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лекції № 19 

 з теми
«Дифузні хвороби сполучної тканини.

Системний червоний вовчак. Системна склеродермія. Вузликовий періартеріїт.»
Навчальний цикл:           Терапія (удосконалення медичних сестер  

                                          терапевтичних відділень і кабінетів)

Кількість навчальних годин: 2

1. Науково-методичне обґрунтування теми
Протягом останніх 10-15 років спостерігається значне збільшення частоти дифузних захворювань сполучної тканини як у дорослих, так і у дітей (приблизно 0,01-0,03 % дитячого населення). Ці захворювання мають тяжкий, у більшості випадків прогресуючий перебіг, у нетипових випадках їх тяжко діагностувати. Лікування таких хворих є складним завданням, оскільки захворювання характеризуються тяжкими ураженнями органів і систем. У багатьох випадках ці хвороби призводять до інвалідності, а нерідко – і до смерті.

Своєчасна діагностика, комплексне етапне лікування значно поліпшують прогноз.

2. Навчальні цілі

	         Охарактеризувати визначення суті захворювання, знати чинники хвороби, перебіг по стадіях, принципи лікування та профілактики                              
	(β = І)

	         Визначити основні клінічні симптоми, синдроми, ускладнення хвороби
	(β = І)

	         Дати порівняльний аналіз основних методів лікування внутрішніх хвороб, спостереження, догляду за пацієнтами                                                         
	(β = ІІ)

	         Пояснити методи діагностики у внутрішній медицині, підготовку пацієнтів до них та участь медсестри в їх проведенні
	(β = ІІІ)

	         Визначити показання до амбулаторного й стаціонарного лікування, забезпечити транспортування, виконувати призначення лікаря
	(β = ІV)


3. Виховні цілі
Виховувати клінічне мислення, почуття гордості, професійного милосердя та культури праці, поглибити почуття професійної відповідальності.                  

4. Міждисциплінарна інтеграція

	№
	Дисципліни
	Знати
	Вміти

	1.


	Медсестринська етика та деонтологія


	Моральні концепції, принципи і традиції сестринської етики і деонтології


	Вміти здійснювати на практиці основні принципи професійної етики та деонтології



	2.


	Основи психології та міжособове спілкування


	Рівні, види і засоби спілкування


	Володіти мистецтвом спілкування з пацієнтом. Володіти самоконтролем при безсловесному спілкуванні (вираз обличчя, міміка, жести...)



	3.


	Основи латинської мови з медичною термінологією


	Медичні терміни в перекладі. Походження слів, що визначають основні поняття


	Користуватися термінами у практичному професійному спілкуванні



	4.
	Основи медсестринства


	Етапи медсестринського процесу


	Володіти технікою та навичками медсестринських маніпуляцій



	5.
	Анатомія людини
	Структуру людського організму
	Застосовувати набуті раніше знання на практиці 




5. План та організаційна структура лекції
	№ п/п
	Основні етапи лекції та їх зміст
	Цілі в 

рівнях абстракції
	Тип лекції. Засоби активізації студентів. Матеріали методичного забезпечення
	Час

	1.
	Підготовчий етап
	
	
	

	1.1
	Організаційний момент. Визначення актуальності теми, навчальних цілей лекції та мотивація.
	β = І
	
	5′

	2.
	Основний етап
	
	
	

	2.1


	Викладання лекційного матеріалу за планом:

Суть захворювання, етіологія

	β = І
	Оглядова лекція.

Вступне слово викладача 
	  5′ 

	2.2
	Патогенез хвороби

	β = ІІ


	Виступ викладача
	10′

	2.3
	Симптоми і синдроми при патології внутрішніх органів

	β = ІІ
	Виступ слухачів
	10′

	2.4


	Методи діагностики у внутрішній медицині


	
	Виступ викладача
	10’

	2.5
	Основні методи лікування внутрішніх хвороб і роль медсестри у виконанні призначень лікаря 

	β = ІІ
	Виступ викладача
	 10’

	2.6
	Методи спостереження, догляду за пацієнтами


	β = ІІ
	Виступ викладача
	10’

	2.7

	Профілактичні засоби

	β = ІІ
	Виступ викладача
	 10’


	3.
	Заключний етап
	
	Виступ викладача
	  

	3.1
	Резюме лекції, загальні висновки.

	β = ІІІ
	
	  5’ 

	3.2
	Відповіді на можливі питання.


	
	
	  10’

	3.3
	Завдання для самопідготовки.
	
	Навчальна література, контрольні питання


	  5’


6. Зміст лекційного матеріалу 
Дифузні захворювання сполучної тканини (син.: колагенози, колагенові хвороби) - групове поняття, що об'єднує декілька захворювань, при яких відзначається дифузне ураження сполучної тканини і судин. У 1942 році Клемперер (P. Klemperer) запропонував називати дифузійною коллагеновою хворобою захворювання, які анатомічно характеризуються генералізованої альтерацією (пошкодженням) позаклітинних компонентів сполучної тканини, в першу чергу колллагенових волокон і входить до їх складу білка колагену. У цю групу входять системний червоний вовчак, системні склеродермії, дерматоміозит, вузликовий періартрит. 
Системний червоний вовчак — хронічне аутоімунне захворювання, яке характеризується генералізованим ураженням сполучної тканини органів і судин, а також вираженим поліморфізмом клінічної картини хвороби.

Етіологія і патогенез. У розвитку хвороби велике значення мають генетичні чинники. Суттєве значення мають стать (жінки хворіють частіше), вік (період статевої перебудови організму), перенесені алергічні захворювання, підвищена інсоляція, радіація, вживання деяких лікарських препаратів (новокаїнаміду, апресину, дифеніну, ізоніазиду, триметину, частини антибіотиків і сульфаніламідних препаратів), введення сироваток і вакцин.
Клініка. Системний червоний вовчак характеризується клінічним поліморфізмом Основним симптомом, який спостерігається у 80-90% хворих, є ураження шкіри, хоча як перший прояв захворювання він виникає тільки у 25-40% випадків. У хворих з'являються еритематозні висипи, які розташовані на спинці носа і вилицях. За своєю формою вони нагадують крила метелика. На долонях і дистальних фалангах пальців кисті виникає сітчаста ангіоектатична еритема, міхурцеві висипи, іноді з геморагічним вмістом. Під шкірою пальпуються еластичні вузлики. Для системного вовчака властиві поліморфізм висипів і поширення їх по всьому тілу. Розрізняють до 30 видів висипів на шкірі. Іноді спостерігається дифузне облисіння, волосся стає тонким, сухим, ламким. На слизовій оболонці ротової порожнини з'являються еритематозні плями, виразки, білуваті бляшки.
Другий за частотою виникнення симптом, який спостерігається у 80-100% хворих — це ураження суглобів (артралгії, гострий, підгострий або хронічний поліартрит). Для вовчакового поліартриту характерна диспропорція між об'єктивними проявами хвороби і скаргами хворого. Набряк, гіперемія шкіри, порушення функції суглоба відсутні, хоча хворий скаржиться на сильний біль у суглобі, характерні асиметрія ураження, схильність до міграції артралгії.

Третій за частотою симптом — полісерозит — виникає у 90% хворих. Передусім уражається плевра. У хворих спостерігаються ексудативні плеврити, інколи з накопиченням великої кількості рідини, та утворення спайок між листками плеври. Значно рідше уражається перикард; запальний процес при цьому має продуктивний характер.
У четвертої частини хворих підвищується температура тіла. Вона коливається від субфебрильної до вираженої гарячки, хоча ознобу хворий не відчуває.
Діагностика. Специфічним тестом для системного червоного вовчака є наявність LE-клітин (вовчакових клітин). Це зрілі нейтрофільні лейкоцити, в цитоплазмі яких визначаються гомогенні пурпурового кольору включення (при фарбуванні за Романовським) Другим тестом є визначення антитіл до ДНК методом імунофлюоресценції.
Лікування системного червоного вовчака тривале і залежить від ступеня активності процесу і характеру його перебігу. Проте у всіх випадках потрібно уникати необгрунтованого введення вакцин, сироваток, призначення лікарських засобів, підвищеної інсоляції, переохолодження, фізіотерапевтичного лікування. У хворих має бути регламентований режим роботи і відпочинку; харчування повинно бути повноцінним, містити достатню кількість вітамінів, білків, обмежується вживання солі й легкозасвоюваних вуглеводів.
Хворим із низьким ступенем активності процесу і моносиндромним перебігом призначають тривале застосування делагілу або плаквенілу, починаючи з 2—3 табл. на добу, а через 2—3 тижні переходять на 1 табл. на добу. Паралельно з цими препаратами призначають нестероїдні протизапальні засоби: ацетилсаліцилову кислоту (по 1 табл. 4 рази на добу), бутадіон (по 0,15 г 4 рази на добу), індометацин (по 0,025 г 4—6 раз на добу), аскорбінову кислоту та вітаміни групи B.
ВУЗЛИКОВИЙ ПЕРІАРТЕРІЇТ
Вузликовий періартеріїт — системне захворювання судин із переважним ураженням середніх і дрібних артерій м'язового типу.
Етіологія і патогенез. Хворіють головним чином чоловіки (у 2-4 рази частіше від жінок) віком 30-50 років, однак захворювання може виникати як у дитячому, так і в похилому віці.
Клінічна картина. Як правило, вузликовий періартеріїт розвивається поступово, з підвищення температури тіла, прогресуючого схуднення, болю в суглобах, м'язах, животі. Крім цього, відзначаються ураження шлунково-кишкового тракту, серця, нирок, периферичної нервової системи, шкіри.
Температура тіла хворого підвищується до 38—40 °С хвилеподібне. Для зменшення гарячки застосовують кортикостероїди (антибактеріальні засоби неефективні).
Маса тіла зменшується поступово, хоча при несприятливому прогнозі схуднення прогресує швидко. Біль у м'язах стійкий, досить інтенсивний, виникає майже у всіх групах м'язів. На шкірі можуть з'являтися виразки, папули, петехії.
Із внутрішніх органів найчастіше уражаються нирки. Васкуліт, який розвивається в судинах нирок, призводить до виникнення дифузного гломерулонефриту з характерними для нього ознаками: протеїнурією, мікрогематурією, артеріальною гіпертензією.
Ураження серця зумовлене змінами у вінцевих судинах, тому захворювання супроводжується приступами стенокардії, може розвинутися інфаркт міокарда (як правило, без виражених клінічних ознак), кардіосклероз з порушеннями ритму і провідності та недостатністю кровообігу.
Зміни у шлунково-кишковому тракті можуть спостерігатися в ранній період захворювання. Хворий скаржиться на біль у животі, здуття, проноси, нудоту, блювання. Біль може перейти в кольки, супроводжуватися дьогтеподібними випорожненнями внаслідок змін у судинах слизової оболонки кишок, а також утворення виразок у шлунку і кишках. У деяких випадках можуть виникати симптоми «гострого живота», що призводить до діагностичних помилок. 
Лікування вузликового періартеріїту слід обмежувати тільки найнеобхіднішими засобами. Глюкокортикоїдні препарати є основними в лікуванні цього захворювання. Преднізолон призначають залежно від перебігу захворювання від 20—30 до 60—100 мг на добу протягом 9—14 днів, поступово зменшуючи дозу до підтримувальної (5—10 мг на добу). Крім цього, можна застосувати метилпреднізолон (від 16—32 до 48—64 мг на добу; підтримувальна доза 4—8 мг), тріамцинолон, преднізолон ацетат. Лікування глюкокортикоідами здійснюють на фоні обмеження рідини та безсольової дієти. Одночасно призначають бутадіон, індометацин, димедрол, тіамін, бромід, ціанокобаламін, делагіл.

СИСТЕМНА СКЛЕРОДЕРМІЯ
Системна склеродермія — системне захворювання сполучної тканини з характерним ураженням шкіри, опорно-рухового апарату, внутрішніх органів та судин, в основі якого лежать зміни сполучної тканини та судинної стінки з перевагою явищ фіброзу.
Класифікація. Розрізняють три основні форми перебігу захворювання: гостру (трапляється рідко), підгостру і хронічну, а також неактивну й активну фази. Активна фаза, в свою чергу, має три ступені активності: високий, середній і низький. Враховуючи прогресуючий характер перебігу захворювання, розрізняють три стадії: початкову, стадію генералізації, стадію виражених змін, або термінальну. Тривалість стадій залежить від активності процесу.
Клінічна картина. Захворювання характеризується поліморфізмом клінічної картини — зміни виникають майже у всіх органах і тканинах.
Термін «склеродермія» відображає характерні зміни у шкірі (склероз шкіри). Ураження шкіри — основна ознака захворювання. Втрачає еластичність і ущільнюється шкіра обличчя, шиї, грудей, передпліч, кистей, живота, спини. Змінюється забарвлення шкіри—з'являються ділянки депігментації або гіперпігментації, телеангіектазії, добре видно підшкірні судини, можлива поява гіперкератозу. Шкіру обличчя важко взяти у складку, воно стає подібним до маски; Характерна форма рота — губи тонкі, зібрані в складки, які не розгладжуються і напрямлені до ротової щілини. Характерним є розвиток склеродермічної кисті («пташина лапа») — шкіра кисті блискуча і потоншена, пальці потовщені, .дещо зігнуті, рухомість обмежена, сила м'язів послаблена. При прогресуванні захворювання відбувається вкорочення пальців внаслідок остеолізу нігтьових фаланг.
Типовою є поява синдрому Рейно, який виявляється вазоспастичними кризами (збліднення пальців кистей, відчуття затерпання кінцівок, «повзання мурашок». Проявами ураження шлунково-кишкового тракту є розвиток езофагіту, дуоденіту, ентериту з ознаками порушення всмоктування, коліту зі стійкими запорами.
Хворим із низьким ступенем активності та без ураження внутрішніх органів призначають нестероїдні протизапальні засоби (ацетилсаліцилову кислоту, індометацин, суліндак, ортофен у звичайних дозах) у поєднанні з препаратами амінохінолінового ряду (делагіл, плаквеніл) Лікування препаратами амінохінолінового ряду провадять протягом декількох років під контролем окуліста. При затуханні процесу з метою зменшення шкірно-суглобових змін застосовують лідазу.
При гострому або підгострому перебігу з помірним або високим ступенем активності процесу додатково призначають кортикостероїди. Приймають їх у середніх дозах: преднізолон 20—40 мг, метилпреднізолон 16—24 мг, дексаметазон 3-4 мг, тріамцинолон
16—24 мг на добу; після досягнений терапевтичного ефекту дози поступово зменшують до підтримувальних (1—2 табл на добу).

Імунодепресанти (азатіоприн диклофосфамід, лейкеран тощо) для лікування системної склеродермії застосовують порівняно рідко їх призначають при високій активності процесу, що не піддається лікуванню кортикостероїдами, при протипоказаннях до призначення останніх, а також при виражених імунних порушеннях. 
7. Матеріали активізації слухачів під час викладання лекції
7.1. Контрольні питання
1. Охарактеризуйте суть поняття «дифузні хвороби сполучної тканини».
2. Що таке системний червоний вовчак, системна склеродермія, вузликовий періартеріїт?
3. Назвіть основні клінічні симптоми та синдроми. 

4. Перебіг захворювань, ускладнення. 
5. Методи дослідження.

6. Назвіть загальні принципи лікування.
8. Матеріали для самопідготовки слухачів

8.1. Основна література:
8.1.1. Левченко В.А., Сердюк Н.М. «Внутрішні хвороби», - Київ, 2005.   

8.1.2. Лычев В.Г., Карманов В.К. «Основы сестринского дела в терапии», Ростов-на-Дону, «Феникс», 2008. 

8.1.3. Смолева З.В., Аподиакос Е.Л. «Терапия с курсом первичной медико-санитарной помощи», Ростов-на-Дону, «Феникс», 2004.

8.2. Допоміжна література:
8.2.1. Медсестринство в терапії: підручник / М.І.Швед. – Тернопіль: «Укрмедкнига», 2009.   

8.2.2. Медсестринство у внутрішній медицині: підручник / О.С.Стасишин, Н.Я.Іванів, Г.П.Ткачук. – К: ВСВ «Медицина», 2010. 
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