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1. ЦЕЛИ И ЗАДАЧИ НЕВРОЛОГИИ И ПСИХИАТРИИ, ИХ МЕСТО В

УЧЕБНОМ ПРОЦЕССЕ НА МЕДИКО-БИОЛОГИЧЕСКОМ

ФАКУЛЬТЕТЕ.

ЦЕЛИ преподавания неврологии и психиатрии на медико-биологическом факультете:

- углубленное изучение раздела заболеваний нервной системы, влияний на нервную систему неблагоприятных экологических факторов, интоксикаций, заболеваний связанных с нарушением обмена веществ и методов их диагностики;

- ознакомление с историей и современным состоянием мировой и отечественной клинической психиатрии и неврологии организацией неврологической, психиатрической и наркологической помощи в России;

- выяснение конкретных механизмов реализации наследственной конституции человека и роли наследственных факторов в патологии человека;

Место неврологии и психиатрии в учебном процессе.

Неврология и психиатрия изучается студентами пятого курса медико-биологического факультета (IX – X семестр) после освоения программ по общей биологии, неорганической и органической химии, биохимии, нормальной анатомии и физиологии, а также после прохождения основного курса по патологической анатомии и патологической физиологии.

Неврология является одной из фундаментальных наук в системе медицинского образования и основывается на морфологических и клинических дисциплинах (биология, нормальная анатомия, нормальная и патологическая физиология, биологическая химия).

Задачи изучения неврологии и психиатрии.

    Согласно поставленным целям, и исходя из требований к подготовке кадров, целевыми задачами обучения являются:

1. Освоение студентами методики обследования нервной системы здоровых и больных людей, изучение важнейших аспектов клиники, методов диагностики и профилактики заболеваний нервной системы.

2. На лекциях и занятиях основным объектом изучения должен стать больной человек. 

3. Знать важнейшие функциональные образования и проводящие пути нервной системы, основы нейрохимии.

4. Уметь обследовать нервную систему и выявить основные симптомы ее поражения.

5. Выработать навыки правильной диагностики, последовательной постановки синдромального, топического, патогенетического, этиологического и клинического диагнозов.

6. Освоить основные методы диагностики заболеваний, связанными с нарушением обмена веществ и проявляющихся неврологическими и психическими нарушениями. 

7. Приобретение студентами пропедевтических навыков для правильного анамнеза и осмотра больного с целью осмотра описания фенотипа.

8. Овладение знаниями о природе наследственных заболеваний человека – этиологии, механизмов патогенеза, причин клинического полиморфизма в использовании этих знаний для дифференциальной диагностики.

9. Обучение навыкам по проведению адекватных профилактических мероприятий – влияние групп повышенного риска среди населения.

10. Обучение элементарным практическим навыкам в области цитогенетической, биохимической и пренатальной диагностики.

11. Научиться своевременно распознавать психические расстройства и изучить основные формы психических заболеваний, наркомании и токсикоманий, в соответствии с международной классификацией (МКБ-Х).

12. Уметь выявить, изучить и проанализировать основные психопатологические симптомы и синдромы с учетом сравнительно-возрастных особенностей и уяснить механизмы, лежащие в их основе у психически и соматически больных.

13. Изучить основные методы профилактики психических заболеваний, трудовой и социальной реадаптации и реабилитации; освоить способы оказания неотложной психиатрической помощи при наиболее тяжелых и опасных расстройствах (психомоторное возбуждение, эпистатус, отказ от еды и прочее); уметь осуществить организацию надзора, удержание и транспортировку возбужденного больного; владеть элементами психотерапии в беседе с больными.

Перечень практических навыков:

1. Знать основные клинические проявления, уметь диагностировать и знать принципы оказания экстренной помощи при:

а) поражении периферической нервной системы;

б) внутриутробных инфекционных поражениях нервной системы;

в) гидроцефалии;

г) неврозах;

д) эпилептических пароксизмах;

е) неэпилептических пароксизмах;

ж) невралгиях;

з) полиневропатиях;

и) пучковой (кластерной) цефалгии;

к) вегето-сосудистой дистонии;

л) церебральном гипертоническом кризе;

м) бульбарном синдроме;

н) отеке мозга;

2. Исследовать функции нервной системы - произвольные движения, чувствительность, координация движений, равновесие:

а) выявить степень пареза мышц;

б) исследовать мышечный тонус (спастический, пластический);

в) исследовать сухожильные и периостальные рефлексы;

г) исследовать кожные рефлексы;

д) исследовать рефлексы со слизистых (корнеальные, глоточные);

е) выявить патологические рефлексы (со стоп, с лицевой области);

ж) исследовать координацию движения (выявить атаксию, определить нистагм);

з) исследовать поверхностную, глубокую и сложные виды чувствительности.

3. Исследовать функции черепных нервов:

4. Выделить симптомы и сгруппировать их в синдромы расстройства функции нервной системы, понять принципы топической диагностики.

5. Исследовать менингиальные симптомы (Кернига, Брудзинского, ригидность мышц затылка).

6. Исследовать функции вегетативной нервной системы (рефлекс Ашнера и др.).

7. Оценивать неврологический статус и выявлять неврологические нарушения у больных разного возраста.

8. Обследовать больного, заподозрить или выявить у него врождённое или наследственное заболевание (собрать анамнестические данные, описать фенотип, провести клинико-генеалогическое обследование).

9. Оценить клинико-генеалогические и лабораторные (включая цитогенетические и биохимические) данные обследования больного, выделить ведущие симптомы, поставить диагноз основного заболевания (из наиболее распространённых).

10. Изложить полученные данные при исследовании в данные истории болезни с картой клинико-генеалогического обследования.

11. Дать прогноз развития наследственного заболевания у пробанда и его родственников.

12. Выделить семьи и группы лиц с повышенным риском развития того или иного заболевания с наследственным предрасположением.

13. Проводить профилактические мероприятия, предупреждающие возникновение наследственных и врождённых болезней.

14. Своевременно выявлять наиболее острые психические расстройства, представляющие непосредственную опасность для жизни и здоровья больного и лиц, его окружающих.

15. Оказать неотложную психиатрическую помощь (купирование психомоторного возбуждения и эпилептического статуса).

16. Грамотно, психотерапевтично проводить беседу с больным различного профиля и их родственниками с учетом их личностных особенностей, осведомленности и ведущих мотивов.

Перечень дисциплин

   С указанием разделов (тем), усвоение которых студентами необходимо для изучения неврологии и психиатрии (на основе рабочих программ по указанным дисциплинам):

	Учебная дисциплина
	Разделы (темы), необходимые для изучения 

неврологии и психиатрии

	1. Биология 
	   Биология клетки. Генотип и фенотип. Индивидуальное развитие: типы, периоды. Основы генетики: типы наследования, наследственные заболевания, методы исследования в генетике (генеалогический, популяционно-статистический, близнецовый, дерматоглифический, цитогенетический, биохимический).



	2. Нормальная анатомия
	   Строение и функции нервной системы. Топографическая анатомия головного и спинного мозга, черепно-мозговых нервов. Вегетативная нервная система: симпатический и парасимпатический отделы. Строение сенсорных систем.



	3. Нормальная физиология
	   Физиология вегетативных и соматических рефлексов. Функции головного и спинного мозга. Функции сенсорных систем. Клиническая анатомия и физиология мозгового кровообращения.

	4. Биологическая химия.
	   Биологически активные вещества в органических жидкостях человека – роль в формировании патологии обмена веществ и методы их обнаружения.



	5. Педиатрия
	   Осмотр больного ребенка, оценка соматического статуса. Осмотр детей грудного возраста. Физиологические рефлексы новорожденных.


2. СОДЕРЖАНИЕ ДИСЦИПЛИНЫ.

Настоящая программа курса неврологии и психиатрии составлена для студентов медицинских институтов и учитывает реальные практические задачи работы врача различного профиля, так как в своей деятельности им непременно придется в том или ином объёме сталкиваться с диагностическими и организационными вопросами ведения неврологических и психических больных.

На медико-биологическом факультете в течение курса углубленно изучается раздел метаболических заболеваний нервной системы, влияние на нервную систему неблагоприятных экологических факторов, интоксикаций, заболевания периферической нервной системы.

На лекциях и практических занятиях основным объектов изучения должен стать больной человек. Особое внимание на практических занятиях должно уделяться освоению студентами навыков обследования, постановке топического и клинического диагноза и выбора методики наиболее адекватного обследования.

При клинических разборах необходимо уделять внимание вопросам экспертизы временной и стойкой утраты трудоспособности, а также трудоустройства больных с заболеваниями нервной системы и нарушений психики.

Приобретение знаний по проблеме аспектов клинической генетике в неврологии и психиатрии является крайне необходимым при подготовке врачей общей практики. Без понимания роли генетических факторов в природе заболеваний нельзя эффективно проводить диагностику не только редких наследственных форм патологии, но и широкого круга заболеваний с наследственной предрасположенностью, таких как сахарный диабет, язвенная и гипертоническая болезни, шизофрения, эпилепсия и другие. В этой связи необходимо учитывать, что объектом наблюдения врача любой специальности должен стать не только больной, но и его семья. 

Современный врач должен уметь на основании методов клинико-генетического обследования больного и его родственников выявить группы повышенного риска, которые в первую очередь должны стать объектом соответствующих профилактических мероприятий.

В программе особое внимание уделено общей психопатологии, без чего невозможно изучение отдельных нозологических форм психических расстройств. Изучение психопатологических симптомов и синдромов должно увязываться с клинической картиной болезни, сущность которой составляют не только нарушения психической деятельности, но и соматической сферы. Следует подчеркнуть, что до установления нозологического диагноза точное определение ведущего синдрома является основой тактики врача и должно быть использовано для формирования плана дальнейшего обследования больного.

Уделено внимание соматоформным проявлениям психических заболеваний. В курс частной психиатрии включены наиболее часто встречающиеся в практической деятельности врача заболевания. Среди психозов это, в первую очередь, шизофрения и маниакально-депрессивный психоз. Следует подчеркнуть разнообразие клинических форм, типов течения и прогноза при этих заболеваниях, возможности терапии и реабилитации больных.

Подробно должны быть изучены, тесно связанные с общей медицинской практикой, экзогенные, экзогенно-органические и эндогенно-органические заболевания (инфекционные, интоксикационные, травматические и сосудистые поражения головного мозга и эпилепсия).

Разделу неврозов, психопатий и других пограничных психических расстройств должно быть уделено особенно большое внимание в практическом и лекционном курсе психиатрии. Для усвоения студентами клинического содержания, методов диагностики, лечения и профилактики неврозов, реактивных состояний и психопатий следует использовать амбулаторные приемы с клиническим разбором больных. 

Следует уделить внимание правилам использования психофармакологических препаратов, поскольку они широко применяются врачами самых различных специальностей в качестве основных или дополнительных средств. Следует обсудить как терапевтические возможности этих препаратов, так и проблемы связанные с их употреблением (соматические и неврологические побочные эффекты, формирование зависимости, влияние на плод и др.).

На медико-биологическом факультете, деятельность выпускников которого неразрывно связана с проведением диагностических мероприятий при изучении клиники и течения нервно-психических заболеваний, основное внимание должно быть уделено биохимическим аспектам в формировании психических заболеваний, а также их методам выявления.

В лекционных курсах должны излагаться основные теоретические и наиболее сложные разделы психиатрии. На практических занятиях в условиях клиник, больниц и диспансеров при изучении общей и частной психиатрии студенты, в первую очередь, должны на примере преподавателя освоить способы установления контакта с больным и навыки правильного психотерапевтического общения, методику доверительной недирективной беседы с целью выявления патологической симптоматики. В дальнейшем следует предоставить обучающимся максимально возможную самостоятельность (беседы с больными, соматические и психопатологические обследования с последующей клинической оценкой, постановкой диагноза и прогноза).

В конце практического курса рекомендуется проведение итогового занятия и диспансерного приема больных группой студентов под руководством преподавателя. Заключительное занятие цикла целесообразно провести под руководством профессора или доцента с разбором больных при активном участии студентов. Такие занятия будут способствовать закреплению знаний основных разделов психиатрии, необходимых будущим врачам любой специальности, лучшей ориентации в вопросах организационной помощи и врачебной тактики больным с обнаруженными нарушениями психической деятельности.

В течение X семестра студенты выполняют учебно-исследовательскую работу (УИРС). УИРС выполняется индивидуально каждым студентом, носит теоретически-исследовательский характер. Темы УИРС отражают аспекты работы врача-биохимика. Отчет о проведенной УИРС представляется доценту или профессору. Проведение УИРС позволит простимулировать исследовательскую работу, выработать навыки поиска необходимого материала по интернету и навыки самостоятельной работы, что необходимо в работе врача- биохимика.

3. УЧЕБНО-МЕТОДИЧЕСКИЕ МАТЕРИАЛЫ ПО ДИСЦИПЛИНЕ

ТЕМАТИЧЕСКИЙ ПЛАН ЛЕКЦИЙ ПО КУРСУ

НЕВРОЛОГИИ И ПСИХИАТРИИ

для студентов 5-го курса медико-биологического факультета в IX семестре

ЛЕКЦИЯ 1

РАЗВИТИЕ И ФУНКЦИОНИРОВАНИЕ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ.

   Основные этапы развития неврологии. Онтогенез и филогенез нервной системы. Принципы строения и функции нервной системы. Классификация заболеваний нервной системы.

ЛЕКЦИЯ 2

ПИРАМИДНАЯ СИСТЕМА – СТРОЕНИЕ И РОЛЬ В ПАТОЛОГИИ

   Анатомия и функции пирамидной системы. Произвольные движения и их расстройства. Альтернирующие синдромы. Симптомы поражения кортико-спинального пути (параличи, парезы). Особенности клинической картины поражения центрального и периферического нейронов пирамидного пути на различных уровнях. Методы исследования пирамидной системы.

ЛЕКЦИЯ 3

ЭКСТРАПИРАМИДНАЯ СИСТЕМА – СТРОЕНИЕ И РОЛЬ В ПАТОЛОГИИ.

   Анатомия и функции экстрапирамидной системы. Координация движений и их расстройства. Классификация гиперкинезов. Синдромы поражения экстрапирамидной системы: стриарный, паллидарный, мозжечковый. Этиопатогенез, особенности клиники синдромов поражения экстрапирамидной системы. Методы исследования экстрапирамидной системы.

ЛЕКЦИЯ 4

ЧУВСТВИТЕЛЬНОСТЬ – СТРОЕНИЕ И РОЛЬ В ПАТОЛОГИИ.

   Простая и сложная чувствительность. Путь поверхностной чувствительности. Путь глубокой чувствительности. Виды нарушений чувствительности по клинике, по степени выраженности и по характеру болевых нарушений. Топические виды нарушений чувствительности по территориям. Методы исследования поверхностной и глубокой чувствительности. 

ЛЕКЦИЯ 5

ВЫСШАЯ НЕРВНАЯ ДЕЯТЕЛЬНОСТЬ – СТРОЕНИЕ И РОЛЬ В ПАТОЛОГИИ.

   Высшие мозговые функции (речь, гнозис, праксис, память, мышление), их локализация в коре головного мозга. Расстройства высших мозговых функции: агнозия, апраксия, афазия, алексия, аграфия, амнезия. Методы исследования расстройств высших мозговых функций.

ЛЕКЦИЯ 6

ВЕГЕТАТИВНАЯ НЕРВНАЯ СИСТЕМА– СТРОЕНИЕ И РОЛЬ В ПАТОЛОГИИ.

   Анатомия и функции вегетативной нервной системы. Особенности строения вегетативной нервной системы. Вегетативная нервная система: сегментарный и надсегментарный отделы. Классификация заболеваний вегетативной нервной системы. Методы исследования вегетативной нервной системы. Гипоталамические синдромы. Периферическая вегетативная недостаточность. Тазовые расстройства.

ЛЕКЦИЯ 7

МОЗГОВОЕ КРОВООБРАЩЕНИЕ – ФИЗИОЛОГИЯ И ПАТОЛОГИЯ.

   Функциональная анатомия, физиология мозгового кровообращения. Актуальность проблемы НМК. Классификация НМК (церебральные сосудистые кризы, преходящие НМК, инсульты). Этиология инсультов. Острые нарушения мозгового кровообращения.

   Дифференциальная диагностика ишемических и геморрагических инсультов. Основные методы лечения НМК и профилактика. Понятие о хронической недостаточности мозгового кровообращения.

ЛЕКЦИЯ 8

ИНФЕКЦИОННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ.

   Энцефалиты (клещевой, герпетический): этиология, патогенез, особенности клинической картины, диагностика, лечение. НейроСПИД и нейросифилис: этиология, патогенез, особенности клинической картины, диагностика, лечение. 

ЛЕКЦИЯ 9

ПОНЯТИЕ О БОЛИ. ГОЛОВНЫЕ И ЛИЦЕВЫЕ БОЛИ.

   Этиология и патогенез головных и лицевых болей. Особенности клинической картины: характер боли, локализация, время возникновения, продолжительность, наличие или отсутствие связи с провоцирующими факторами (физическая нагрузка, стресс и т.д.), какие мероприятия купируют боль или боль проходит сама собой. Биохимия болевого синдрома. Врачебная тактика при головных и лицевых болях. 

ЛЕКЦИЯ 10

ЗАБОЛЕВАНИЯ ПЕРИФЕРИЧЕСКОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ.

   Заболевания периферической нервной системы: этиология, патогенез, особенности клинической картины в зависимости от уровня поражения, диагностика и лечение. Полиневропатия. Мононевропатии. Невралгии.

ЛЕКЦИЯ 11
ОПУХОЛИ ГОЛОВНОГО И СПИННОГО МОЗГА.

   Классификация опухолей головного мозга по локализации, по этиологии. Общая клиническая картина опухолей головного мозга (гидроцефальный и гипертензионный синдромы; общемозговые, дислокационные и очаговые неврологические симптомы). Клиника поражения отдельных долей головного мозга и различных отделов спинного мозга. Методы диагностики опухолей.

ЛЕКЦИЯ 12

МЕСТО ПСИХИАТРИИ В ПРАКТИКЕ ВРАЧА-БИОХИМИКА.

   Предмет и задачи психиатрии, история развития психиатрии и современное ее состояние. Место психиатрии среди других медицинских дисциплин и практической деятельности врача-биохимика. Распространенность психических расстройств. Организация психиатрической службы. Основы законодательства о психиатрии. Понятие нозологии, симптома и синдрома в психиатрии. Этиология психических заболеваний. Классификация психических расстройств.

ЛЕКЦИЯ 13

СОЗНАНИЕ И ЕГО НАРУШЕНИЯ.

   Этиология, патогенез, особенности клиники различных форм нарушения сознания. Этиология, патогенез, клиника, дифференциальная диагностика ком. Шкала комы Глазго. Врачебная тактика ведение больных находящихся в коматозном состоянии. Проблема «сознание и бессознательное».

ЛЕКЦИЯ 14

НАРУШЕНИЯ ПОЗНАВАТЕЛЬНОЙ ДЕЯТЕЛЬНОСТИ.

   Проблема нарушений познавательной деятельности. Актуальность данной проблемы. Расстройства восприятия и мышления: этология, патогенез, клиническая картина, диагностика и методы коррекции нарушения восприятия и мышления. Социальные аспекты расстройства восприятия и мышления. 

ЛЕКЦИЯ 15

ПАТОЛОГИЯ ПАМЯТИ И ИНТЕЛЛЕКТА. УМСТВЕННАЯ ОТСТАЛОСТЬ.

   Патология памяти и интеллекта: этология, патогенез, клиническая картина, методы диагностики и лечения. Классификация нейрометаболических лекарственных средств. Классификация, критерии умственной отсталости. Олигофрения. Деменция. Синдромы, сопровождающиеся умственной отсталостью: синдром Корнелии де Ланге, синдром Коффина-Сириса, синдром Коффина-Лоури, синдром Рубинштейна-Тейби, синдром Мартина-Белла (фрагильной Х-хромосомы), синдром Ангельмана («счастливой куклы»), синдром Барде-Бидля.

ЛЕКЦИЯ 16

БИОХИМИЧЕСКИЕ АСПЕКТЫ УМСТВЕННОЙ ОТСТАЛОСТИ..

   Роль нарушений обмена веществ в формировании умственной отсталости. Клиническая характеристика и классификация заболеваний нарушений обмена веществ с умственной отсталостью. Критерии биохимической диагностики. 

ЛЕКЦИЯ 17

ЭМОЦИОНАЛЬНЫЕ И ДВИГАТЕЛЬНО-ВОЛЕВЫЕ РАССТРОЙСТВА.

   Эмоциональные и двигательно-волевые расстройства: этология, патогенез, клиническая картина, методы диагностики и лечения.

ЛЕКЦИЯ 18

ЭНДОГЕННЫЕ ПСИХИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ. ШИЗОФРЕНИЯ.

   Эндогенные психические заболевания: этиология, патогенез, клиническая картина, диагностика, лечение. Шизофрения: этиология и патогенез. Генетические аспекты шизофрении. Общая клиническая характеристика. Возрастные особенности клинической картины и дебюта заболевания. Диагностика, лечение и профилактика шизофрении. 

ЛЕКЦИЯ 19

ПСИХОГЕНИИ. НЕВРОЗЫ И РЕАКТИВНЫЕ ПСИХОЗЫ.

   Актуальность проблемы психогений. Неврозы: этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика и виды неврозов. Возрастные особенности. Диагностика, лечение и профилактика неврозов. Реактивные психозы. Маниакально-депрессивный психоз. 

ТЕМАТИЧЕСКИЙ ПЛАН ЛЕКЦИЙ ПО КУРСУ

НЕВРОЛОГИИ И ПСИХИАТРИИ

для студентов 5-го курса медико-биологического факультета в X семестре

ЛЕКЦИЯ 1 

СУДОРОЖНЫЕ СОСТОЯНИЯ.

   Актуальность проблемы. Классификация судорожных состояний. Эпилепсия: этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика. Генетика эпилептических синдромов. Симптоматическая эпилепсия: этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика. Эпилептические реакции: этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика. Дифференциальная диагностика между эпилепсией, симптоматической эпилепсией и эпилептическими реакциями. Биохимические аспекты диагностики.

ЛЕКЦИЯ 2

НЕВРОЗЫ.

   Неврозы: этиология, патогенез, генетические аспекты. Классификация неврозов на три группы: общие, системные, характерологические. Виды неврозов и особенности клинической картины. Возрастные особенности. Диагностика, лечение и профилактика неврозов.

ЛЕКЦИЯ 3

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ РАССТРОЙСТВА В ПОЖИЛОМ И СТАРЧЕСКОМ ВОЗРАСТЕ.

ПРОФЕССИОНАЛЬНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ.

   Физиология процесса старения организма. Неврологические расстройства в пожилом и старческом возрасте: этиология, патогенез, клиническая картина, диагностика и методы лечения.

   Профессиональные заболевания нервной системы: этиология, патогенез, клиническая картина, диагностика, лечение и профилактика. Классификация вредных производственных факторов. Интоксикации нервной системы: этиология, патогенез, клиническая картина, диагностика.

ЛЕКЦИЯ 4

НАРУШЕНИЯ СНА И БОДРСТВОВАНИЯ.

   Физиология сна, фазы сна (быстрый сон и медленный сон), значение сна в жизнедеятельности человека. Нарушения сна: депривация, гипосомнии, гиперсомнии. Этиология, патогенез, клиническая картина различных нарушений сна. Физиология бодрствования и его значение в жизнедеятельности человека. Врачебная тактика при нарушениях сна и бодрствования.

ЛЕКЦИЯ 5

АЛКОГОЛИЗМ. НАРКОМАНИИ. ТОКСИКОМАНИИ.

   Алкоголизм и алкогольные психозы: этиология, патогенез, особенности клинической картины, диагностика, лечение. Наркомании и токсикомании: этиология, патогенез, особенности клинической картины, диагностика, лечение. Социальные аспекты алкоголизма, наркомании, токсикомании.

ЛЕКЦИЯ 6

ПСИХОСОМАТИЧЕСКИЕ И СОМАТОПСИХИЧЕСКИЕ РАССТРОЙСТВА. 

ПСИХОГИГИЕНА И ПСИХОПРОФИЛАКТИКА

   Психосоматические и соматопсихические расстройства: этиология, патогенез, особенности клинической картины, методы диагностики и лечения. Проблемы психогигиены и психопрофилактики. Патогенные экологические, производственные и социальные факторы в психиатрии. Последствия воздействия патогенных экологических, производственных и социальных факторов на психику.

ЛЕКЦИЯ 7

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА УГЛЕВОДОВ.

   Нарушения обмена углеводов: моносахаридов (фруктоза, глюкоза, галактоза), дисахаридов (сахароза, лактоза, мальтоза), полисахаридов (гликоген, крахмал). Этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты патогенеза заболеваний и диагностика.

ЛЕКЦИЯ 8

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА ИОНОВ МЕТАЛЛОВ, ОБМЕНА БИЛИРУБИНА 

И СИНДРОМЫ НАРУШЕНИЯ ВСАСЫВАНИЯ.

   Нарушение обмена ионов металлов (Калия, Кальция, Меди, Цинка). Нарушение билирубинового обмена: синдром Жильбера-Мейленграхта-Лербулле, синдром Криглера-Найяра, синдром Дабина-Джонсона, синдром Ротора. Синдромы нарушения всасывания - муковисцидоз, целиакия. Этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

ЛЕКЦИЯ 9

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА ЛИПИДОВ.

   Нарушения обмена липидов (лейкодистрофии и внутриклеточные липоидозы). Этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты патогенеза заболеваний и диагностика.

ЛЕКЦИЯ 10

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА АМИНОКИСЛОТ.

    Нарушения обмена аминокислот – фенилкетонурия, гистидинемия, тирозиноз, алкаптонурия, лейциноз (болезнь кленового сиропа). Этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты патогенеза заболеваний и диагностика. Методы массового скрининга.

ЛЕКЦИЯ 11, 12

МИТОХОНДРИАЛЬНЫЕ БОЛЕЗНИ

   Митохондриальные болезни. Генетика, диагностика и классификация. Характеристика митохондриальных болезней обусловленных мутациями митохондриальной и ядерной ДНК. Принципы диагностики болезней митохондрий и биоэнергетики. Биохимические аспекты диагностики. Пренатальная диагностика. Общие принципы терапии. 

ЛЕКЦИЯ 13

ПЕРОКСИСОМНЫЕ БОЛЕЗНИ

   Пероксисомные болезни. Этиология, патогенез, классификация. Клиническая характеристика отдельных синдромов. Диагностика, биохимические аспекты диагностики пероксисомных болезней.

ЛЕКЦИЯ 14

НЕРВНО-МЫШЕЧНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

   Классификация нервно-мышечных заболеваний. Наследственные нервно-мышечные заболевания: прогрессирующие мышечные дистрофии, миопатии, миотонии, пароксизмальные параличи (миоплегии), амиотрофии (спинальные и невральные), миастения. Ненаследственные заболевания (фенопатии): эндокринопатии, коллагенозы и др. Этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

ЛЕКЦИЯ 15

ХРОМОСОМНЫЕ СИНДРОМЫ. ФАКОМАТОЗЫ.

   Определение, классификация хромосомных болезней. Болезни, обусловленные числовыми аномалиями половых Х и Y хромосом. Болезни, обусловленные числовыми аномалиями аутосом. Полиплоидии. Факоматозы (бластоматозы и ангиоматозы). Этиология, патогенез, особенности клинической картины, врачебная тактика.

ЛЕКЦИЯ 16

ДИАГНОСТИКА И ПРЕНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА.

   Методы генетического исследования: генеалогический, популяционно-статистический, близнецовый, дерматоглифический, цитогенетический, биохимический. Характеристика и возможности этих методов, показания к их проведению. Массовый скрининг наследственных заболеваний в России.

ТЕМАТИЧЕСКИЙ ПЛАН ПРАКТИЧЕСКИХ ЗАНЯТИЙ ПО КУРСУ

НЕВРОЛОГИИ И ПСИХИАТРИИ

для студентов 5-го курса медико-биологического факультета в IX семестре.

ПИРАМИДНАЯ СИСТЕМА.

Занятие -1

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Функции и роль пирамидной системы в организации движений.

2. Анатомия пирамидной системы, ход нейронов. 

3. Симптомы поражения пирамидного пути, особенности клинической картины от локализации патологического процесса.

4. Дифференциальная диагностика различных видов парезов и параличей. 

5. Виды и примеры заболеваний, протекающих с поражением пирамидной системы.

6. Роль и место пирамидных нарушений при наследственных заболеваниях. 

7. Методы исследования двигательных функций (пирамидной системы) у взрослых и детей.

8.Дополнительные (инструментальные и лабораторные) методы выявления пирамидных нарушений.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 81-101.

2. Практикум по нервным болезням и нейрохирургии 1988, стр. 3-23.

3. Лекционный материал.

ЭКСТРАПИРАМИДНАЯ СИСТЕМА.

Занятие – 2

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Функции и роль экстрапирамидной системы в организации движений.

2. Строение экстрапирамидной системы.

3. Стриарный синдром: клиника, классификация гиперкинезов.

4. Паллидарный синдром: клиника, дифференциальная диагностика мышечного гипертонуса.

5. Методы исследования экстрапирамидной системы у взрослых и детей.

6. Мозжечок: строение, функции, симптомы поражения и методы исследования у детей. 

7. Мышечные гипотонии у детей (пирамидная, стриарная, мозжечковая), клинико-этиологические особенности. 

8. Виды и примеры заболеваний, протекающих с поражением экстрапирамидной системы. 

9. Роль и место экстрапирамидных нарушений при наследственных заболеваниях. 

10. Методы исследования двигательных функций (пирамидной системы) у взрослых и детей.

11. Дополнительные (инструментальные и лабораторные) методы выявления пирамидных нарушений.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 101-120.

2. Практикум по нервным болезням и нейрохирургии 1988, стр. 34-44.

3. Лекционный материал.

ЧУВСТВИТЕЛЬНОСТЬ. ВЫСШАЯ НЕРВНАЯ ДЕЯТЕЛЬНОСТЬ.

Занятие – 3

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Пути поверхностной и глубокой чувствительности.

2. Типы нарушения чувствительности по территориям.

3. Классификация и дифференциальная диагностика атаксий. 

4. Виды и примеры заболеваний, протекающих с нарушениями чувствительности.

5. Роль и место нарушений чувствительности при наследственных заболеваниях.

6. Методы исследования чувствительности у взрослых и детей.

7. Дополнительные (инструментальные) методы выявления нарушений чувствительности.

8. Локализация функций в коре больших полушарий, топическая диагностика корковых поражений.

9. Основные симптомы поражения различных долей коры головного мозга.

10. Гнозис, праксис, речь, память, мышление – расстройства и методы исследования.

11. Виды и примеры заболеваний, протекающих с нарушениями высшей нервной деятельности.

12. Роль и место нарушений высшей нервной деятельности при наследственных заболеваниях.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 63-80, 177-201.

2. Практикум по нервным болезням и нейрохирургии 1988, стр. 44-58, 66-76, 87-90.

3. Лекционный материал.

ЧЕРЕПНО-МОЗГОВЫЕ НЕРВЫ: I - XII ПАРЫ.

Занятие – 4

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Функции, симптомы поражения (по центральному и периферическому типам, одно- и двухстороннее поражение) черепно-мозговых нервов (I-XII пары).

2. Методы исследования черепно-мозговых нервов (I-XII пары). 

3. Бульбарный и псевдобульбарный параличи: клиника и дифференциальная диагностика.

4.Роль и место поражения черепно-мозговых нервов при наследственных заболеваниях.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 121-160.

2. Практикум по нервным болезням и нейрохирургии 1988, стр. 24-34, 58-66, 91.

3. Лекционный материал.

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ СТАТУС

Занятие – 5

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Оценка неврологического статуса.

2. Выявление симптомов и синдромов поражения нервной системы у взрослых и детей разного возраста. 

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 260-305.

2. Практикум по нервным болезням и нейрохирургии 1988, стр. 121-123.

3. Лекционный материал.

ОБЩИЕ СВЕДЕНИЯ О ПСИХИЧЕСКИХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ. МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ В ПСИХИАТРИИ.

Занятие – 6

Вопросы для самоподготовки по теме занятия: 
1. Этиология и патогенез психических заболеваний.

2. Органические и функциональные психические расстройства.

3. Течение и исход психических заболеваний. 
4. Клинический и клинико-катамнестический метод.

5. Параклинические методы в психиатрии (методы нейровизуализации и функциональной диагностики): электроэнцефалография, эхоэнцефалография, компьютерная томография и магнито-резонансная томография, рентгенография, реоэнцефалография, психологическое тестирование, лабораторные исследования, методики исследования мышления, интеллекта, личности. Диагностические возможности каждого метода.

6. Значение данных смежных специальностей (невролог, окулист, генетик и др.).

Литература:

1. Н.М. Жариков, Л.Г. Урсова «Психиатрия» 1989, стр. 114-158.

2. Лекционный материал.

СИМПТОМЫ ПСИХИЧЕСКИХ НАРУШЕНИЙ.

Занятие – 7

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:  
1. Общие сведения о структуре психического процесса и признаках его нарушения (симптомах).

2. Информативная сущность симптомов.

3. Продуктивная и дефицитарная психопатологическая симптоматика.

4. Нарушения восприятия, памяти, мышления, эмоциональные, двигательные и волевые расстройства. 

5. Диагностическое значение патологии мышления.

6. Особенности нарушения мышления при различных психических заболеваниях.

7. Понятие о задержке психического развития, минимальной мозговой дисфункции (гипердинамический синдром с или без дефицита внимания) и олигофрении.

Литература:

1. Н.М. Жариков, Л.Г. Урсова «Психиатрия» 1989, стр. 158-218.

2. Лекционный материал.

ОСНОВНЫЕ ПСИХОПАТОЛОГИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫ. 

ДИАГНОСТИКА ПСИХИЧЕСКИХ БОЛЕЗНЕЙ.

Занятие – 8

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Основные психопатологические синдромы. 

2. Закономерности синдромообразования при психических заболеваниях. 

3. Методологические основы диагноза в психиатрии.

4. Систематика психических болезней.

Литература:

1. Н.М. Жариков, Л.Г. Урсова «Психиатрия» 1989, стр. 218-254.

2. Лекционный материал.

ИТОГОВОЕ ЗАНЯТИЕ ПО АНАТОМИИ И СЕМИОТИКЕ 

ПОРАЖЕНИЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ И НАРУШЕНИЙ.

Занятие – 9

Вопросы для самоподготовки к итоговому занятию:

1.  Черепно-мозговые нервы (1-12 пары): анатомия, функции, симптомы поражения, методы исследования. Бульбарный и псевдобульбарный параличи: уровень поражения, клиника.

2. Пирамидная система. Пирамидный путь, ход нейронов. Клиника центрального и периферического пареза, паралича в зависимости от локализации патологического процесса. Симптомокомплексы двигательных нарушений при поражении различных отделов пирамидного пути. Виды и примеры заболеваний, протекающих с поражением пирамидной системы. Роль и место пирамидных нарушений при наследственных заболеваниях. Исследование двигательных функций.
3. Экстрапирамидная система: роль в организации движений, паллидарный и стриарный синдромы, виды гиперкинезов. Мышечный гипертонус и гипотонии, клинико-этиологические особенности. Методы исследования стриопаллидарной системы. Мозжечок, анатомия, функции, симптомы поражения и методы исследования. Виды атаксий. Виды и примеры заболеваний, протекающих с поражением экстрапирамидной системы. Роль и место экстрапирамидных нарушений при наследственных заболеваниях. 

4. Чувствительность. Пути поверхностной и глубокой чувствительности, типы нарушений, топическая диагностика, методы исследования. Симптомы натяжения. Виды и примеры заболеваний, протекающих с нарушением чувствительности. Роль и место нарушений чувствительности при наследственных заболеваниях. 

5. Высшая нервная деятельность. Локализация функций в коре больших полушарий, топическая диагностика корковых поражений. Гнозис, праксис, речь, память, мышление – расстройства и методы исследования. Виды нарушения речи у детей. Виды нарушения походки у детей. Виды и примеры заболеваний, протекающих с поражением высшей нервной деятельности. Роль и место нарушений высшей нервной деятельности при наследственных заболеваниях. 

6. Общие сведения о психических заболеваниях. Этиология и патогенез психических заболеваний. Органические и функциональные психические расстройства. Течение и исход психических заболеваний. Методы исследования, применяемые в психиатрии. Клинический и клинико-катамнестический метод. Параклинические методы в психиатрии (методы нейровизуализации и функциональной диагностики): электроэнцефалография, эхоэнцефалография, компьютерная томография и магнито-резонансная томография, рентгенография, реоэнцефалография, психологическое тестирование, лабораторные исследования, методики исследования мышления, интеллекта, личности. Диагностические возможности каждого метода. Значение данных смежных специальностей (невролог, окулист, генетик и др.).

7. Симптомы психических нарушений. Общие сведения о структуре психического процесса и признаках его нарушения (симптомах). Информативная сущность симптомов. Продуктивная и дефицитарная психопатологическая симптоматика. Нарушения восприятия, памяти, мышления, эмоциональные, двигательные и волевые расстройства. 

Диагностическое значение патологии мышления. Особенности нарушения мышления при различных психических заболеваниях. Понятие о задержке психического развития и олигофрении.

8. Основные психопатологические синдромы. Закономерности синдромообразования при психических заболеваниях. Вопросы диагностики при психических болезнях. Методологические основы диагноза в психиатрии. Систематика психических болезней.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984.

2. Практикум по нервным болезням и нейрохирургии 1988.

3. Н.М. Жариков, Л.Г. Урсова «Психиатрия» 1989.

4. Лекционный материал.

ВОПРОСЫ ДЛЯ САМОСТОЯТЕЛЬНОГО ИЗУЧЕНИЯ

для студентов 5-го курса медико-биологического факультета в IX семестре.

1. Роль и место физиологических рефлексов новорожденных в выявлении двигательных нарушений у детей

2. Виды нарушений походки.

3. Понятие о нарушениях на глазном дне и их роль в диагностике заболеваний нервной системы и психики.

4. Виды психологических тестов для диагностики психических нарушений.

5. Виды функциональных и органических гиперкинезов их методы выявления.

Контроль самостоятельной подготовки – опрос на практических занятиях, итоговом занятии.

ТЕМЫ РЕФЕРАТОВ К ПРАКТИЧЕСКИМ ЗАНЯТИЯМ

для студентов 5-го курса медико-биологического факультета в IX семестре.

1. Тугоухость. Этиология, патогенез и диагностика.

2. Систематизация диагнозов по МКБ – 10 в неврологии и психиатрии.

3. Ствол головного мозга. Функции и симптомы поражения. Методы исследования.

4. Органические гаперкинезы. Клиника и методы диагностики.

5. МКБ 10 в психиатрии.

6. МКБ 10 в неврологии.

7. Психическое развитие и его задержка.

8. Минимальная мозговая дисфункция у детей.

9. Филогенез и онтогенез нервной системы.

10. Оценка глазного дна. Роль в диагностике различных заболеваний.

11. Методы исследования в неврологии и психиатрии.

12. Виды нарушений речи и их диагностика.

13. Мышечные гипотонии и врачебная тактика.

14. Психологические тесты для диагностики нарушений ВНД.

15. Биохимические аспекты болезни Паркинсона.

ТЕМАТИЧЕСКИЙ ПЛАН ПРАКТИЧЕСКИХ ЗАНЯТИЙ 

ПО НЕВРОЛОГИИ И ПСИХИАТРИИ

для студентов 5-го курса медико-биологического факультета в X семестре.

ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ.

Занятие – 1

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:  
1. Врожденные пороки развития нервной системы у детей (грыжи, микроцефалия, гидроцефалия, краниостеноз и др. пороки развития): этиология, патогенез, клиническая характеристика, диагностика (клинические данные и дополнительные методы исследования) и врачебная тактика.

2. Генетические аспекты врожденных пороков развития.

3. Дифференциальная диагностика с хромосомными синдромами (клинические данные и дополнительные методы исследования).

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 329-351.

2. Тезисы семинара «Неврология раннего детского возраста».

3. Лекционный материал.

ВНУТРИУТРОБНЫЕ ИНФЕКЦИОННЫЕ ПОРАЖЕНИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ.

СИНДРОМОКОМПЛЕКС ДЕТСКОГО ЦЕРЕБРАЛЬНОГО ПАРАЛИЧА.

Занятие – 2

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:  
1. Внутриутробные инфекционные поражения нервной системы у детей (токсоплазмоз, краснуха, герпетическая инфекция, цитомегалия, листериоз, сифилис).

2. Этиология, патогенез, клиническая характеристика, методы диагностики и лечения.

3. Роль внутриутробных инфекций в формировании врожденных пороков развития. 

4. Дифференциальная диагностика с хромосомными синдромами (клинические данные и дополнительные методы исследования).

5. Этиология, патогенез, классификация ДЦП.

6. Клиническая характеристика различных форм и стадий заболевания.

7. Диагностика и дифференциальная диагностика ДЦП с другими (врожденными и наследственными) заболеваниями нервной системы у детей.

Литература:

1. Тезисы семинара «Внутриутробные инфекции», «Детский церебральный паралич».

2. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 322-329. 

3. Лекционный материал.

ЭПИЛЕПСИЯ И СИМПТОМАТИЧЕСКАЯ ЭПИЛЕПСИЯ. СУДОРОЖНЫЕ СОСТОЯНИЯ. НЕЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ ПАРОКСИЗМЫ.

Занятие – 3

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:  
1. Эпилепсия и симптоматическая эпилепсия – этиология, патогенез, клиническая классификация, методы диагностики, принципы лечения.

2. Генетические аспекты эпилепсии у детей.

3. Понятие о эпистатусе.

4. Судорожные состояния в детском возрасте этиология, патогенез, клиническая характеристика, врачебная тактика и прогноз. Биохимические аспекты.

5. Неэпилептические пароксизмы (обмороки, спазмофилия, истерия), дифференциальная диагностика (клиническая и параклиническая) с эпилептическими пароксизмами.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 522-543.

2. Н.М. Жариков «Психиатрия» 1989, стр. 474-481.

3. Тезисы семинара «Судорожные состояния».

4. Лекционный материал.

ЭНЦЕФАЛИТЫ. РЕВМОЭНЦЕФАЛИТ. 

ДЕМИЕЛИНИЗИРУЮЩИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ.

Занятие – 4

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:  
1. Энцефалиты (первичные и вторичные) – этиология, патогенез, особенности клиники, диагностики и лечения.

2. Поражения нервной системы при ревматизме.

3. Дифференциальная диагностика функциональных и органических гиперкинезов у детей. 

4. Генетические аспекты органических гиперкинезов.

5. Ревмоэнцефалит: этиология, патогенез, клиника, диагностика, лечение.

6. Демиелинизирующие заболевания нервной системы (рассеянный склероз, острый рассеянный энцефаломиелит, лейкоэнцефалиты, лейкодистрофии) – этиология, патогенез, клиника, диагностика и лечение.

7. Поражение нервной системы при СПИДе.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 421-442, 455-458, 460-464.

2. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998, стр. 42-45.

3. Тезисы семинара «Тики у детей – систематизация и лечение».

4. Лекционный материал.

МЕСТО ГЕНЕТИКИ В НЕВРОЛОГИИ И ПСИХИАТРИИ. МУТАГЕНЕЗ. МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЯ. МЕДИКО-ГЕНЕТИЧЕСКОЕ КОНСУЛЬТИРОВАНИЕ.

Занятие – 5

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:  
1. Этиология, патогенез и классификация наследственных заболеваний.

2. Общая характеристика наследственных заболеваний.

3. Классификация мутагенных факторов, понятие о комутагенах и дезмутагенах, лекарственный мутагенез и фармакогенетика. 

4. Методы медицинской генетики: генеалогический, цитогенетический, биохимический, близнецовый и популяционный.

5. Характеристика, показания к проведению и диагностические возможности каждого метода.

6. Возможности использования других методов в клинической генетике.

7. Принципы и задачи медико-генетического консультирования.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 251-260. 

2. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998, стр. 3-13, 60-65, 64.

3. Лекционный материал.

ХРОМОСОМНЫЕ БОЛЕЗНИ. ПРЕНАТАЛЬНАЯ 

ДИАГНОСТИКА И МАССОВЫЙ СКРИНИНГ.

Занятие – 6

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:  
1. Хромосомные болезни, классификация.

2. Клинические проявления хромосомных аномалий.

3. Стигмы дизэмбриогенеза.

4. Хромосомные заболевания в системе аутосом и половых хромосом.

5. Общая клиническая характеристика и клиника различных хромосомных синдромов. 

6. Поражение нервной системы и внутренних органов при хромосомных заболеваниях. 

7. Методы диагностики хромосомных заболеваний. Врачебная тактика. 

8. Пренатальная диагностика и массовый скрининг наследственных заболеваний (характеристика методов).

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 257-258. 

2. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998, стр. 13-17.

3. Лекционный материал.

НЕРВНО-МЫШЕЧНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ.

Занятие – 7

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Наследственные нервно-мышечные заболевания: миопатии, миодистрофии, миотонии, амиотрофии, пароксизмальные миоплегии и миастения.

2. Понятие о первично мышечных и невральных заболеваниях.

3. Этиология, патогенез, классификация, клиника (уметь выделить специфические жалобы и клинические проявления различных групп нервно-мышечных заболеваний), диагностика. 

4. Электромиография – диагностические возможности метода, роль и место в диагностике нервно-мышечных заболеваний у детей.

Литература:

1. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998, стр. 24-35.

2. Лекционный материал.

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА ВЕЩЕСТВ.

Занятие – 8

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:  
1. Наследственные нарушения обмена веществ: углеводов, липидов, аминокислот, ионов металлов, билирубина. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология. Их роль в формировании нарушений нервной системы и психики.

2. Клиника, диагностика, биохимические аспекты диагностики. 

3. Пренатальная диагностика и методики массового скринига.

Литература:

1. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998, стр. 39-53.

2. Лекционный материал.

ПЕРОКСИСОМНЫЕ БОЛЕЗНИ.

Занятие – 9

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Функции и роль пероксисом.

2. Классификация пероксисомных болезней.

3. Клиника, диагностика, биохимические аспекты диагностики.

Литература:

1. Д.В. Марушкин «Митохондриальные и пероксисомные болезни» 2005 г.

2. Лекционный материал.

ФАКОМАТОЗЫ. УМСТВЕННАЯ ОТСТАЛОСТЬ.

Занятие – 10

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Факоматозы – понятие о ангиоматозах и бластоматозах (общие и специфические клинические симптомы), классификация, клиника, врачебная тактика (диагностика и лечение).

2. Синдромы с умственной отсталостью – клиника и врачебная тактика.

3. Генетические аспекты умственной отсталости (врожденной и приобретенной), принципы врачебной тактики. Биохимические аспекты умственной отсталости.

Литература:

1. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 251-260. 

2. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998, стр. 35-39, 57-60.

3. Н.М. Жариков «Психиатрия» 1989, стр. 484-492.

4. Лекционный материал.

НАСЛЕДСТВЕННО-ДЕГЕНЕРАТИВНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ.

Занятие – 11

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Наследственно-дегенеративные заболевания нервной системы (системные дегенерации): этиология, патогенез, классификация.

2. Особенности клинической картины, основные принципы диагностики (клинические и параклинические) и лечение.

Литература:

1. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998, стр. 17-24.

2. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 359-374.

3. Лекционный материал.

ЗАБОЛЕВАНИЯ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ.

Занятие – 12

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Наследственные заболевания соединительной ткани. Понятие о синдроме «вялого ребенка».

2. Дифференциальная диагностика (клиническая и параклиническая) мышечных гипотоний различного генеза.

3. Генетические аспекты мышечных гипотоний у детей и врачебная тактика.

Литература:

1. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998, стр. 53-57.

2. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984, стр. 391-397. 

3. Тезисы семинара «Нарушения мышечного тонуса у детей».

4. Лекционный материал.

ШИЗОФРЕНИЯ.

Занятие – 13

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Шизофрения: этиология и патогенез.

2. Генетические аспекты шизофрении.

3. Общая клиническая характеристика.

4. Возрастные особенности клинической картины и дебюта заболевания.

5. Диагностика и профилактика.

Литература:

1. Н.М. Жариков «Психиатрия» 1989, стр. 418-444.

2. Лекционный материал.

ПСИХИЧЕСКИЕ РАССТРОЙСТВА ПРИ РАЗЛИЧНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ.

Занятие – 14

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Психические расстройства при различных заболеваниях (интоксикациях, черепно-мозговых травмах, инфекциях, сифилисе, соматических заболеваниях, сосудистых заболеваниях и опухолях мозга).

2. Этиология и патогенез, генетические аспекты.

3. Общая и частная клиническая характеристика.

4. Вопросы диагностики и профилактики.

Литература:

1. Н.М. Жариков «Психиатрия» 1989, стр. 368-417.

2. Лекционный материал.

НЕВРОЗЫ.

Занятие – 15

Вопросы для самоподготовки по теме занятия:

1. Неврозы – этиология и патогенез, генетические аспекты.

2. Общая клиническая характеристика и виды неврозов.

3. Возрастные особенности.

4. Диагностика, лечение и профилактика.

5. Понятие о маниакально-депрессивном психозе.

Литература:

1. Н.М. Жариков «Психиатрия» 1989, стр. 283-299, 445-457.

2. Д.В. Марушкин методические рекомендации «Неврозы».

3. Лекционный материал.

ИТОГОВОЕ ЗАНЯТИЕ ПО КЛИНИЧЕСКОЙ НЕВРОЛОГИИ И ПСИХИАТРИИ.

ОТЧЕТ ПО ПРОВЕДЕНИЮ УИРС.

Занятие – 16

Вопросы для самоподготовки к итоговому занятию:

НЕВРОЛОГИЯ

1. Гидроцефалия у детей. Этиология, классификация, диагностика и лечение (консервативное и хирургическое). Генетические аспекты гидроцефалии.

2. Микроцефалия - этиология, патогенез, клиника, диагностика и врачебная тактика. Генетические аспекты микроцефалии.

3. Врожденные пороки развития головного мозга (анэнцефалия, микрогирия, макрогирия, голопрозэнцефалия, порэнцефалия и др.) этиология, патогенез, клиника, диагностика и врачебная тактика. Генетические аспекты.

4. Краниостеноз - этиология, патогенез, клиника, диагностика и врачебная тактика.

5. Спинно-мозговые и черепно-мозговые грыжи - этиология, патогенез, клиника, диагностика и врачебная тактика.

6. Внутриутробные инфекционные поражения нервной системы у детей. Этиология, патогенез, клиника диагностика и лечение.

7. Синдромокомплекс детского церебрального паралича. Этиология, патогенез, клиническая  характеристика различных форм и стадий заболевания, диагностика. Принципы лечения, реабилитация больных с ДЦП. Генетические аспекты ДЦП.

8. Эпилепсия. Генетические аспекты. Особенности клиники в детском возрасте. Этиология, патогенез, клиническая классификация, диагностика. Вопросы дифференциальной диагностики с симптоматической эпилепсией и эпилептическими реакциями. Основные принципы лечения.

9. Симптоматическая эпилепсия. Этиология, генетические аспекты, патогенез диагностика. Вопросы дифференциальной диагностики с эпилепсией и эпилептическими реакциями. Основные принципы врачебной тактики.

10. Эпилептические реакции. Генетические аспекты. Особенности в детском возрасте. Этиология, патогенез, клиническая классификация, диагностика. Вопросы дифференциальной диагностики с симптоматической эпилепсией и эпилепсией. Основные принципы лечения.

11. Поражения нервной системы при ревматизме. Классификация. Ревмоэнцефалит, патогенез, клиника, диагностика и лечение. Дифференциальная диагностика органических и неорганических гиперкинезов.

12. Первичные энцефалиты. Этиология, патогенез, лечение. Клиническая характеристика на примерах эпидемического и клещевого энцефалитов.

13. Вторичные энцефалиты. Этиология, патогенез, лечение. Клиническая характеристика на примерах поствакцинальных энцефалитов и энцефалитов при экзантемных инфекциях.

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

14. Пренатальная диагностика наследственных заболеваний. Характеристика и возможности методов пренатальной диагностики, показания к проведению.

15. Нарушения обмена углеводов (моносахаридов, дисахаридов и полисахаридов), клиническая характеристика и врачебная тактика. Диагностические возможности биохимического метода исследования и показания к его проведению.

16. Нарушения обмена липидов (лейкодистрофии и липоидозы), клиническая характеристика и врачебная тактика.

17. Нарушения обмена аминокислот (фенилкетонурия, гистидинемия, тирозиноз, лейциноз), клиническая характеристика и врачебная тактика.

18. Клиническая характеристика хромосомных болезней с нарушением числа аутосом (синдромы Дауна, Патау и Эдвардса). Врачебная тактика, показания для исследования кариотипа.

19. Клиническая характеристика хромосомных болезней с нарушением числа половых хромосом (болезни Шерешевского-Тернера, Клайнфельтера). Врачебная тактика, показания для исследования полового хроматина.

20. Системные дегенерации с поражением мозжечка и его связей (семейные атаксии Фридрейха и Мари, оливопонтоцеребеллярные атрофии), с поражением мозжечковых путей и периферических нервов (болезни Рефсума, Русси-Леви, гипертрофический интерстициальный неврит Дежерина-Сотта), клиническая характеристика и врачебная тактика.

21. Системные дегенерации с поражением экстрапирамидной системы (болезни Вильсона-Коновалова, Жиля де ла Туретта, Паркинсона, Галлервондена-Шпатца, семейный тремор Минора, хорея Гентингтона, деформирующая мышечная дистония), клиническая характеристика и врачебная тактика.

22. Системные дегенерации с поражением пирамидной системы (семейный спастический паралич Штрюмпеля, боковой амиотрофический склероз), клиническая характеристика и врачебная тактика.

23. Факоматозы, общая характеристика. Ангиоматозы (энцефалотри-геминальный ангиоматоз Штерге-Вебера, атаксия-телеангиоэктазия Луи-Бар, синдром Блума, ангиоматоз Гиппеля-Линдау). Бластоматозы (нейрофиброматоз Реклингаузена, туберозный склероз Бурневилля-Прингла, нейрокожный меланоз, синдром недержания пегмента, базально клеточный невус), клиническая характеристика и врачебная тактика.

24. Нарушения обмена ионов металлов (калия, кальция, меди и цинка), клиническая характеристика и врачебная тактика.

25. Нервно-мышечные заболевания – миастения, клиническая характеристика и тактика.

26. Нервно-мышечные заболевания – миопатии (болезнь центрального стержня, немалиновая миопатия, миотубулярная миопатия и др.) и амиотрофии (спинальная амиотрофия Верднига-Гоффмана и невральная амиотрофия Шарко-Мари-Тута), клиническая характеристика и врачебная тактика. 

27.Нервно-мышечные заболевания – прогрессирующие мышечные дистрофии (миодистрофия Дюшенна, Беккера-Кинера, Эрба-Рота, Ландузи-Дежерина), клиническая характеристика и врачебная тактика.

28. Наследственные заболевания соединительной ткани (болезнь Марфана, Элерса-Данлоса-Черногубова, несовершенный остеогенез, мукополисахаридозы), клиническая характеристика и врачебная тактика.

29. Митохондриальные болезни, клиническая характеристика и тактика.

30. Пероксисомные болезни, клиническая характеристика и тактика.

ПСИХИАТРИЯ

31. Психические расстройства при интоксикациях. Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика. Вопросы диагностики, лечения и профилактики.

32. Психические расстройства при различных черепно-мозговых травмах. Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика. Вопросы диагностики, лечения и профилактики.

33. Психические расстройства при инфекциях. Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика. Вопросы диагностики, лечения и профилактики.

34. Психические расстройства при соматических заболеваниях. Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика. Вопросы диагностики, лечения и профилактики.

35. Психические расстройства при сосудистых заболеваниях головного мозга. Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика. Вопросы диагностики, лечения и профилактики.

36. Психические расстройства при опухолях мозга. Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика и классификация опухолей головного мозга. Вопросы диагностики.

37. Понятие о минимальной мозговой дисфункции у детей. Генетические аспекты и клиника.

38. Синдромы с умственной отсталостью, клиника и врачебная тактика. Генетические аспекты умственной отсталости (врожденной и приобретенной), принципы врачебной тактики.

39. Психические расстройства при сифилисе. Этиология и патогенез. Общая клиническая характеристика. Вопросы диагностики, лечения и профилактики.

40. Шизофрения. Этиология и патогенез, генетические аспекты шизофрении. Общая клиническая характеристика. Возрастные особенности клинической картины и дебюта заболевания. Диагностика, лечение и профилактика.

41. Общие неврозы (неврастения, навязчивых состояний, депрессивный, анорексия и истерия). Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика. Возрастные особенности. Диагностика, лечение и профилактика.

42. Системные неврозы (логоневроз, тики, энурез и энкопрез). Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая характеристика. Возрастные особенности. Диагностика и тактика.

43. Понятие о маниакально-депрессивном психозе.

Литература:

1. Н.М. Жариков «Психиатрия» 1989.

2. Д.В. Марушкин методические рекомендации «Неврозы» 2000.

3. Д.В. Марушкин «Основы клинической генетики» 1998.

4. Л.О. Бадалян «Детская неврология» 1984.

5. Д.В. Марушкин «Митохондриальные и пероксисомные болезни» 2005.

ВОПРОСЫ ДЛЯ САМОСТОЯТЕЛЬНОГО ИЗУЧЕНИЯ

для студентов 5-го курса медико-биологического факультета в X семестре.

1. Пороки развития коры головного мозга.

2. Спазмофилия. Этиология, патогенез, клиника и диагностика.

3. Поражения нервной системы при СПИДе.

4. Рассеянный склероз. Этиология, патогенез, клиника и диагностика.

5. Минимальная мозговая дисфункция у детей.

6. Психиатрическая экспертиза заболеваний.

7. Особенности клиники перинатальных энцефалопатий и их дифференциальная диагностика с метаболическими энцефалопатиями.

Контроль самостоятельной подготовки – опрос на практических занятиях, итоговом занятии.

ТЕМЫ РЕФЕРАТОВ К ПРАКТИЧЕСКИМ ЗАНЯТИЯМ

для студентов 5-го курса медико-биологического факультета в X семестре.

1. Внутриутробные инфекции у детей.

2. Креатинфосфокиназа в диагностике нервно-мышечных заболеваний.

3. Биохимическая диагностика пароксизмальных параличей.

4. Массовый скрининг в Европе.

5. Фармакоэкономика в диагностике нарушений обмена веществ.

6. Лекарственный мутагенез и его профилактика.

7. Альфафетопротеины их определение и диагностические возможности 

8. Поражения нервной системы при ревматизме.

9. Понятие о тератогенезе.

10. Фенилкетонурия. Этиология, патогенез, клиника.

11. Биллирубиновая энцефалопатия. Этиология, патогенез, клиника и диагностика. Биохимические аспекты.

12. Биохимия спинно-мозговой жидкости и методы диагностики нарушений ее состава.

13. Биохимические аспекты де- и дисмиелинизирующих заболеваний.

ПЕРЕЧЕНЬ ТЕМ УИРС

1. Внутриутробные инфекционные поражения нервной системы у детей. Этиология, патогенез, клиника диагностика. Характеристика методов биохимической диагностики.

2. Пренатальная диагностика наследственных заболеваний в России и Европе. Характеристика и возможности методов пренатальной диагностики, показания к проведению. Характеристика методов биохимической диагностики.

3. Нарушения обмена углеводов (моносахаридов, дисахаридов и полисахаридов), клиническая характеристика и врачебная тактика. Диагностические возможности биохимического метода исследования и показания к его проведению. Характеристика методов биохимической диагностики.

4. Нарушения обмена липидов (лейкодистрофии и липоидозы), клиническая характеристика и врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

5. Нарушения обмена аминокислот (фенилкетонурия, гистидинемия, тирозиноз, лейциноз), клиническая характеристика и врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

6. Системные дегенерации с поражением экстрапирамидной системы (болезни Вильсона-Коновалова, Жиля де ла Туретта, Паркинсона, Галлервондена-Шпатца, семейный тремор Минора, хорея Гентингтона, деформирующая мышечная дистония), клиническая характеристика и врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

7. Нарушения обмена ионов металлов (калия, кальция, меди и цинка), клиническая характеристика и врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

8. Нервно-мышечные заболевания – миастения, клиническая характеристика и тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

9. Нервно-мышечные заболевания – миопатии (болезнь центрального стержня, немалиновая миопатия, миотубулярная миопатия и др.) и амиотрофии (спинальная амиотрофия Верднига-Гоффмана и невральная амиотрофия Шарко-Мари-Тута), клиническая характеристика и врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

10. Нервно-мышечные заболевания – прогрессирующие мышечные дистрофии (миодистрофия Дюшенна, Беккера-Кинера, Эрба-Рота, Ландузи-Дежерина), клиническая характеристика и врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

11. Наследственные заболевания соединительной ткани (болезнь Марфана, Элерса-Данлоса-Черногубова, несовершенный остеогенез, мукополисахаридозы), клиническая характеристика и врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

12. Митохондриальные болезни, клиническая характеристика и тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

13. Пероксисомные болезни, клиническая характеристика и тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

14. Синдромы с умственной отсталостью, клиника и врачебная тактика. Генетические аспекты. Характеристика методов биохимической диагностики.
15. Судорожные состояния и биохимические аспекты. Характеристика методов биохимической диагностики.

16. Детский церебральный паралич. Роль нарушений обмена веществ. Характеристика методов биохимической диагностики.

17. Метаболическая энцефалопатия. Патогенез, врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

18. Роль каналопатий в формировании эпилепсии.

19. Врожденный гипотиреоз. Патогенез, врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики.

20. Врожденный гипопаратиреоз. Патогенез, врачебная тактика. Характеристика методов биохимической диагностики

21. Спазмофилия. Этиология, патогенез, клиника и диагностика. Биохимические аспекты.

22. Нарушения обмена биллирубина. Этиология, патогенез, клиника различных синдромов и диагностика. Биохимические аспекты

ЭКЗАМЕНАЦИОННЫЕ ВОПРОСЫ

Часть I. ОБЩАЯ НЕВРОЛОГИЯ И ПСИХИАТРИЯ.

1. Функциональная морфология нервной системы (обзор строения головного и спинного мозга), филогенез и онтогенез нервной системы. Предмет и задачи  неврологии и психиатрии. 

2. Зрительный анализатор. Функции, симптомы поражения и методы исследования.

3. Обонятельный нерв. Функции, симптомы поражения и методы исследования.

4. Глазодвигательные ЧМН (III, IV и VI пары). Функции, симптомы поражения и методы исследования. Диагностика паралитического и непаралитического косоглазия.

5. V пара ЧМН. Функции, симптомы поражения и методы исследования двигательной и чувствительной частей.

6. VII пара ЧМН. Функции, симптомы поражения и методы исследования.

7. VIII пара ЧМН. Функции, симптомы поражения и методы исследования. Виды и клинические особенности атаксий. Скрининг тугоухости у новорожденных.

8. IX, X и XII пары ЧМН. Функции, симптомы поражения и методы исследования. 

9. Сочетанное поражение IX, X и XII пары ЧМН. Бульбарный и псевдобульбарный параличи: общие специфические клинические симптомы. Дифференциальная диагностика. 

10. XI пара ЧМН. Функции, симптомы поражения и методы исследования. Классификация кривошей.

11. Ствол головного мозга – физиология, функции и симптомы поражения. Альтернирующие синдромы поражения ствола мозга. Клиническая характеристика на отдельных примерах.

12. Синдромы одностороннего и двухстороннего поражения спинного мозга на различных уровнях. Синдром Броун-Секара. 

13. Анатомия центрального мотонейрона пирамидного пути. Причины, общие и специфические симптомы поражения на различных уровнях. Методы исследования.

14. Анатомия периферического мотонейрона пирамидного пути. Причины, общие и специфические симптомы поражения на различных уровнях. Методы исследования.

15. Стриарный синдром: уровень поражения, этиология, клиника, методы исследования. Классификация гиперкинезов. 

16. Паллидарный синдром: уровень поражения, этиология, клиника, методы исследования. 

Дифференциальная диагностика мышечных гипертонусов

17. Мозжечковый синдром: уровень поражения, этиология, клиника, методы исследования. Дифференциальная диагностика мышечных гипотоний и атаксий.

18. Путь глубокой чувствительности, симптомы поражения, методы исследования. Диссоциированное расстройство чувствительности. Дифференциальная диагностика атаксий

19. Путь поверхностной чувствительности, симптомы поражения, методы исследования. 

20. Виды нарушений чувствительности по территориям.

21. Понятие о локализации функций в коре головного мозга. Симптомы выпадения и раздражения различных областей головного мозга.

22. Высшая нервная деятельность. Основные симптомы нарушения высшей нервной деятельности (мышление, память, гнозис, праксис), методы исследования у детей. Виды расстройства речи.

23. Общие сведения о психических заболеваниях. Этиология и патогенез психических заболеваний. Органические и функциональные психические расстройства. Течение и исход психических заболеваний. 

24. Методы исследования, применяемые в неврологии и психиатрии. Клинический и клинико-катамнестический метод. Параклинические методы в психиатрии (методы нейровизуализации и функциональной диагностики): ЭЭГ, ЭхоЭГ, КТ, ЯМРТ, РЭГ, рентгенография, психологическое тестирование, лабораторные исследования, методики исследования мышления, интеллекта, личности. Диагностические возможности каждого метода. Значение данных смежных специальностей (невролог, окулист, генетик и др.).

25. Симптомы психических нарушений. Общие сведения о структуре психического процесса и признаках его нарушения (симптомах). Информативная сущность симптомов. Продуктивная и дефицитарная психопатологическая симптоматика. 

26. Основные психопатологические синдромы. Вопросы диагностики при психических болезнях. Методологические основы диагноза в психиатрии. Систематика психических болезней.
27. Методы медицинской генетики, применяемые в  неврологии и психиатрии: генеалогический, популяционно-статистический, близнецовый, дерматоглифический, цитогенетический, биохимический. Характеристика, показания к назначению и диагностические возможности каждого метода. Массовый скрининг наследственных заболеваний.

Часть II. КЛИНИЧЕСКАЯ НЕВРОЛОГИЯ И ПСИХИАТРИЯ.

1. Гидроцефалия: этиология, классификация, диагностика и лечение (консервативное и хирургическое). Генетические аспекты гидроцефалии. Понятие о краниостенозе.

2. Врожденные пороки развития головного мозга (анэнцефалия, микроцефалия,  спинно-мозговые и черепно-мозговые грыжи, микрогирия, макрогирия, голопрозэнцефалия, порэнцефалия и др.) этиология, патогенез, клиника, диагностика и врачебная тактика. Генетические аспекты.

3. Внутриутробные инфекционные поражения нервной системы у детей (токсоплазмоз, краснуха, герпетическая инфекция, цитомегалия, листериоз, сифилис). Этиология, патогенез, клиника, диагностика и лечение.

4. Синдромокомплекс детского церебрального паралича. Этиология, патогенез, клиническая  характеристика различных форм и стадий заболевания, диагностика. Принципы лечения, реабилитация больных с ДЦП. Генетические аспекты ДЦП. Аспекты дифференциальной диагностики метаболической энцефалопатии и ДЦП.

5. Эпилепсия. Генетические аспекты. Особенности клиники в детском возрасте. Этиология, патогенез, клиническая классификация, диагностика. Вопросы дифференциальной диагностики с симптоматической эпилепсией и эпилептическими реакциями. Основные принципы лечения.

6. Поражения нервной системы при ревматизме. Классификация. Ревмоэнцефалит, патогенез, клиника, диагностика и лечение. Дифференциальная диагностика органических и неорганических гиперкинезов.

7. Первичные энцефалиты. Этиология, патогенез, лечение. Клиническая характеристика на примерах эпидемического и клещевого энцефалитов. Вторичные энцефалиты. Этиология, патогенез, лечение. Клиническая характеристика на примерах поствакцинальных энцефалитов и энцефалитов при экзантемных инфекциях.

8. Системные дегенерации с поражением мозжечка и его связей (семейные атаксии Фридрейха и Мари, оливопонтоцеребеллярные атрофии), с поражением мозжечковых путей и периферических нервов (болезни Рефсума, Русси-Леви, гипертрофический интерстициальный неврит Дежерина-Сотта), клиническая характеристика и врачебная тактика.

9. Системные дегенерации с поражением экстрапирамидной системы (болезни Вильсона-Коновалова, Жиля де ла Туретта, Паркинсона, Галлервондена-Шпатца, семейный тремор Минора, хорея Гентингтона, деформирующая мышечная дистония), клиническая характеристика и врачебная тактика.

10. Системные дегенерации с поражением пирамидной системы (семейный спастический паралич Штрюмпеля, боковой амиотрофический склероз), клиническая характеристика и врачебная тактика.

11. Факоматозы, общая характеристика. Ангиоматозы (энцефалотри-геминальный ангиоматоз Штерге-Вебера, атаксия-телеангиоэктазия Луи-Бар, синдром Блума, ангиоматоз Гиппеля-Линдау).Клиническая характеристика и врачебная тактика.

12. Факоматозы, общая характеристика. Бластоматозы (нейрофиброматоз Реклингаузена, туберозный склероз Бурневилля-Прингла, нейрокожный меланоз, синдром недержания пегмента, базально клеточный невус), клиническая характеристика и врачебная тактика.

13. Нервно-мышечные заболевания – миастения (болезнь Эрба-Гольдфлмаа): этиология, классификация, клиническая характеристика и врачебная тактика.

14. Нервно-мышечные заболевания – миопатии (болезнь центрального стержня, немалиновая миопатия, миотубулярная миопатия и др.) клиническая характеристика и врачебная тактика. 

15.Нервно-мышечные заболевания – прогрессирующие мышечные дистрофии (миодистрофия Дюшенна, Беккера-Кинера, Эрба-Рота, Ландузи-Дежерина), клиническая характеристика и врачебная тактика.

16. Нервно-мышечные заболевания: пароксизмальные параличи (миоплегии) - болезнь Шахновича-Вестфаля, болезнь Гамсторп Клиническая характеристика и врачебная тактика.

17. Нервно-мышечные заболевания – амиотрофии (спинальная амиотрофия Верднига-Гоффмана и невральная амиотрофия Шарко-Мари-Тута), клиническая характеристика и врачебная тактика. 

18. Нервно-мышечные заболевания – миотонии (врожденная миотония Томсона, дистрофическая миотония Куршманна-Штейнерта, врожденная парамиотония Эйленбурга). Клиническая характеристика и врачебная тактика. 

19. Демиелинизирующие заболевания нервной системы (рассеянный склероз, острый рассеянный энцефаломиелит, лейкоэнцефалиты, лейкодистрофии) – этиология, патогенез, клиника, диагностика и лечение. Поражение ЦНС при СПИДе.

20. Клиническая характеристика хромосомных болезней с нарушением числа аутосом (синдромы Дауна, Патау и Эдвардса). Врачебная тактика, показания для исследования кариотипа.

21. Клиническая характеристика хромосомных болезней с нарушением числа половых хромосом (болезни Шерешевского-Тернера, Клайнфельтера). Врачебная тактика, показания для исследования полового хроматина. 

22. Наследственные заболевания соединительной ткани (болезнь Марфана, Элерса-Данлоса-Черногубова, несовершенный остеогенез, мукополисахаридозы), клиническая характеристика и врачебная тактика. Понятие о синдроме «вялого ребенка». Биохимические аспекты диагностики мышечных гипотоний.

23. Психические расстройства при различных заболеваниях (интоксикациях, черепно-мозговых травмах, инфекциях, сифилисе, соматических заболеваниях, сосудистых заболеваниях и опухолях мозга). Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика. Вопросы диагностики, лечения и профилактики.

24. Синдромы с умственной отсталостью, клиника и врачебная тактика. Деменция и олигофрения. Генетические аспекты умственной отсталости (врожденной и приобретенной), принципы врачебной тактики. Понятие о минимальной мозговой дисфункции: генетические аспекты и клиника. Биохимические аспекты диагностики.

25. Шизофрения. Этиология и патогенез, генетические аспекты шизофрении. Общая клиническая характеристика. Возрастные особенности клинической картины и дебюта заболевания. Диагностика, лечение и профилактика.

26. Общие неврозы (неврастения, навязчивых состояний, депрессивный, анорексия и истерия). Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая клиническая характеристика. Возрастные особенности. Диагностика, лечение и профилактика.

27. Системные неврозы (логоневроз, тики, энурез и энкопрез). Этиология и патогенез, генетические аспекты. Общая характеристика. Возрастные особенности. Диагностика и тактика. Понятие о маниакально-депрессивном психозе.

Часть III. НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА ВЕЩЕСТВ.

1. Нарушения обмена фруктозы: доброкачественная фруктозурия и наследственная непереносимость фруктозы. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.  

2. Нарушения обмена галактозы: дефицит галактокиназы и дефицит галактозо-1-фосфатуридилтрансферазы. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

3. Нарушения обмена сахарозы: этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

4. Нарушения обмена лактозы: Синдром Холзела и синдром Дьюранда (алактазия).  Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

5. Нарушения обмена гликогена:  гликогеноз I-го типа - болезнь Гирке (печеночный тип). Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

6. Нарушения обмена гликогена: гликогеноз II-го типа - болезнь Помпе (генерализованный гликогеноз). Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

7. Нарушения обмена гликогена: гликогеноз  III-го типа - болезнь Мак-Ардля (мышечный гликогеноз). Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики. 

8. Нарушения обмена липидов: глобоидно-клеточная лейкодистрофия Краббе-Бенеке. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

9. Нарушения обмена липидов: метахроматическая лейкодистрофия Шольца-Гринфилда. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

10. Нарушения обмена липидов: суданофильные лейкодистрофии (лейкодистрофия классическая Пелицеуса-Мерцбахера,  лейкодистрофия врожденная Зейтельбергера,  адренолейкодистрофия).  Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

11. Нарушения обмена липидов: амавротическая идиотия. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики. 

12. Нарушения обмена липидов: болезнь Ниманна-Пика (липоидоз сфингомиелиновый). Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

13. Нарушения обмена липидов: болезнь Гоше. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики. 

14. Нарушения обмена аминокислот (аминоацидопатии): фенилкетонурия. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики. Массовый скрининг новорожденных на фенилкетонурию.

15. Нарушения обмена аминокислот (аминоацидопатии): гистидинемия, тирозиноз, лейциноз (болезнь кленового сиропа), алкаптонурия. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

16. Нарушения обмена ионов металлов: нарушение обмена калия. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

17. Нарушения обмена ионов металлов: нарушение обмена кальция. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

18. Нарушения обмена ионов металлов: нарушение обмена меди. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

19. Нарушения обмена ионов металлов: нарушения обмена цинка. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики. 

20. Нарушения билирубинового обмена: синдром Жильбера-Мейленграхта-Лербулле. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

21. Нарушения билирубинового обмена: синдром Криглера-Найяра. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

22. Нарушения билирубинового обмена: синдром Дабина-Джонсона. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

23. Нарушения билирубинового обмена: синдром Ротора. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

24. Синдромы нарушения всасывания: муковисцидоз. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики. 

25. Синдромы нарушения всасывания: целиакия. Этиология, патогенетические аспекты и патоморфология, роль в формировании нарушений нервной системы и психики. Особенности клинической  картины, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

26. Общая клиническая характеристика пероксисомных болезней: классификация, клиническая характеристика, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.

27. Общая клиническая характеристика митохондриальных заболеваний: классификация, клиническая характеристика, врачебная тактика. Биохимические аспекты диагностики.
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