при >50г/л восст. Hb); при ЛЖ недост. - диффузный цианоз, при ПЖ - периф.; мб желтушность; отеки; эмфизема, застойн. хрипы; /с., глухость тонов, галоп, тахи, сист. шумы относит. нед-ти; набух. вен; потом кахексия

ЭХО, рентген, ЭКС, ФКГ

Леч: режим, \соли с 2А стадии, при 3 - без соли; капотен(короткий) 12,5-30  2-4р, энап(длинный) 5-10мг; престариум 4-6; все это на 2-4 нед как мин.; лозартан 50-100; нитросорбит 30-40 в 3-4 приема; гликозиды(у тахиаритмиков), мочегоны(кроме 1 стадии); при 2А - гипотиазид+ триамтерен=триампур; при 2Б - лазикс+верошпир.; маннит; метопролол 12,5-25мг, особенно при мерцалке; неробол 10-30; вит.

ЛЕЧЕНИЕ   ИНФАРКТА

Этапы: догоспит., госпит., реабил., амбулат.

нгц 1 таб, 0,25г аспирина

анальгетики в/в

ЭКГ

морфин 10-20 в/м (1-2 мл1%), можно повторять по 5, но не >50 за 12ч; либо 3-5мг в/в не >15

либо промедол 1-2мл

Атаральгезия: в 10-20NaCI - 1мл промедола+2мл 0,5% седуксена; при затруд. дых. - 4-6 50% анальгина

НЛА: фентанил 1-2 0,005% + дропер. 2-4 0,25% медленно на NaCI; либо сразу таламонал

При неэфф-ти - наркоз закисью

Остат. боли - анальгин , 2мл димедрола.

О2-тер: увлаж., всем через нос. катет. 4л/мин сутки-двое, пока держится боль

Тр-лизис: не позже 4-6 после прист!; стрептокиназа 1млнЕД на 200мл р-ра за час; урокиназа 2млн; гепарин 5000ЕД струйно, потом 32000 за сутки(антагонист - протамин-сульфат, ввод. при кровотеч.); гирудин; аспирин 160-325/сут; 

При развит. аритмий. осл: лидок. струйно 80мг, потом 6мл 2% на 200 р-ра; хрычам для профил. не применять!; +магнезия на глюкозе

Ранн. реваскул-я: нгц 2мл 1% в/в кап., потом изосорбид по 20 3-4р на все время в бите; пропранолол 180-240/сут, атенолол 50-100, либо в-в, потом на 12-18 мес; АКШ, балонн. контрпульс.

Метаболики: поляриз. смесь, вит Е, к-протекторы - ксантинола никотинат - 150-225мг в о. и п/о периодах.

Психо, ЦНС: НЛА, психотренинг, валериана, феназепам 0,25-0,5

В стационаре на мес., ранняя мобилиз.; дробное легкое питание, потом диета 10; БЛ на 2-5 мес.

ЛЕЧЕНИЕ  ОСЛОЖНЕНИЙ  ИНФАРКТА

Син. бради - атропин, изадрин;

предс. экстра - изоптин, обзидан, амиодарон;

жел. экстра(4 классса по Лоун и Вольф) - лидокаин 200мг, потом 2-4мг/мин, прокаинамид 100, бретилий 500, пропранолол, кордарон, пропафенон.

парокс. суправентр. - массаж каротид. синуса, проба Аншера, Вальсальвы; изоптин

мерцалка: дигоксин в/в 0,5; кордарон; новокаинамид в-в кап 800.

трепет. предс: дефибр, дигокс, ЧПКС

парокс. жел. тах: лидокаин 100, новокаинамид.

блокады: эндокард. стимул.; атропин, изадрин.

ОСН: диуретики, нгц, нитропруссид

Дресслер(преврит, перикардит, суставы, ОФП): предниз. 20-40

КАРДИОГЕННЫЙ   ШОК

АД<90, ПД<20, нар. сознания, \диуреза, влажн. мрамор. кожа и пр.

Виды: рефлектор., аритмоген, истинн., связ. с разрывом

Леч: этапы:

1. Обезб, О2, монитор

2. Реополиглюк. до 20мл/кг

3. Инотропы: допамин: 1-5 мкг/кг/мин - поч. доза, 5-15 - инотропная, >15 - сосудосуж; в центр. вену!

4. Контрпульсация

5. Хирургич.

