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У статті наведені дані літератури стосовно рідкісного розла)
ду – спадкової геморагічної телеангіектазії (СГТ, hereditary
hemorrhagic telangiectasia, ННТ), також відомої як хвороба
Рандю–Вебера–Ослера або хвороба Рандю–Ослера–Ве)
бера. Діагноз «спадкова геморагічна телеангіектазія» вста)
новлюють на підставі присутності трьох із чотирьох симп)
томів: спонтанний епістаксис (носові кровотечі), шкірні те)
леангіектазії, артеріовенозні мальформації у внутрішніх ор)
ганах та родинний характер захворювання (автосомно)
домінантний тип наслідування). Наведено опис власного
клінічного спостереження. До особливостей наведеного
опису хворого К. належать: наочна типовість стану, широка
розгорнутість клінічних проявів та необхідність система)
тичної реалізації програми клінічного ведення, що ми засто)
сували для проведення практичних занять державною та
англійською мовами. Під час практичних занять використо)
вували інформаційно)комунікативні засоби телемедицини
зі зверненням до відповідних англомовних інформаційних
ресурсів. Зазначені матеріали застосовують під час прак)
тичних занять державною та англійською мовами при підго)
товці лікарів загальної практики–сімейної медицини на до)
дипломному етапі, вони слугують базою розроблення
клінічного завдання для розгляду.
Ключові слова: спадкова геморагічна телеангіектазія, хво<
роба Рандю–Вебера–Ослера, первинна медико<санітарна до<
помога, науково<педагогічна діяльність.

Спадкова геморагічна телеангіектазія (СГТ, hereditary
hemorrhagic telеangiectasia, ННТ), також відома як хво1

роба Рандю–Вебера–Ослера або хвороба Рандю–Осле1
ра–Вебера [14, 23, 24], є судинним розладом, який успадко1
вується як автосомно1домінантний розлад. Широкі
епідеміологічні дослідження констатували, що СГТ розгля1
дають як уроджену рідкісну судинну хворобу [6, 26].

Діагноз «спадкова геморагічна телеангіектазія» встанов1
люють на підставі присутності трьох із чотирьох симптомів:
спонтанний епістаксис (носові кровотечі), шкірні телеангіек1
тазії, артеріовенозні мальформації у внутрішніх органах та
родинний характер захворювання [13, 19, 20, 22]. Поши1
реність СГТ в молодій популяції знаходиться в діапазоні від
1:50 000 до 1:100 000 [16]. СГТ спричинюють мутації у групі

генів, які кодують каскад трансмітерів TGF1/BMP (trans1
forming growth factor, трансформівний фактор росту, ТФР1),
тобто гени ENG, ACVRL1 (ALK1) (Endoglin, Activin Receptor<
Like Kinase 1), SMAD4, а також два інших гена, ще не іден1
тифікованих. СГТ становить спадковий автосомно1
домінантний розлад. Мутації генів ENG, ACVRL1 становлять
основу для відокремлення двох типів СГТ – СГТ1 та СГТ2
відповідно. Вони відмінні за характером та місцем на хромо1
сомі, залученій до патологічних генних змін. Телеангіектазії
оральної та назальної слизових оболонок є більш частими
при СГТ1, ніж при СГТ2. З іншого боку, пацієнти з СГТ2 ма1
ють шкірні ураження більш часто та в більш молодому віці.
В обох типах число змін зростає з віком. Шкірні зміни, особ1
ливо такі, які уражують обличчя, більш часто трапляються у
жінок, ніж у чоловіків з СГТ1 [21]. СГТ спричинює утворен1
ня злоякісних неоплазм. Існують повідомлення про СГТ, що
співіснують зі злоякісними неоплазмами шкіри, грудей,
печінки, сечового міхура та товстого кишечнику [13, 17].
Хвороба Рандю–Вебера–Ослера являє собою стан, що вклю1
чає численні артеріовенозні мальформації. У класифікації
судинних порушень, де основний розподіл іде на мальфор1
мації повільного та швидкого кровотоку, СГТ належить до
повільного. Відсутність капілярів поміж артеріальним та ве1
нозним кровообігом зумовлює прямий контакт між цими
кровоносними ланками, і такий стан призводить до спонтан1
ної кровотечі та кровотечі, що повторюються. Клінічна кар1
тина змінюється з часом. Перші симптоми з’являються у
підлітковому віці та становлять переважно епізоди епістак1
сису, що повторюється, які часто відбуваються вночі.
Найбільш схильними до кровотеч місцями є передня части1
на носа, середня носова раковина та дно назальної порожни1
ни. Місце та морфологія назальних телеангіектазій
змінюється з віком, застосованим лікуванням та станом но1
сової перетинки [4, 11, 18, 25]. Телеангіектазії також уража1
ють шкіру та слизову оболонку, призводячи до масивних
кровотеч, які відбуваються навіть за малих впливів. Вони є
найбільш частими у шкірі обличчя, носа, пальців, вушних ра1
ковин, губ, оральній та фарингеальній слизових оболонках.
Телангіектазії, залучені до СГТ, діагностично не є спе1
цифічними. Вони зазвичай набувають форми маленьких
червоних утворень, що бліднішають при натисканні. У 30%
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пацієнтів телеангіектазії з’являються до 20 років життя, а в
однієї третини – до 40 років життя. Вони спостерігались в са1
мому ранньому віці у 61річної дитини. Установлено, що 25%
хворих мають позаназальні геморагії, які зазвичай є самооб1
межувальними, однак у 12% вони є пролонгованими та по1
требують лікування. Кровотечі часто можуть походити з ба1
зальної та основної частини язика, а також пальців та супрак1
лавікулярної ямки. Чим раніше шкірні та слизові ураження
з’являються, тим більше ризик кровотеч [10]. Лікар загальної
практики–сімейної медицини (ЗПСМ) або дерматолог є най1
частіше першим лікарем, який діагностує хворобу належним
чином, застосовує своєчасний діапазон лікування і попере1
джує пізніші небажані та часто ускладнення, що загрожують
життю. У випадку наявності видимих судинних уражень ре1
тельний збір лікарем первинної ланки анамнезу необхідний
для підтвердження їхньої можливої родинної спадковості,
яка супроводжується спонтанними кровотечами, особливо з
носа, оральної порожнини, аліментарного тракту.

Великі кровотечі з носу або аліментарного тракту є про1
типоказанням для призначення протизапальних та антикоа1
гулянтних препаратів. Реалізація програми ведення такого
хворого в амбулаторно1поліклінічних умовах лікарем ЗПСМ
повинна також виявляти можливі легеневі, серцеві, печінкові
та неврологічні порушення, що перебігають сумісно, а також
анемію та поліцитемію. Прикриття антибіотиком потрібне
перед кожним інвазивним та дентальним вторгненням через
ризик легеневих артеріовенозних мальформацій. У пацієнтів
із діагностованим СГТ мають регулярно проводити визна1
чення рівня заліза та інших показників для попередження
розвитку анемії. Програма ведення пацієнтів із СГТ може
включати поширені діагностичні процедури: магнітно1резо1
нансну томографію голови, ультразвукове дослідження або
комп’ютерну томографію печінки, контрастну ехокардіог1
рафію та вимірювання систолічного тиску в легеневій артерії
для виявлення легеневої гіпертензії. 

Диференціальна діагностика потрібна між телеангіек1
тазіями при хворобі Рандю–Вебера–Ослера та синдромі
атаксії1телеангіектазії, вроджених доброякісних телеангіек1
тазіях та васкулярних ураженнях при хронічних печінкових
розладах. Послідовна фото коагуляція із застосуванням ар1
гонового лазера та склеротерапія забезпечують добрі ефекти
в зупинці кровотеч із слизової оболонки рота [9, 15]. Неза1
довільний естетичний вигляд, який спричинюють теле1
ангіектазії на шкірі обличчя, може бути ефективно знівельо1
ваний використанням кольорового лазера [7]. У більш похи1
лому віці зміни впливають на стан внутрішніх органів. Двад1
цять п’ять відсотків пацієнтів віком 50 років та старших ма1
ють кровотечі з аліментарного тракту. Кровотечі в мозок, ле1
гені, підшлункову залозу та печінку є більш рідкісними [5].
Більшість фатальних випадків становить результат від ма1
сивної легеневої, мозкової та з травного тракту кровотечі [8].
Лікування епістаксису включає застосування лубрикантів,
антифібринолітичних препаратів, лазерної абляції, дермо1
пластичної операції на назальній перетинці та системних або
топічних гормонів на назальну слизову оболонку [4, 11, 18,
25]. Кровотечі з аліментарного тракту лікують ендос1
копічними процедурами або сегментарними хірургічними
резекціями. При менш виражених кровотечах застосовують
гормональні та антифібринолітичні препарати [5].

На базі І загальнотерапевтичного відділення Київської
міської клінічної лікарні № 8 нами проводиться підготовка
лікарів ЗПСМ на додипломному етапі. Практичні заняття ве1
дуться державною та англійською мовами. Вважаємо, що про1
ведення іншомовних (зокрема, англомовних) практичних за1
нять доречно базувати на паралельних методичних розробках
заняття, тобто: актуальність теми, навчальні цілі заняття (з
відповідним рівнем засвоєння, що планується), виховні цілі,

міждисциплінарна інтеграція, зміст заняття, що передається
сукупністю доступних педагогічних засобів з відповідним пла1
ном та організаційною структурою (підготовчий етап, основ1
ний, заключний). Результатом роботи викладача є підготовка
матеріалів методичного забезпечення заняття, а також літера1
тури, причому аналіз англомовних джерел може наводитися
під час заняття державною мовою і навпаки [1, 3]. Також у вик1
ладацькій діяльності ми використовуємо наочні матеріали
зовнішнього вигляду хвороб, які зустрічаються в практиці
лікаря ЗПСМ та результати лікарського впливу [2, 16]. Викла1
дач у цій діяльності спирається на принцип внутрішньої моти1
вації, що дозволяє студентам розкрити для себе особливості
клінічного мислення шляхом їхнього прагматичного викорис1
тання у професійних цілях. Особливістю взаємодії викладача і
студентів є те, що студенти беруть на себе ініціативу звертання
до викладача з метою з’ясування незрозумілих питань або вис1
ловлювань пропозицій щодо тематики індивідуальної роботи.
За таких умов під час групової або парної роботи завданням
викладача є здійснення зворотного зв’язку, переорієнтування
роботи за допомогою запитань, заохочення до самостійного по1
шуку шляхом вирішення проблем, що постають під час ко1
мунікації, надання довідкової допомоги. Діяльність викладача
реалізується на двох рівнях. На першому, зовнішньому, рівні
викладач організує індивідуальну роботу студентів. На друго1
му, внутрішньому, викладач своїми поведінковими вчинками
демонструє студентам реалізацію тих комунікативних умінь,
які вони мають сформувати в собі.

Під час проведення практичних занять ми широко засто1
совуємо інформаційно1комунікативні засоби телемедицини.
Звернення до інформаційного ресурсу http://www.
arup.utah.edu/database/hht/ надає можливість в режимі on<
line проводити аналіз англомовної інформації з різних акту1
альних проблем медицини, обговорювати різні клінічні си1
туації з проведенням аналізу клініко1морфологічних парале1
лей, робити миттєвий запит щодо літературних джерел.
Оскільки пацієнти із СГТ (також на прикладі хворого, який
перебував під нашим спостереженням та опис якого наво1
диться нижче) є дуже вразливою категорією хворих для ме1
дичних контактів, логічним продовженням аналізу наведе1
них інформаційних ресурсів є подальше обговорення під час
проведення занять державною та англійською мовами ас1
пектів можливої взаємодії лікарів первинного контакту та
груп пацієнтів на прикладі Об’єднання пацієнтів із СГТ у
групу самопомочі у Великій Британії та їхнього сайту:
http://www.telangiectasia.co.uk/. Такий мережевий засіб на1
дає можливість швидкого доступу будь1якому хворому для
отримання життєво важливої англомовної інформації (за1
гальної медичної, особливостей хвороби, що змінюють
якість життя хворих чоловічої та жіночої статі, конкретні по1
ради щодо вживання медичних препаратів та зміни стилю
життя, спеціалізованого опитувальника для обліку хворих у
Великій Британії). Зазначене Об’єднання пацієнтів із СГТ
було створене у 1985 р. для підтримання реєстру хворих та
полегшення їхніх самоконтактів та самонавчання, щоб змен1
шити негативні впливи хвороби. Більше того, ми застосо1
вуємо матеріали сайту в якості ілюстрації можливості залу1
чення хворих до наукових досліджень, опис, висновки та ре1
комендації яких є у світовій науковій літературі, а також до1
ступні в мережі інтернет [12]. Також для ознайомлення з ме1
тодологічними особливостями наукових досліджень СГТ, які
використовують мережеві інформаційно1комунікативні засо1
би та реалізуються в National Heart & Lung Institute (NHLI),
London, ми застосовуємо електронний інформаційний ре1
сурс: www.imperial.ac.uk/medicine/HHTsurvey2012.

Наводимо опис клінічного випадку пацієнта з хворобою
Рандю–Вебера–Ослера, який ми використовували під час
практичних занять. 
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Хворий К., 1966 р.н. (історія хвороби (іх) № 3323), 11
лютого 2014 р. був госпіталізований у І загальнотерапевтич1
не відділення Київської міської клінічної лікарні № 8 зі скар1
гами на виражену загальну слабкість, періодичні носові кро1
вотечі (виникали при незначних фізичних навантаженнях та
нахилах вперед), запаморочення, невизначений біль у
грудній клітці, відчуття нестачі повітря, яке посилюється
після носової кровотечі.

З анамнезу хвороби: вважає себе хворим з молодшо1
го/середнього шкільного віку, коли на фоні повного здо1
ров’я почали турбувати нетривалі носові кровотечі (до
1 хв). У віці 18 років носові кровотечі стали більш рясні і
тривали до 5 хв. Неодноразово був оглянутий оторинола1
рингологом за місцем проживання. З 2010 року носові кро1
вотечі почастішали, що пов’язане з вживанням НПЗП, яки1
ми він лікувався з приводу ГРВІ. Після проведених багато1
численних консультацій хворому був встановлений діаг1
ноз: хвороба Рандю–Вебера–Ослера. Відтоді його
госпіталізують один раз у 3–4 міс (в останній час –
частіше) з приводу постгеморагічної залізодефіцитної
анемії. Дати більшості останніх госпіталізацій: з
15.01.2013 р. до 24.01.2013 р. (іх № 1021), з 03.10.2013 р. до
14.10.2013 р. (іх № 20860), з 13.01.2014 р. до 24.01.2014 р.
(іх № 809). При цьому постійно вживає препарати заліза і
йому вводять транексамову кислоту при наростаючих яви1
щах геморагії. При кожній госпіталізації хворому прово1
дять переливання еритроцитарної маси 3–4 рази (іноді
більше) з замісною ціллю до отримання стабільного
клінічного покращання. Відзначає одномоментне значне
збільшення кількості шкірних елементів (телангіектазій) з
2010 року. Раніше не приділяв їм належної уваги.

Спадковий анамнез: враховуючи особливості клінічної
картини, у сестри хворого ретроспективно були підтверд1
жені неодноразові епізоди геморагії, а після спеціалізованої
консультації також підтверджена наявність спадкової хворо1
би Рандю–Вебера–Ослера. Сестрі 61 рік, рясні носові крово1
течі турбують її з 30 років. Госпіталізується вона приблизно
один раз на місяць для проведення замісної гемотрансфузії
(в деяких випадках при госпіталізації рівень гемоглобіну, зі
слів хворої, становить 25–30 г/л). 

Матір хворого К. рясні носові кровотечі почали турбува1
ти у віці 40 років. Померла в 73 роки від серцево1судинної
недостатності. Зі слів хворого, батько здоровий. У матері
хворого була рідна сестра і брат – здорові. Бабуся була здо1
ровою, проте її двоюрідна сестра мала подібну з хворим
клінічну картину частих кровотеч. Причина смерті невідома.
У всіх родичів з кровотечами були розгорнуті маніфестації
шкірних проявів, аналогічні шкірним проявам хворого
(згідно з його спогадами). Однак повноту та вичерпну
вірність наданої інформації гарантувати не може.

Анамнез життя: венеричні захворювання, хворобу
Боткіна, малярію заперечує. Шкідливих звичок немає. Алер1
гоанамнез не обтяжений. У 2000 році хворів на туберкульоз
легень, лікувався близько 6 років. На момент госпіталізації
активні прояви цієї хвороби відсутні.

Перенесені оперативні втручання і травми: апендектомія
у 1982 році, пройшла без ускладнень.

Соматичні захворювання: викривлення носової пере1
тинки (носові кровотечі зазвичай з правого носового ходу),
хронічна залізодефіцитна анемія, ерозивна гастродуодено1
патія (31.07.2012 р. проводили фіброезофагогастродуодено1
скопію, від повторних проведень якої постійно відмов1
ляється).

Об’єктивне дослідження: стан хворого тяжкий, свідомість
ясна, положення в ліжку активне. Нормостенічної статури.
Підшкірна жирова клітковина розвинута задовільно. Лімфа1
тичні вузли не збільшені. Периферійних набряків немає.

Локальний статус: при огляді слизової оболонки язика
визначаються множинні телеангіектазії у вигляді непра1
вильної форми плям (мал. 1), на блідих шкірних покривах
обличчя (мал. 2, 3), спини, грудної клітки (мал. 4) – мно1
жинні круглі та овальні вузлики пурпурного кольору діаме1
тром 3–6 мм, які виступають над поверхнею шкіри, бліднуть
при натискуванні, але не зникають, часто кровоточать при
незначних травмах. Також телеангіектазії локалізуються у
ділянці мочок вух (мал. 5), під нігтями (мал. 6).

З боку дихальної системи: грудна клітка нормальна,
обидві половини беруть участь в акті дихання. Перкуторно
ясний легеневий звук. Аускультативно дихання везикуляр1
не, хрипи не вислуховуються. Частота дихання 18 за 1 хв.

Äèíàì³êà ïîêàçíèê³â êðîâ³ ï³ñëÿ ïðîâåäåííÿ ãåìîòðàíñôóç³é ï³ä ÷àñ ãîñï³òàë³çàö³é õâîðîãî Ê.

Дата госпіталізації 

і гемотрансфузій
Гемоглобін, г/л Еритроцити, *1012 /л Гематокрит, % Тромбоцити, * 109 /л

При госпіталізації 16.01.2013 37 2,0 15 399

Після гемотрансфузії 18.01.2013 49 2,3 18 387

Після гемотрансфузії 19.01.2013 65 2,5

Після гемотрансфузії 22.01.2013 69 3,1 24 330

При госпіталізації 03.10.2013 43

Після гемотрансфузії 04.10.2013 38 1,7 13 294

Після гемотрансфузії 05.10.2013 54 1,9

Після гемотрансфузії 08.10.2013 59 2,6 20 373

При госпіталізації 13.01.2014 38

Після гемотрансфузії 14.01.2014 37 1,8 13 277

Після гемотрансфузії 16.01.2014 51 2,2 16 348

Після гемотрансфузії 22.01.2014 64 2,7 20 418

При госпіталізації 11.02.2014 30

Після гемотрансфузії 12.02.2014 48 1,1

Після гемотрансфузії 18.02.2014 54 2,2

Після гемотрансфузії 20.02.2014 61 2,5 18 313
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Серцево<судинна система: тони серця приглушені,
діяльність ритмічна, дуючий систолічний шум на верхівці
серця. Артеріальний тиск 95/60 мм рт.ст. Пульс= ЧСС= 96
за 1 хв, ритмічний, зниженого напруження. При перкусії ме1
жи серця в нормі.

Травна система: зів нормальний, язик вологий, на слизовій
оболонці язика визначаються множинні телеангіектазії у виг1
ляді неправильної форми плям. Живіт симетричний, м’який,
безболісний при пальпації, бере участь в акті дихання. Печінка
виступає з1під краю реберної дуги на 4 см. Край печінки
щільноеластичний. Жовчний міхур безболісний. Селезінка не
пальпується. Акт дефекації нормальний, випорожнення чорно1
го кольору (на тлі вживання препаратів заліза), оформлений.

Сечовивідна система: сечовиділення нормальне, без1
болісне. Нирки не пальпуються. Симптом Пастернацького
негативний з обох боків.

Хворому було проведено низку лабораторно1діагностичних
та інструментальних досліджень. Розглянемо їх в динаміці.

Був проведений ретроспективний аналіз історій хвороб
пацієнта для оцінювання динаміки стану хворого та ефек1
тивності лікування у вигляді гемотрасфузій (таблиця).

Також надаємо деякі найбільш вагомі результати обсте1
жень, що отримані в періоди зазначених вище госпіталізацій,
які були враховані під час наведеного лікування хворого.

Аналіз крові на групу крові і резус<приналежність
(11.02.2014): група крові – 0(I), резус1приналежність – пози1
тивна.

Коагулограма від 14.01.2014: протромбінова активність –
100%; тромбіновий час – 14 с; фібриноген – 2,75 г/л.

Коагулограма від 22.01.2014: протромбінова активність –
94%; тромбіновий час – 14 с; фібриноген – 2,0 г/л.

Біохімічне дослідження крові (12.02.2014): білірубін за1
гальний – 10,0 мкмоль/л (прямий – 0, непрямий – 10,0),
АЛТ – 10 од., АСТ – 10 од., загальний білок – 58,0 г/л, креа1
тинін – 0,078 ммоль/л, сечовина – 4,9 ммоль/л, азот сечови1
ни – 2,28 ммоль/л, К – 4,8 ммоль/л, Na – 142 ммоль/л, Cl –
111 ммоль/л. Глюкоза крові (11.02.2014) – 5,5 ммоль/л.

Загальний аналіз сечі (12.02.2014): кількість – 180,0 мл,
колір – жовтий, прозорість – слабко мутна, питома вага –
1,021, реакція – кисла, білок – не виявлено (н/в), глюкоза –
н/в, еритроцити – н/в, лейкоцити – 1–2 у полі зору, епітелій
плоский – поодинокий у полі зору, перехідний – 1–2 у полі
зору, гомогенний слиз – значна кількість.

Рентгенографія органів грудної порожнини (13.01.2014):
легені розправлені, малюнок збагачений в нижніх відділах,
синуси вільні, куполи діафрагми без особливостей. Склероз
дуги аорти. Заключення: інфільтративно1вогнищевих тіней
у легенях не виявлено.

Ультразвукове (УЗ) дослідження від 13.02.2014: печінка
збільшена на 4 см, контур рівний, структура дрібнозерниста,
ехогенність підвищена, з дрібними вогнищами фіброзу. Пор1
тальна вена – 1,6 см.

Жовчний міхур овальної форми, не збільшений, стінка
ущільнена, не потовщена.

Жовчні протоки: стінка не ущільнена, не потовщена, хо1
ледох – 0,3 см.

Підшлункова залоза не збільшена, контур рівний, струк1
тура однорідна, нормальної ехогенності, дифузно ущільнена.

Селезінка: 16,0*5,5 см (збільшена), (Smax зрізу 80 см2),
контур рівний, структура однорідна, v.lienalis – 1,0 см.

Нирки не збільшені, контур рівний, структура однорідна,
чашково1мисковий комплекс не розширений, мікроліти – до
3 мм.

УЗ<заключення: Гепатоспленомегалія. Дифузні зміни па1
ренхіми печінки. Портальна гіпертензія. Хронічний панкре1
атит. Сольовий діатез.

ЕКГ від 11.02.2014: ритм синусовий, правильний, ЧСС –
101 за 1 хв.

Від проведення ФГДС відмовився.
Проведене лікування:
Переливання еритроцитарної маси (11.02.2014; 13.02.2014;

17.02.2014; 19.02.2014), гемостатична терапія (амінокапронова
кислота, транексамова кислота, етамзилат1дицинон), препара1
ти заліза (внутрішньом’язово та перорально).

Ìàë. 1–6. Øê³ðí³ òà ñëèçîâ³ ïðîÿâè õâîðîáè Ðàíäþ–Âåáåðà–Îñëåðà ó õâîðîãî Ê.
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Хворого виписали у задовільному стані 20.02.2014. У по1
дальшому ми продовжували постійне спостереження за
пацієнтом. Унаслідок того, що СГТ може маніфестувати сер1
цевою недостатністю або легеневою гіпертензією, а серцева
недостатність при СГТ є найчастіше серцевою недостатністю
з високим викидом унаслідок системного шунта, який нале1
жить до артеріовенозної мальформації, хворому була прове1
дена ЕхоКГ 18.11.2014:

Корінь АО – 3,7 см (N – 1,4–3,6 см). ЛП: позд. – 5,9 см
(N – 3,1–5,1 см), попер. – 5,3 см (N – 2,4–3,8 см). ПП: позд.
– 5,8 см (N – 3,4–4,9 см), попер. – 5,3 см (N – 2,9–4,5 см).
ЛШ: КДО – 177 мл (N<160 мл), ФВ – 56% (N – 55–72%),
Тзс – 1,6 см (N – 0,6–1,1 см), Тмшп – 1,6 см (N – 0,6–1,1 см).
ПШ: позд. розм. –8,6 см (N – 5,0–7,8 см), попер. розм. –
4,1 см (N – 2,5–4,2 см). СТЛА – 10 мм рт.ст.
(N<25 мм рт.ст.). АК – N. МК – регургітація ІІ ст. ТК – ре1
гургітація ІІ ст. Заключення: Недостатність МК, ТК. Дила1
тація всіх порожнин. Скоротливість ЛШ нормальна. Вира1
жена гіпертрофія ЛШ. ЛГ немає.

У представленому випадку стан демонструє певні особ1
ливості клінічної картини, а саме: маніфестна спадковість та
розвиток ускладнень у вигляді анемії дуже тяжкого ступеня
з необхідністю систематичних замісних гемотрансфузій. До
особливостей наведеного опису хворого К. належать: наочна
типовість, широка розгорнутість клінічних проявів та не1
обхідність систематичної реалізації програми клінічного ве1

дення, що ми застосували для проведення практичних за1
нять державною та англійською мовами. Наведені клінічні
спостереження були покладені нами в основу розробки си1
туаційного завдання для контролю набуття студентами
клінічних знань та навичок державною та англійською мо1
вами. Також на базі І загальнотерапевтичного відділення
Київської міської клінічної лікарні №8 плануються до напи1
сання методичні рекомендації для лікарів ЗПСМ за темати1
кою з використанням наведених матеріалів.

Під час наших практичних занять державною та
англійською мовами при підготовці лікарів ЗПСМ ми обго1
ворюємо в якості висновків, що загальна проблема осіб, які
мають СГТ та якою повинен вчасно та постійно опікуватися
лікар ЗПСМ, – це сидеропенічна анемія. Для попередження
її рецидиву широко призначають препарати заліза. Крово1
течі, які повторнюються, часто потребують трансфузій крові.
Легеневі або церебральні СГТ часто потребують хірургічно1
го втручання [16]. З іншого боку, печінкові судинні зміни є
часто асимптомними, але можуть фактично призводити до
незворотного ураження печінки, її цирозу та погіршення на1
явної циркуляторної недостатності.

ВИСНОВКИ

У пацієнта з типовими шкірними телеангіектазіями
лікар ЗПСМ повинен вчасно запідозрити наявність СГТ, яка
є можливим станом, що загрожує життю.

Болезнь Рандю–Вебера–Ослера (наследственная
геморрагическая телеангиэктазия) в общей 
врачебной практике: литературные данные, 
применение информационноUкоммуникативных
средств телемедицины в преподавании 
на государственном и английском языках 
и собственные клинические наблюдения
В.М. Рудиченко, А.А. Яновская

В статье приведены данные литературы относительно редкого рас1
стройства – наследственной геморрагической телеангиэктазии (НГТ,
hereditary hemorrhagic telangiectasia, ННТ), также известной как бо1
лезнь Рандю–Вебера–Ослера или болезнь Рандю–Ослера–Вебера.
Диагноз «наследственная геморрагическая телеангиэктазия» уста1
навливают на основании присутствия трех из четырех симптомов:
спонтанный эпистаксис (носовые кровотечения), кожные телеанги1
эктазии, артериовенозные мальформации во внутренних органах и
семейный характер заболевания (аутосомно1доминантный тип на1
следования). Приведено описание собственного клинического на1
блюдения. К особенностям приведенного описания больного К. при1
надлежат: явная типичность состояния, широкая развернутость кли1
нических проявлений и необходимость систематической реализации
программы клинического ведения, что мы применили для проведе1
ния практических занятий на государственном и английском языках.
Во время практических занятий использовали информационно1ком1
муникативные способы телемедицины с обращением к соответствую1
щим англоязычным информационным ресурсам. Указанные матери1
алы применяют во время практических занятий на государственном
и английском языках при подготовке врачей общей практики–семей1
ной медицины на додипломном этапе и они служат базой разработки
клинической задачи для рассмотрения.
Ключевые слова: наследственная геморрагическая телеангиэкта<
зия, болезнь Рандю–Вебера–Ослера, первичная медико<санитар<
ная помощь, научно<педагогическая деятельность.

Rendu–Weber–Osler disease 
(hereditary hemorrhagic telеangiectasia) 
in general practice: literature data, 
using of informationalUcommunicational means 
of telemedicine in education 
in national and English languages, 
and clinical observations
V.M. Rudichenko, A.O. Yanovska

The article presents literature data on rare disorder – hereditary hem1
orrhagic telеangiectasia (HHT), also known as Rendu–Weber–Osler
disease. Diagnosis of HHT is made upon presence of three out of four
symptoms: spontaneous epistaxis (nasal bleedings), skin telеangiec1
tases, arteriovenous malformations in internal organs and familial type
of the disease (autosomic1dominant type of inheritance). Article pres1
ents own clinical observations. The peculiarities of the description of
the case of patient K.are: obvious typical state, broad clinical manifes1
tations and necessities of the systematic monitoring of the patient,
which we used in education in national and English languages. During
practical classes informational1communicational means of telemedi1
cine are used. Submitted materials are used in education in national
and English languages at prediploma training of general practitioners
and family doctors and are the basis in elaboration of clinical training
case for consideration.

Key words: hereditary hemorrhagic telеangiectasia, Rendu–Weber–Osler
disease, primary care, scientific<pedagogical activity.
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