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1. Цель: 

Закрепить навыки обследования и лечения больных с ДБСТ. 
2. План занятия:
2.1Диффузные болезни соединительной ткани (ДБСТ): Системная красная волчанка, Системная склеродермия, Воспалительные заболевания мышц.
2.2СКВ – системное аутоимунное заболевание неизвестной этиологии с выработкой ЦИК и аутоантител к  собственным органам и тканям. Распространенность 1-2 человека на 1000. Женщины: мужчины=20:1. Пик заболеваемости – репродуктивный возраст: 20-40 лет. Клинические проявления СКВ: 1.Общие симптомы: утомляемость, слабость, лихорадка, снижение массы тела – 95% 2.Суставно-мышечный синдром: артриты, артралгии, тендовагиниты, миалгии- 90% 3.Кожный синдром:эритемы, «бабочка», дискоидная волчанка, энантемы, аллопеция, фотосенсибилизация – 95% 4.Почки: протеинурия, нефротический синдром – 60% 5.Гематологический синдром: анемия, лейкопения, тромбоцитопения – 59%  6.Серозиты –56% 6.Нервно-психические нарушения – 20%.
Диагностические критерии СКВ (АРА): 1.Сыпь на скулах ,Фиксированная эритема на скулах (плоская или приподнятая), с тенденцией к распространению к носогубной зоне

2.Дискоидная сыпь- эритематозные приподнимающиеся бляшки с прилипающими кожными чешуйками и фолликулярными пробками; на старых очагах могут быть атрофические рубцы 3.Фотосенсибилизация-Кожная сыпь, возникающая в результате необычной реакции на солнечный свет 4. Язвы в ротовой полости- Изъязвления полости рта или носоглотки, обычно б/болезененные 5. Артрит- Не эрозивный артрит, поражающий 2 или более периферических сустава, проявляющейся болезненностью, отеком и выпотом. 6.Серозиты: Плеврит, Перикардит 7. Поражение почек: Стойкая протеинурия>0,5г/сут,  Цилиндрурия  8. Поражение ЦНС:  Судороги, Психоз , При отсутствии других причин  9. Гематологические нарушения: Гемолитическая анемия с ретикулоцитозом, Лейкопения<4000  (2 и более раз), Тромбоцитопения <100000 в отсутствии приема ЛС 10. Иммунологические нарушения: АТ к двуспиральной ДНК, АТ к Sm, АТ к фосфолипидам: Увеличение IgG или IgM антител к кардиолипину, (+) тест на волчаночный антикоагулянт, ложно(+) РВ  11.Антиядерные антитела-Повышение титра антиядерных антител. Диагноз  достоверный при наличие 4 и более критериев.
Основные препараты для лечения СКВ. 1.ГКС: Для приема внутрь,Для в\в введения (пульс терапия), 2.Иммунодепрессанты 3. 4-Аминохинолиновые препараты 5. Infliximab (ремикейд) 3 мг/кг(200 мг в/в в течение 2 часов с контролем АД,T, 24 часа наблюдения, на 2-ой неделе снижается лабораторная активность)– химерные антитела к  ФНОα   (12 тыс. долл. в год). Раннее назначение при неблагоприятном прогнозе.
2.3 ССД- системное заболевание соединительной ткани, характеризующееся воспалением и прогрессирующим фиброзом кожи и внутренних органов. Критерии диагноза ССД: 1.Большие: Проксимальная склеродерма – симметричное утолщение, уплотнение и индурации кожи пальцев проксимально от пястно-фаланговых и плюстнефаланговых суставов, а также на лице, шее, грудной клетке и животе. 2.Малые: 1.   Склеродактилия – перечисленные выше изменения на пальцах 2.   Рубцы на кончиках пальцев, 

3.   Двухсторонний базальный легочный фиброз – при стандартном R – обследовании

При наличии 1 большого и 2 малых – диагноз определенный. 

Иммунологические маркеры: 1.   РФ ( при Шегрена), 2.   АНФ (у 80%),3.   склеродермические аутоантитела.  Ранние симптомы, указывающие на диагноз: типичные для склеродермии антинуклеарные антитела (JFT на клетках Hep-2 положительные в более 95%),анти-DNS-топоизомераза,анти-Centromer ,анти-Fibrillarin ,анти-Th (To), анти-RNS I,II,III ;анти-Pm Scl ,анти-Ul-nRNP , анти-Ku ;типичные для склеродермии структурные или функциональные изменения ,феномен Рейно в анамнезе, спонтанно или после воздействия холода ,микроскопические изменения капилляров на ногтевой выемке, 

нарушение газообмена в легких и/или рестриктивные нарушения вентиляции, расстройство подвижности пищевода. CREST- синдром :"C"-кальциноз кожи.,"R"-феномен Рейно. ,"E"-нарушение подвижности пищевода.,"S"-склеродактилия.,"T"-телеангиоэктазия. 

2.4 Полимиозит, дерматомиозит. Критерии. (Tahimoto et al.:Criteria for PM and DM. 1995.): 1.Изменения кожи: гелиотропная кожная сыпь (светлофиолетовая эритема с отеком верхних век); симптом Gottron (коллоидные пятна на тыльной стороне суставов пальцев кисти); эритема на тыльной стороне суставов конечностей: слегка возвышающаяся, незначительно шелушащаяся, бледнофиолетовая эритема над локтевыми и коленными суставами. 2.Слабость проксимальных мышц (верхних или нижних конечностей туловища). 3.Повышенный уровень сывороточной креатинфосфокиназы (КФК) или альдолазы. 4.Боль в мышцах при давлении или спонтанная 5.Патологические изменения электромиограммы (короткие многофазовые потенциалы, фибрилляции и псевдомиотонические разряды). 6.Обнаружение анти-Jo-1 (гистадил-tRNA синтеза) антител. 7.Недеструктивный артрит или артралгии. 8.Признаки системного воспаления (лихорадка, увеличение СРБ или СОЭ более 20 мм/час по Вестергрену). 9.Миозит, обнаруженный в биоптате мышцы (инфильтрация скелетной мышцы с воспалительными клетками и фокальной или экстенсивной дегенерацией мышечных волокон вплоть до некроза и регенеративных процессов с неравномерным замещением волокон фиброзом).  При наличии хотя бы одного кожного изменения и, как минимум, четырех критериев 2-9 дерматомиозит весьма вероятен (чувствительность 94,1%, специфичность изменения кожи по сравнению с СКВ и ПСС 90,3%) . При наличии, как минимум, 4 критериев 2-9 весьма вероятен полимиозит (чувствительность 98,9% и специфичность ПМ и ДМ по сравнению со всеми контрольными заболеваниями 95,2%). 

Саппоровские диагностические критерии АФС (W.Wilson  et al, 1999): Клинические:

1.Сосудистый тромбоз 2.Патология беременности. Лабораторные: 1.аКЛ JgG и\или JgM
2.ВА в плазме.
3.  Перечень средств, используемых на занятии:

3.1.  Истории болезни

3.2.  Раздаточный материал

3.3.  Доска, цветные маркеры
3.4.  Наглядные пособия (таблицы, схемы, презентации)
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