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2. Анотація до дисципліни 

      Силабус з дисципліни «Дегенеративно-дистрофічні захворювання нервової системи» для 

здобувачів вищої освіти ступеня доктора філософії укладено у відповідності до Положення 

про організацію освітнього процесу у Львівському національному медичному університеті 

імені Данила Галицького, «Стандартів і рекомендацій щодо забезпечення якості в 

Європейському просторі вищої освіти». Ознайомлення з вказаною дисципліною дає 

можливість здобувачу вищої освіти ступеня доктора філософії здобути компетенції (знання та 

вміння) відповідно до вимог освітньо-кваліфікаційної характеристики майбутнього фахівця, 

аналізувати інформацію про етіологію, класифікацію спадкової патології , критерії різних 

типів успадкування, особливості патогенезу спадкових дегенеративно-дистрофічних 

захворювань м’язової і нервової системи,  клінічний поліморфізм, діагностичні та 

диференціально-діагностичні ознаки дегенеративних захворювань, опанування сучасними 

принципами і методами лікування хворих зі спадковими захворюваннями  нервової системи.  

3. Мета і завдання дисципліни 

          Мета  викладання  дегенеративно-дистрофічних  захворювання нервової системи 

передбачає здобуття та поглиблення комплексу знань, вмінь, навичок та інших 

компетентностей, достатніх для продукування нових ідей, розв’язання комплексних завдань з 

цієї дисципліни, оволодіння методологією наукової та педагогічної діяльності, а також 

проведення власного наукового дослідження, що вирішує актуальне наукове завдання в 

неврології, результати якого мають наукову новизну, теоретичне та практичне значення.   

     Основними завданнями є:  

▪ Визначати нові наукові напрямки,  теоретичні та практичні проблеми спадкових 

дегенеративно-дистрофічних  захворювань нервової системи;  
▪ Поповнення знань з медичної та клінічної генетики, визначати критерії різних типів 

успадкування;  
▪ Здатність визначати комплекс необхідних інструментальних, лабораторних методів  

            дослідження, сучасних шкал для діагностики  найпоширеніших форм спадкової    

            патології; 

▪ Аналізувати етіологічні, патогенетичні  особливості, клінічні прояви, диференціально 
            - діагностичні ознаки  дегенеративних  захворювань;  

▪ Оцінити діагностичну, прогностичну цінність симптомів спадкової патології  нервової  

системи; 
▪ Визначати сучасні напрямки і алгоритми лікування дегенеративно-дистрофічних  

захворювань  нервової системи; 

▪  Діагностувати невідкладні стани в клініці нервових хвороб та організовувати надання  
             екстреної допомоги;  

▪  Визначати питання ранньої діагностики, спадкових дегенеративних захворювань 

нервової системи лікування, профілактики спадкових дегенеративних захворювань 

нервової системи у медичному і соціально-економічному аспектах; 

▪ Розробляти реабілітаційні та профілактичні заходи  з позицій доказової медицини. 
 

 

 

4. КОМПЕТЕНТНОСТІ ТА РЕЗУЛЬТАТИ НАВЧАННЯ 

1. Інтегральна компетентність: здатність ефективно вирішувати комплексні наукові та 

практичні проблеми в галузі медицини за спеціальністю «нервові хвороби», організовувати і 

виконувати власну науково-дослідницьку роботу з метою генерування нових 



систематизованих знань, що мають теоретичне і практичне значення, можуть успішно 

впроваджуватись у вітчизняний і міжнародний дослідницький та освітній простір, практичну 

медицину та інші сфери життя. 

2. Загальні компетентності (ЗК): 

ЗК1. Здатність до науково-професійного, світоглядного та загальнокультурного 

саморозвитку і самовдосконалення. 

ЗК2. Здатність автономно виконувати фахову та науково-дослідну роботу з дотриманням 

принципів академічної доброчесності, авторського права та наукової етики. 

ЗК3. Здатність до різнобічного пошуку, самостійного аналізу та систематизації інформації 

з використанням сучасних комунікаційних та інформаційних технологій. 

ЗК4. Здатність комунікувати в науково-професійному та освітньому середовищі, в тому 

числі, на міжнародному рівні. 

ЗК5. Здатність незалежно мислити, виявляти, формулювати та ефективно вирішувати 

проблеми наукового характеру, приймати відповідальні рішення, продукувати нові знання 

та ідеї. 

ЗК6. Здатність проводити моніторинг виконаних робіт, здійснювати оцінку 

інтелектуального продукту та забезпечувати його якість. 

ЗК7. Здатність до узагальнення, обговорення та представлення результатів власного 

наукового дослідження у вигляді усної та письмової презентації державною та іноземною 

мовами, опанування майстерністю вести наукову дискусію з демонстрацією вільного 

володіння науковою термінологією, риторикою та культурою наукового мовлення. 

ЗК8. Здатність працювати в команді, організовувати, планувати та прогнозувати результати 

власної чи колективної роботи, нести відповідальність за досягнуті результати, діяти в 

нових умовах, керувати роботою інших осіб та мотивувати їх для досягнення спільної мети.  

                                                  3.   Фахові компетентності: 

ФК1.Здатність аналізувати, відтворювати, інтерпретувати та використовувати в практичній, 

науково-дослідницькій та освітній діяльності знання сучасного стану проблем та досягнень 

в галузі неврології, основних концепцій, теорій, гіпотез  щодо розвитку спадкових 

неврологічних захворювань.                        

ФК2. Здатність розробляти та керувати науковими проектами в галузі неврології, 

формулювати зміст та новизну дослідження. 

ФК3.Здатність визначати потреби у додаткових знаннях за напрямком наукових досліджень  

в  галузі неврології, генерувати нові знання, наукові гіпотези, теорії та концепції щодо  

проблем дегенеративно-дистрофічної патології нервової системи. 

 

ФК4. Здатність обирати та використовувати сучасні методи дослідження в галузі  неврології  

згідно стандартів та протоколів з використанням сучасних досягнень науки і техніки 

відповідно до поставленої мети, завдань та критеріїв досягнення очікуваних результатів при 

вивченні спадкової патології нервової системи. 

 

ФК5. Здатність інтерпретувати, аналізувати та узагальнювати результати роботи  в 

неврологічній клініці, дані власних наукових досліджень з  діагностики  та лікування 

найбільш поширених  спадкових  дегенеративних неврологічних захворювань, визначати їх 

місце в системі існуючих знань, дотримуючись принципів наукової етики, академічної 

доброчесності та авторського права. 



ФК6. Здатність впроваджувати нові знання, синтез нових ідей з актуальних проблем 

неврології в наукову сферу, освітній процес і практичну роботу за фахом «нервові хвороби». 

4. Програмні результати навчання: 

ПРН 1. Безперервно самовдосконалюватись та застосовувати здобуті науково-професійні 

знання та вміння  за фахом «нервові хвороби»  в науковій, фаховій та освітній діяльності. 

ПРН 2. Використовувати концептуальні та методологічні знання для організації й 

самостійного виконання наукового дослідження в галузі  неврології. 

ПРН 3. Добирати, аналізувати, інтерпретувати, конкретно оцінювати і творчо 

використовувати наукову інформацію стосовно типу передачі, ступеню  пенентрантності, 

етіологічних  факторів та патогенетичних механізмів розвитку основних дегенеративно-

дистрофічних захворювань нервової системи.  

ПРН 4. Вміти встановити та сформулювати проблеми щодо механізму виникнення  

патоморфологічних  змін  нервово-м’язових структур  при спадково-дегенеративних 

захворюваннях нервової системи та накреслити шляхи їх вирішення.  

ПРН 5. Продукувати нові знання та ідеї,  формулювати наукові гіпотези, теорії та концепції 

в галузі неврології на основі принципів наукової етики та академічної доброчесності.  

 ПРН 6. Самостійно аналізувати, інтерпретувати, критично оцінювати, узагальнювати та 

систематизувати клінічні та наукові дані стосовно перебігу та ускладнення  дегенеративно-

дистрофічних захворювань нервової системи.   .  

ПРН 7. Розробляти дизайн і план власного дослідження за фахом «Нервові хвороби» на 

основі самостійно сформульованих мети і завдань. 

 

ПРН 8. Обирати, застосовувати і вдосконалювати  сучасні генетичні, лабораторні  та 

інструментальні дослідження стану здоров’я хворих з дегенеративнно- дистрофічними 

захворюваннями нервової системи. 

ПРН 9. Розробляти та впроваджувати нові способи дослідження ( клініко-генеалогічне, 

біопсія м’язів, гістологічне, імунологічне,  біохімічне )  спадкових захворювань нервової 

системи. 

ПРН 10. Використовувати здобуті в результаті дослідження нові знання щодо спадкових 

дегенеративно-дистрофічних хвороб нервової системи.  

 

ПРН 15. Розвивати комунікації та застосовувати навички міжособистісних взаємодій в 

науковому, професійному, освітньому та міждисциплінарному середовищах.  

 

5. НАВЧАЛЬНИЙ ПЛАН ДИСЦИПЛІНИ 

«ДЕГЕНЕРАТИВНО-ДИСТРОФІЧНІ ЗАХВОРЮВАННЯ НЕРВОВОЇ СИСТЕМИ» 
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Самостійна 

робота 

1. Дегенеративно-дистрофічні 

захворювання нервової 

системи 
3 90 8 8 28 46 

 ВСЬОГО 3 90 8 8 28 46 

 



Теми лекцій  

№ Тема Години 

1. Спадкові захворювання нервово-м’язової системи. 2 

2. Дегенеративні захворювання з переважним ураженням пірамідної системи і 

мозочка. 

2 

3.  Міастенія і міастенічні синдроми. 2 

4. Хвороба Паркінсона. Клініко-фізіологічні біомаркери. 2 

 Разом 8 

 

Теми семінарських занять 

№ Тема Години 

1.  Невральна аміотрофія  Шарко-Марі-Тута, Дежеріна- Сотта . 2 

2. Вторинні спінальні  аміотрофії  (Вердніга-Гоффмана, Кугельберга-

Веландера). 

2 

3. Дегенеративні захворювання з когнітивними порушеннями – хвороба 

Альцгеймера, Піка, деменція лобового ( лобово-скроневого) типу. 

 

2 

4. Спадкові захворювання метаболізму з ураженням нервової системи  

( ліпідози, мукополісахаридози, фенілкетонурія). 

 

2 

 Разом 8 

 

Теми практичних занять 

№ Тема Години 

1. Спадкові захворювання нервово-м’язової системи, класифікація. 

Електрофізіологічні методи дослідження  ( ЕМГ, ЕНМГ). 

2 

2. Прогресуючі м’язові дистрофії -  клініко-генеалогічне, біопсія м’язів, гістологічне, 

імунологічне,  біохімічне дослідження. 

2 

 Природжена міотонія  (хвороба Лейдена-Томсена). Пароксизмальна міоплегія, 

патогенез, діагностика, лікування. 

 

3.  Спадкові невральні аміотрофії –  Руссі-Леві; Шарко-Марі-Тута; гіпертрофічний 

неврит Дежеріна-Сотта. 

2 

4. Вторинна  спінальна  аміотрофія - Вердніга-Гоффмана ( ранній і хронічний 

інфантильний типи).   

2 

5. Спінальна  аміотрофія  - Кугельберга-Веландера (ранні та  юнацькі  форми) . 2 

6. Бульбоспінальна м’язова атрофія ( синдром Кеннеді). 2 



7.  Міастенія та міастенічні синдроми;  міастеніний криз, діагностика, лікування. 2 

8. Дегенеративні захворювання з переважним ураженням пірамідної системи  та 

спадкові спіноцеребелярні дегенерації - хвороба Фрідрайха, мозочкова атаксія 

П’єра-Марі. 

2 

9. Захворювання  з переважним ураженням екстрапірамідної системи – хвороба 

Паркінсона. Прогресуючий над’ядерний параліч. 

 

10.  Гепатоцеребральна дистрофія  ( хвороба Вестфаля- Вільсона- Коновалова).  2 

11. Хорея Гентінгтона, тип передачі, генетичне дослідження, клініка, лікування. 2 

12. Деменція з тільцями  Леві ( хвороба дифузних тілець Леві). 2 

13. Захворювання з когнітивними порушеннями -  хвороба Альцгеймера, Піка. 2 

14.  Нейровізуалізаційні , клініко-фізіологічні  та молекулярно - патохімічні 

біомаркери  дослідження   нейродегенеративних захворювань головного мозку. 

2 

 Разом 28 

 

Теми для самостійної роботи 

№ Тема Години 

1 Методи медико-генетичного консультування. 2 

2. Первинні міопатії, патогенез, клінічні форми. 2 

3. Плече-лопатково-лицева міопатія Ландузі-Дежеріна. 2 

4. Прогресуюча  міодистрофія Дюшенна.  

5.  Синтез і функція структурного білка – дистрофіну.  2 

6. Дистальна міодистрофія з пізнім деб’ютом   (тип Веландера)  

7. Нетипові форми міодистрофій- міопатія Грефе, Гоффманна-Навіля, Сестана-

Лежона. 
 

8. Дистрофічна міотонія Россолімо – Шнайнерта -Куршмана. 2 

9. Поліневротична атактична дегенерація Рефсума.  

10. Нервово- м’язові синдроми при ендокринопатіях. 2 

11. Вторинні міастенічні синдроми. Синдром Ламберто-Ітона. 2 

12. Лікування міастенії  та міастенічного кризу. 2 

13. Факоматози.Туберозний склероз ( хвороба Бурневілля- Прінгла). 2 

14. Нейрофіброматоз ( хвороба Реклінгхаузена). 2 

15. Первинні та вторинні дистонії, диференційна  діагностика, лікування. 2 

16. Фокальна дистонія –первинний блефароспазм. 2 



17. Спадкові захворювання метаболізму з ураженням нервової системи 

(фенілкетонурія , ліпідози, мукополісахаридози). 

2 

18. Спадкова- міоклонус-епілепсія -  хвороба Унферріхта-Лундборга. 2 

19. Комплексне лікування гепатоцеребральної  дистрофії. 2 

20. Фізіологічні аспекти хвороби Гентінгтона. 2 

21. Патогенез паркінсонізму. Фармакотерапія  хвороби Паркінсона. 2 

22. Патоморфологічна характеристика,патогенез, стадії хвороби Альцгеймера.  2 

23. Фармакотерапія хвороби Альцгеймера: молекулярні аспекти і перспективи. 2 

 Разом 46 

 

6. ВИДИ КОНТРОЛЮ (ПОТОЧНИЙ І ПІДСУМКОВИЙ) 

 

Поточний контроль здійснюється під час проведення практичних занять і має на меті 

перевірку засвоєння аспірантами навчального матеріалу. Формами поточного контролю є: 

а) тестові завдання з вибором однієї правильної відповіді, з визначенням правильної 

послідовності дій, з визначенням відповідності, з визначенням певної ділянки на фотографії 

чи схемі («розпізнавання»); 

б) індивідуальне усне опитування, співбесіда; 

в) розв’язання типових ситуаційних задач; 

д) контроль практичних навичок. 

Комплексне оцінювання навчальної діяльності здійснюється виставленням традиційної 

оцінки, яка конвертується у бали відповідно у кожному з занять, аспірант отримує на 

практичному занятті: оцінку «5» - якщо він виконав правильно не менше 90% навчальних 

завдань; оцінку «4» - якщо він виконав правильно не менше 80% навчальних завдань; оцінку 

«3» - якщо він виконав правильно не менше 60% навчальних завдань; оцінку «2» - якщо він 

виконав правильно менше 60% навчальних завдань; На кінцевому етапі заняття викладач 

виставляє набрану суму балів і традиційну оцінку в журналі успішності. 

Самостійна робота аспіранта оцінюється на практичних заняттях і є складовою підсумкової 

оцінки аспіранта. 

Підсумковий контроль 

Загальна система оцінювання проводиться по завершенню вивчення дисципліни у вигляді 

заліку. 

Шкали оцінювання традиційна 4-бальна шкала, багатобальна (200-бальна) шкала, рейтингова 

шкала ECTS 

Залік – це форма підсумкового контролю засвоєння аспірантом теоретичного та практичного 

матеріалу з навчальної дисципліни. Підсумковий контроль проводиться у письмовій формі, з 

використанням навчальної платформи Misa, відповідно до розкладу. Триває 2 академічних 

години. 

Максимальна кількість балів, яку може набрати аспірант за поточну навчальну діяльність 

для допуску до заліку становить 200 балів. 

Мінімальна кількість балів, яку повинен набрати аспірант за поточну навчальну діяльність 

для допуску до заліку становить 120 бали. 

Розрахунок кількості балів проводиться на підставі отриманих аспірантом оцінок за 4-ри 

бальною (національною) шкалою під час вивчення дисципліни, шляхом обчислення 

середнього арифметичного (СА), округленого до двох знаків після коми. Отримана величина 

конвертується у бали за багатобальною шкалою таким чином:  
 



𝑥 =
СА × 120

5
 

4 

бальна 

шкала  

200 

бальна 

шкала  

 4 

бальна 

шкала  

200 

бальна 

шкала  

 4 

бальна 

шкала  

200 

бальна 

шкала  

 4 

бальна 

шкала  

200 

бальна 

шкала  

 4  

бальна 

шкала  

200 

бальна 

шкала  

5 200 4,6 184 4,17 167 3,77 151 3,35 134 

4,97 199 4,57 183 4,14 166 3,74 150 3,32 133 

4,95 198 4,52 182 4,12 165 3,72 149 3,3 132 

4,92 197 4,5 180 4,09 164 3,7 148 3,27 131 

4,9 196 4,47 179 4,07 163 3,67 147 3,25 130 

4,87 195 4,45 178 4,04 162 3,65 146 3,22 129 

4,85 194 4,42 177 4,02 161 3,62 145 3,2 128 

4,82 193 4,4 176 3,99 160 3,57 143 3,17 127 

7,8 192 4,37 175 3,97 159 3,55 142 3,15 126 

4,77 191 4,35 174 3,94 158 3,52 141 3,12 125 

4,75 190 4,32 173 3,92 157 3,5 140 3,1 124 

4,72 189 4,3 172 3,89 156 3,47 139 3,07 123 

4,7 188 4,27 171 3,87 155 3,45 138 3,02 121 

4,67 187  4,24 170  3,84 154  3,42 137 3 120 

4,65 186  4,22 169  3,82 153  3,4 136 Менше 3 Недоста 

тньо 4,62 185  4,19 168  3,79 152  3,37 135  

 

Бали з дисципліни для аспірантів, які успішно виконали програму, конвертуються у 

традиційну 4-ри бальну шкалу за абсолютними критеріями, які наведено нижче у таблиці:  

 

 

Бали з дисципліни Оцінка за 4-ри бальною шкалою  

Від 170 до 200 балів 5  

Від 140 до 169 балів 4  

Від 139 балів до мінімальної кількості 

балів, яку повинен набрати аспірант  
3  

Нижче мінімальної кількості балів, яку 

повинен набрати аспірант 
2  

 

Об’єктивність оцінювання навчальної діяльності аспірантів перевіряється статистичними 

методами (коефіцієнт кореляції між оцінкою ECTS та оцінкою за національною шкалою). 

 

7. Перелік контрольних питань  

1. Спадкові захворювання нервово-м’язової системи, класифікація. 

2. Первинні міопатії, патогенез, клінічні форми. 

3. Прогресуюча  міодистрофія Дюшенна.  

4. Синтез і функція структурного білка – дистрофіну. 

5. Плече-лопатково-лицева міопатія Ландузі-Дежеріна. 

6. Дистальна міодистрофія з пізнім деб’ютом   (тип Веландера). 

7. Міопатія Грефе. 

8. Міодистрофія - Гоффманна-Навіля. 

9. Міодистрофія  - Сестана-Лежона. 

10. Природжена міотонія  (хвороба Лейдена-Томсена). 



11. Пароксизмальна міоплегія, патогенез, діагностика, лікування. 

12. Дистрофічна міотонія Россолімо – Шнайнерта -Куршмана. 

13. Методи медико-генетичного консультування. 

14. Електрофізіологічні методи дослідження  ( ЕМГ, ЕНМГ) нервово-м’язової системи. 

15. Прогресуючі м’язові дистрофії -  клініко-генеалогічне, біопсія м’язів, гістологічне, 

імунологічне,  біохімічне дослідження. 

16. Нервово- м’язові синдроми при ендокринопатіях. 

17. Невральна аміотрофія  Шарко-Марі-Тута. 

18. Невральна аміотрофія  Дежеріна- Сотта. 

19. Поліневротична атактична дегенерація Рефсума. 

20. Вторинна  спінальна  аміотрофія - Вердніга-Гоффмана . 

21. Спінальна  аміотрофія  - Кугельберга-Веландера (ранні та  юнацькі  форми) . 

22. Дегенеративні захворювання з переважним ураженням пірамідної системи.  

23. Сімейний спастичний параліч  Штрюмпеля. 

24. Спадкові спіноцеребелярні дегенерації - хвороба Фрідрайха. 

25. Мозочкова атаксія П’єра-Марі. 

26. Міастенія та міастенічні синдроми.   

27. Синдром Ламберто-Ітона. 

28. Міастеніний криз, діагностика, лікування. 

29. Факоматози. 

30. Туберозний склероз ( хвороба Бурневілля - Прінгла). 

31. Нейрофіброматоз ( хвороба Реклінгхаузена). 

32. Первинні та вторинні дистонії, диференційна  діагностика, лікування. 

33. Фокальна дистонія – первинний блефароспазм. 

34. Спадкові захворювання метаболізму з ураженням нервової системи-  фенілкетонурія.               

35. Мукополісахаридози,  ліпідози. 

36. Спадкова- міоклонус-епілепсія - хвороба Унферріхта-Лундборга. 

37. Гепатоцеребральна дистрофія  ( хвороба Вестфаля- Вільсона- Коновалова). 

38. Комплексне лікування гепатоцеребральної  дистрофії. 

39. Хорея Гентінгтона, тип передачі, генетичне дослідження, клініка, лікування. 

40. Захворювання  з переважним ураженням екстрапірамідної системи –      хвороба 

Паркінсона. 

41. Патогенез паркінсонізму.  

42. Фармакотерапія  хвороби Паркінсона.  

43. Прогресуючий    над’ядерний  параліч. 

44. Деменція з тільцями  Леві ( хвороба дифузних тілець Леві). 

45. Хвороба Альцгеймера, перебіг,стадії. 

46. Патоморфологічна характеристика, патогенез  хвороби Альцгеймера. 

47. Фармакотерапія хвороби Альцгеймера: молекулярні аспекти і перспективи. 
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