КП № 12 НАСЛЕДСТВЕНИ И ДЕГЕНЕРАТИВНИ ЗАБОЛЯВАНИЯ НА НЕРВНАТА СИСТЕМА С НАЧАЛО В ДЕТСКА ВЪЗРАСТ (от 0-18 год.), ЗАСЯГАЩИ ЦНС
Минимален болничен престой - 5 дни

КОДОВЕ НА БОЛЕСТИ ПО МКБ-10
	Разстройства на обмяната на сфинголипидите и други нарушения на натрупване на липидите

Не включва:
муколипидоза, тип I-III (E77.0—E77.1)


болест на Refsum (G60.1)

E75.2
Други сфинголипидози


Болест на:

•
Fabry(-Anderson)

•
Gaucher

•
Krabbe

•
Niemann-Pick

Синдром на Farber

Метахроматична левкодистрофия


Недоимък на сулфатаза


Не включва:
адренолевкодистрофия [Addison-Schilder] (E71.3)

E75.4
Липофусциноза на невроните


Болест на:

•
Batten

•
Bielschowsky-Jansky

•
Kufs

•
Spielmeyer-Vogt

Лека умствена изостаналост
F70.0
Лека умствена изостаналост, няма нарушение или е налице минимално нарушение на поведението
Приблизителните нива на IQ (интелектуалния квотиент) са в границите между 50 и 69 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 9 до 12 години). Има вероятност да доведе до появата на известни обучителни затруднения в училище. Много от възрастните са в състояние да работят и поддържат добри социални взаимоотношения и да са от полза за обществото.

Включва:
слабоумие

лека умствена недостатъчност

F70.1
Лека умствена изостаналост, значително нарушение на поведението, изискващо грижи или лечение
Приблизителните нива на IQ (интелектуалния квотиент) са в границите между 50 и 69 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 9 до 12 години). Има вероятност да доведе до появата на известни обучителни затруднения в училище. Много от възрастните са в състояние да работят и поддържат добри социални взаимоотношения и да са от полза за обществото.

Включва:
слабоумие

лека умствена недостатъчност

F70.8
Лека умствена изостаналост, друго нарушение на поведението
Приблизителните нива на IQ (интелектуалния квотиент) са в границите между 50 и 69 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 9 до 12 години). Има вероятност да доведе до появата на известни обучителни затруднения в училище. Много от възрастните са в състояние да работят и поддържат добри социални взаимоотношения и да са от полза за обществото.

Включва:
слабоумие

лека умствена недостатъчност

Умерена умствена изостаналост
F71.0
Умерена умствена изостаналост, няма нарушение или е налице минимално нарушение на поведението
Приблизителните нива на IQ са в границите между 35 и 49 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 6 до 9 години). Има вероятност да доведе до значително изоставане в развитието в детството, но голяма част от засегнатите могат да усвоят някои навици за самообслужване, адекватни умения да установяват контакти и елементарни училищни постижения. Възрастните обикновено имат нужда от различна степен на подкрепа в бита и на работното място.


Включва:
умерена умствена недостатъчност
F71.1
Умерена умствена изостаналост, значително нарушение на поведението, изискващо грижи или лечение
Приблизителните нива на IQ са в границите между 35 и 49 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 6 до 9 години). Има вероятност да доведе до значително изоставане в развитието в детството, но голяма част от засегнатите могат да усвоят някои навици за самообслужване, адекватни умения да установяват контакти и елементарни училищни постижения. Възрастните обикновено имат нужда от различна степен на подкрепа в бита и на работното място.


Включва:
умерена умствена недостатъчност
F71.8
Умерена умствена изостаналост, друго нарушение на поведението
Приблизителните нива на IQ са в границите между 35 и 49 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 6 до 9 години). Има вероятност да доведе до значително изоставане в развитието в детството, но голяма част от засегнатите могат да усвоят някои навици за самообслужване, адекватни умения да установяват контакти и елементарни училищни постижения. Възрастните обикновено имат нужда от различна степен на подкрепа в бита и на работното място.


Включва:
умерена умствена недостатъчност

Тежка умствена изостаналост
F72.0
Тежка умствена изостаналост, няма нарушение или е налице минимално нарушение на поведението
Приблизителните нива на IQ са в границите между 20 и 34 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 3 до 6 години). Има вероятност да доведе до трайна нужда от подкрепа за функциониране.


Включва:
тежка умствена недостатъчност

F72.1
Тежка умствена изостаналост, значително нарушение на поведението, изискващо грижи или лечение
Приблизителните нива на IQ са в границите между 20 и 34 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 3 до 6 години). Има вероятност да доведе до трайна нужда от подкрепа за функциониране.


Включва:
тежка умствена недостатъчност

F72.8
Тежка умствена изостаналост, друго нарушение на поведението
Приблизителните нива на IQ са в границите между 20 и 34 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст от 3 до 6 години). Има вероятност да доведе до трайна нужда от подкрепа за функциониране.


Включва:
тежка умствена недостатъчност

Дълбока умствена изостаналост
F73.0
Дълбока умствена изостаналост, няма нарушение или е налице минимално нарушение на поведението
IQ е под 20 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст под 3 години). Води до тежки ограничения в способността за самообслужване, за контрол на тазовите резервоари, за общуване и двигателна дейност.


Включва:
дълбока умствена недостатъчност

F73.1
Дълбока умствена изостаналост, значително нарушение на поведението, изискващо грижи или лечение
IQ е под 20 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст под 3 години). Води до тежки ограничения в способността за самообслужване, за контрол на тазовите резервоари, за общуване и двигателна дейност.


Включва:
дълбока умствена недостатъчност
F73.8
Дълбока умствена изостаналост, друго нарушение на поведението
IQ е под 20 (при възрастни лица това отговаря на умствена възраст под 3 години). Води до тежки ограничения в способността за самообслужване, за контрол на тазовите резервоари, за общуване и двигателна дейност.


Включва:
дълбока умствена недостатъчност

Наследствена атаксия

Не включва:
наследствена и идиопатична невропатия (G60.—)


детска церебрална парализа (G80.—)


разстройства на обмяната на веществата (Е70—Е90)

G11.1
Ранна малкомозъчна атаксия


Забележка:   Започва обикновено преди 20-годишна възраст.


Ранна малкомозъчна атаксия с:

•
есенциален тремор

•
миоклонии [атаксия на Hunt]

•
запазени сухожилни рефлекси


Атаксия на Friedreich (автозомно-рецесивна)


Х-свързана рецесивна спиноцеребеларна атаксия

G11.3
Малкомозъчна атаксия с нарушение във възстановяването на ДНК


Атаксия - телеангиектазия [синдром на Louis-Bar]


Не включва:
синдром на Cockayne (Q87.1)


пигментна ксеродермия (Q82.1)

G11.4
Наследствена спастична параплегия

G11.8
Друга наследствена атаксия
G12.2
Болест на двигателния неврон


Фамилна болест на двигателния неврон


Латерална склероза:

•
амиотрофична

•
първична


Прогресираща:

•
булбарна парализа

•
спинална мускулна атрофия

Други дегенеративни болести на базалните ганглии

Не включва:
мултисистемна дегенерация (G90.3)

G23.0
Болест на Hallervorden-Spatz

Пигментна палидарна дегенерация

G23.8
Други уточнени дегенеративни болести на базалните ганглии


Вкалцяване на базалните ганглии

Дистония
G24.1
Идиопатична фамилна дистония


Идиопатична дистония БДУ

G24.2
Идиопатична нефамилна дистония

G24.8
Други дистонии

Други дегенеративни болести на нервната система, некласифицирани другаде
G31.8
Други уточнени дегенеративни болести на нервната система


Дегенерация на сивото вещество [болест на Alpers]


Подостра некротизираща енцефалопатия [болест на Leigh]

Детска церебрална парализа

Включва: 
болест на Little
Не включва: 
наследствена спастична параплегия (G11.4)

G80.0
Спастична церебрална парализа


Вродена спастична парализа (церебрална)

G80.1
Спастична диплегия

G80.2
Детска хемиплегия

G80.3
Дискинетична церебрална парализа


Атетоидна церебрална парализа

G80.4
Атактична церебрална парализа

G80.8
Друга детска церебрална парализа


Смесени синдроми на церебрална парализа




ОСНОВНИ И ДОПЪЛНИТЕЛНИ КОДОВЕ НА ПРОЦЕДУРИ ПО МКБ-9 КМ
	ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА ЧЕРЕП, ГЛАВЕН МОЗЪК И МЕНИНГИТЕ МУ

**01.13

затворена (перкутанна) (иглена) биопсия на главния мозък

боререн достъп

стереотаксичен метод

**01.14

отворена биопсия на главния мозък

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА ГРЪБНАЧНИЯ МОЗЪК И ГРЪБНАЧНОМОЗЪЧНИЯ КАНАЛ

**03.31

спинална пункция

лумбална пункция за отстраняване на контраст

Изключва: 

лумбална пункция за вкарване на контраст (миелография) - 87.21

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА ПЕРИФЕРНАТА НЕРВНА СИСТЕМА

**04.12

отворена биопсия на черепен или периферен нерв или ганглион

*31.1
ВРЕМЕННА ТРАХЕОСТОМИЯ

трахеостомия за подпомагане на дишането

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА МУСКУЛ, СУХОЖИЛИЕ, ФАСЦИЯ И БУРСА, ВКЛЮЧИТЕЛНО НА длан

**83.21

биопсия на мека тъкан

Изключва:

биопсия на гръдна стена - 34.23

биопсия на кожа и подкожна тъкан - 86.11

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА КОЖА И ПОДКОЖНА ТЪКАН

86.11

биопсия на кожа и подкожна тъкан

МЕКОТЪКАННО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ЛИЦЕ, ГЛАВА И ШИЯ

Изключва:

ангиография - 88.40-88.68

**87.03

КАТ на глава

КАТ - скениране на глава

ДРУГО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ЛИЦЕ, ГЛАВА И ШИЯ

Изключва:

ангиография - 88.40-88.68

87.17

друго рентгеново изследване на череп

латерална проекция на череп

сагитална проекция на череп

тангенциална проекция на череп

ДРУГО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ГРЪДЕН КОШ

Изключва:

ангиокардиография - 88.50-88.58

ангиография - 88.40-88.68

87.41

КАТ на гръден кош

КАТ скениране на гръдния кош

електронна субтракция на гръдния кош

фотоелектричен отговор на гръдния кош

томография с използване на компютър, на рентгенови-лъчи и камера на гръдния кош

87.49

друго рентгеново изследване на гръден кош

рентгеново изследване на:


бронхи, БДУ


бял дроб, БДУ


диафрагма, БДУ


медиастинум, БДУ


сърце, БДУ


трахея, БДУ

МЕКОТЪКАННО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КОРЕМ

Изключва:

ангиография - 88.40-88.68

88.01

КАТ на корем

КАТ скениране на корем

Изключва:

КАТ скениране на бъбреци - 87.71

ДРУГО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ

88.38

друга КАТ

неуточнена КАТ

Изключва:

КАТ скениране на:


корем - 88.01


глава - 87.03


бъбрек - 87.71


гръден кош - 87.41

ДИАГНОСТИЧЕН УЛТРАЗВУК (ЕХОГРАФИЯ)

Включва: ехография

ултразвукова ангиография

ултрасонография

Изключва:

терапевтичен ултразвук- 00.01 –00.09

88.71

диагностичен ултразвук на глава и шия 

определяне на изместване на средната линия на мозък

ехоенцефалография

Изключва:

око - 95.13

88.72

диагностичен ултразвук на сърце

ехокардиография

интраваскуларен ултразвук на сърце

ДРУГО ДИАГНОСТИЧНО ОБРАЗНО изображение

**88.91

магнитно резонансно изображение на мозък и мозъчен ствол

Изключва:

интраоперативно магнитно резонансно изображение – 88.96

магнитно резонансно изображение в реално време – 88.96

АНАТОМИЧНИ И ФИЗИОЛОГИЧНИ ИЗМЕРВАНИЯ И МАНУАЛНИ ИЗСЛЕДВАНИЯ - НЕРВНА СИСТЕМА И СЕТИВНИ ОРГАНИ

Изключва:

изследване на ухо - 95.41-95.49

изследване на око  - 95.01-95.26

изброените процедури, когато са част от общо физическо изследване - 89.7

89.13

неврологично изследване

**89.14

електроенцефалограма

Изключва:

такава с полисомнография - 89.17

**89.15

други неоперативни неврологични функционални тестове 

слухови провокирани потенциали

соматосензорни провокирани потенциали

89.19

видео- и радио-телеметрирано електроенцефалографско мониториране

радиографично ЕЕГ мониториране

видео ЕЕГ мониториране

АНАТОМИЧНИ И ФИЗИОЛОГИЧНИ ИЗМЕРВАНИЯ И МАНУАЛНИ ИЗСЛЕДВАНИЯ - ПИКОЧО-ПОЛОВА СИСТЕМА

Изключва
 изброените процедури, когато са част от общо физическо изследване - 89.7

89.29

други неоперативни измервания на пикочо-половата система

биопроба (посявка) на урина

бъбречен клирънс

химично изследване на урина

Метаболитен скрининг на урина

ДРУГИ НЕОПЕРАТИВНИ СЪРДЕЧНИ И СЪДОВИ ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ

Изключва:

ЕКГ на плод - 75.32

89.50

амбулаторно сърдечно мониториране

аналогови устройства (тип Holter)

89.52

електрокардиограма

ЕКГ БДУ

ЕКГ (с 12 и повече отвеждания)

ЦИРКУЛАТОРНО МОНИТОРИРАНЕ

Изключва:

електрокардиографско мониториране при операция - не кодирай!

89.61

мониториране на системно артериално налягане

89.62

мониториране на централно венозно налягане

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР

90.01
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР - бактериална намазка
90.02
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР - култура

90.03
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР - култура и чувствителност
90.04
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР - паразитология

90.05
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР - токсикология

**90.09
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР - друго микроскопско изследване

Общо изследване на ликвор, протеинограма, имуноглобулини

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ

90.51
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - бактериална намазка
90.52
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - култура
90.53
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - култура и чувствителност
90.54
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - паразитология

90.55
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - токсикология

**90.59
ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ 
Включва:
биохимични;

хематологични;

хемокоагулационни изследвания

Метаболитен скрининг на кръв

Генетично изследване, ДНК анализ

ДИАГНОСТИЧНА ФИЗИКАЛНА ТЕРАПИЯ

93.01

функционална оценка

93.02

оценка на стойката

93.04

мануално изследване на мускулна функция

93.05

тест на обем движения

93.06

измерване дължина на крайник

93.07

измерване на тяло

измерване на обиколка

измерване обиколка на череп

93.08

електромиография

Изключва:

ЕМГ на око - 95.25

такава с полисомнография - 89.17

ЕМГ на уретрален сфинктер - 89.23

ПСИХОЛОГИЧНА ОЦЕНКА И ТЕСТВАНЕ

94.01

прилагане на тест за интелигентност

прилагане на:


Stanford-Binet


скала за интелигентност за възрастни по Wechsler


скала за интелигентност на деца поWechsler

94.02

прилагане на психологичен тест

прилагане на:


визуално-моторен образен тест на Bender


визуален ретенционен тест на Bendon


мултифазен тест на личността - Minnesota


скала за паметта по Wechsler

94.03

анализ на характера

94.08

друга психологична оценка и тестване

ПСИХИАТРИЧНИ ПРЕГЛЕДИ (интервю), КОНСУЛТАЦИИ И ОЦЕНКИ

94.11

определяне на психичен статус

клинично определяне на психичен статус

оценка за наказателна отговорност

оценка на свидетелска годност

определяне на правно-медицински психичен статус

определяне на психичен статус, БДУ

ОБЕКТИВНИ ФУНКЦИОНАЛНИ ТЕСТОВЕ НА ОКО

Изключва:
такива с полисомнография – 89.17

**95.23

визуални евокирани потенциали

НЕОПЕРАТИВНИ ПРОЦЕДУРИ СВЪРЗАНИ С ЧУВАНЕТО

95.41

аудиометрия

5 - тонална аудиометрия по Békésy

импедансна аудиометрия

рефлекторен отговор на стремето

субективна аудиометрия

тимпанограма

95.42

клиничен тест на слуха

камертонов тест

тест с шепотна реч

НЕОПЕРАТИВНА ИНТУБАЦИЯ НА ХРАНОСМИЛАТЕЛНИЯ И РЕСПИРАТОРЕН ТРАКТ

96.04

поставяне на ендотрахеална тръба

НЕОПЕРАТИВНА ПРОМИВКА НА ХРАНОСМИЛАТЕЛеН ТРАКТ, ПОЧИСТВАНЕ И ЛОКАЛНА ИНСТИЛАЦИЯ

96.35

стомашно хранене със сонда

ДРУГА МЕХАНИЧНА ВЕНТИЛАЦИЯ

Включва: ендотрахеално респираторно асистиране

интермитираща мандаторна вентилация (IMV)

позитивно крайно експираторно налягане (PEEP)

вентилация с подпомагащо налягане (PSV)

такива през трахеостома

отвикване на интубиран (ендотрахеално) пациент

такава при трахеостомия

Изключва:

същото с маска - 93.90-93.99

същото с назална канюла - 93.90-93.99

същото с назален въздуховод - 93.90-93.99

вентилация с продължително отрицателно налягане (CNP) (железен бял дроб) (кюрас) - 93.99

продължително позитивно налягане в дихателните пътища (CPAP) - 93.90

дишане с интермитиращо позитивно налягане (IPPB) - 93.91

Забележка:

Eндотрахеална интубация

За изчисляване на продължителността (в часове) на продължителната механична вентилация по време на хоспитализация се започва от момента на интубацията  и се завършва с екстубацията(ендотрахеална).

Ако пациентът е интубиран преди приемането, се започва от момента на приемане. Ако пациентът бъде преведен (изписан) в друго заведение интубиран, се завършва с момента на превеждане(изписване).

Ако след интубацията пациентът бъде трахеостомиран, се започва от момента на интубация и се завършва при прекъсването на изкуствената вентилация (след периода на отвикване).

Трахеостомия

За изчисляване броя часове на продължителната механична вентилация при хоспитализация се започва от момента на започване на вентилацията и се завършва когато се завърши тя (след периода на отвикване).

Ако пациентът е трахеостомиран преди приемането със започнала вентилация, се отчита от момента на приемане. Когато пациента се изписва (превежда) с механична вентилация, тя се отчита до момента на изписването (превеждането).

*96.71

продължителна механична вентилация под 96 последователни часа

*96.72

продължителна механична вентилация за 96 или повече последователни часа 

ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество

Включва:


подкожна инжекция или инфузия с местно или общо действие


интрамускулна инжекция или инфузия с местно или общо действие


интравенозна инжекция или инфузия с местно или общо действие

99.15

парентерална инфузия на концентрирани хранителни субстанции

хипералиментация

тотално парентерално хранене

периферно парентерално хранене

ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ДРУГо ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество

Включва: 


подкожна инжекция или инфузия с местно или общо действие


интрамускулна инжекция или инфузия с местно или общо действие


интравенозна инжекция или инфузия с местно или общо действие

99.21

инжекция на антибиотик

Изключва:

инжекция или инфузия на антибиотици от клас оксазолидинони – 00.14

*99.23

инжекция на стероид

инжекция на кортизон

*99.29

инжекция или инфузия на друго лечебно или профилактично вещество




Забележка: ** основни диагностични процедури

*основни терапевтични процедури

Изискване: Клиничната пътека се счита за завършена, ако са приложени и отчетени две основни диагностични и две основни терапевтични процедури.
І. УСЛОВИЯ ЗА СКЛЮЧВАНЕ НА ДОГОВОР И ЗА ИЗПЪЛНЕНИЕ НА КЛИНИЧНАТА ПЪТЕКА 

1. ЗАДЪЛЖИТЕЛНИ СТРУКТУРНИ ЗВЕНА В ЛЕЧЕБНОТО ЗАВЕДЕНИЕ, МЕДИЦИНСКА АПАРАТУРА И ОБОРУДВАНЕ, НАЛИЧНИ И ФУНКЦИОНИРАЩИ В СТРУКТУРАТА НА ЛЕЧЕБНОТО ЗАВЕДЕНИЕ
	Структурно звено
	Апаратура и оборудване

	1. Клиника/отделение/сектор по неврология /детска неврология или детски болести
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	2. Отделение/сектор по образна диагностика – за КТ 
	Съгласно медицински стандарт по “Образна диагностика”

	3. Клинична лаборатория, вкл. с възможност за ликворни изследвания
	Съгласно “Медицински стандарт по клинична лаборатория”

	4. Отделение/сектор по образна диагностика (за рентгенографски изследвания)
	Съгласно медицински стандарт по “Образна диагностика”

	5. Сектор по физикална и рехабилитационна медицина
	Съгласно медицински стандарт по “Физикална и рехабилитационна медицина”

	6. Кабинет по офталмология
	Съгласно медицински стандарт “Очни болести”

	7. ЕЕГ - кабинет
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	8. ЕМГ – кабинет, включително за изследване на предизвикани потенциали
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	9. Отделение/кабинет за психометрично и невропсихологично изследване*
	Набор от тестове за изследване на памет, интелект, внимание и висши корови функции.

	10. Отделение/кабинет за УНГ - изследване, изследване на слух, отоневрологично изследване
	Апаратура за аудиометрия, отоневрологично изследване

	11. Микробиологична лаборатория*
	Съгласно медицински стандарт “Клинична микробиология”

	12. Патоморфологична лаборатория*
	Съгласно медицински стандарт “Клинична патология”

	13. Отделение/сектор по образна диагностика (за МРТ)*
	Съгласно медицински стандарт “Образна диагностика”

	14. Клинична лаборатория – за лекарствено мониториране*
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	15. Генетична и молекулярно-генетична лаборатория*
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	16. Вирусологична лаборатория*
	Съгласно медицински стандарт “Вирусология”


ИЗКЛЮЧЕНИЯ: В случай, че в лечебното заведение не е разкрито някое от отбелязаните със “*” структурни звена, същото е длъжно да осигури дейността на съответното структурно звено с необходимата медицинска апаратура и оборудване чрез договор с друго лечебно заведение, което работи по договор с НЗОК. 

2. НЕОБХОДИМИ СПЕЦИАЛИСТИ ЗА ИЗПЪЛНЕНИЕ НА КЛИНИЧНАТА ПЪТЕКА.
-
лекар - детски невролог/невролог, специализиран в областта на детската неврология или 
педиатър, специализиран в областта на детската неврология, работещ в детска неврологична клиника/ отделение/сектор;
-
лекар - специалист по клинична лаборатория; 

-
лекар - специалист по очни болести;

-
лекар - специалист по образна диагностика;

-
лекар - специалист по физикална и рехабилитационна медицина; 

-
лекар - специалист по УНГ; 

-
лекар - специалист по ушно-носно-гърлени болести или невролог, притежаващ удостоверение за придобит опит в областта на отоневрологията;
За ЕЕГ – невролог (педиатър) с издадено удостоверение за практикуване на ЕЕГ изследване.

За ЕМГ – невролог (педиатър) с издадено удостоверение за практикуване на ЕМГ изследване.

ІІ. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ЛЕЧЕНИЕ
ЗА ДИАГНОСТИЧНО ИЗЯСНЯВАНЕ
І. Левкодистрофии и други обменни енцефалопатии:
· левкодистрофии - метахроматична, глобоидоклетъчна (Krabbe), адренолевкодистрофия, болест на Peliceaus-Merzbacher, болест на Alexander, болест на Canawan; генетично обусловен дефект в структурата на миелина; 
· полиодистрофии: Болест на Alpers; Болест на Leigh (подостра некротизираща енцефалопатия);

· обменни енцефалопатии 
· Разстройства на аминокиселинния метаболизъм: фенилкетонурия, “Урина с дъх на кленов сироп”, некетогенна хипергликемия (глицин), дефект на урейния цикъл, хиперлизинемия, аргининемия, хистидинемия, хомоцистеинурия;
· Разстройства на белтъчния транспорт: Болест на Hartnup, Болест на Lowe (окуло-церебро-ренален синдром);
· Разстройства на въглехидратния метаболизъм – галактоземия; 
· Органични ацидурии - пропионовата ацидемия (кетогенна хипергликемия), метилмалоновата ацидурия и изовалериановата ацидурия;

· Заболявания с натрупвания в лизозомите: 


Гликогенози 

Мукополизахаридози (7 типа) 

· Муколипидози;

· Гликопротеинози (фукозидози, маназидози, сиалидози);

· Сфинголипидози:
· Ганглиозидози: Инфантилна GM2 ганглиозидоза (Синдром на Tay-Sachs) - Генерализирана GM1 ганглиозидоза (синдром на псевдо-Hurler), Болест на Gaucher (тип І,ІІ,ІІІ); Болест на Fabry; Болест на Nieman –Pick (A,B,C,D,Е); 

· Разстройства на липидния метаболизъм - Болест на Refsum. 
· Пероксизомни разстройства - Синдром на Zellweger, неонатална адренолевкодистрофия.

· Фамилни миоклонус епилепсии – прогресиращи миоклонични епилепсии има при сиалидози, MERRF, Lafora, Unverricht-Lundborg; 

· Липидози от неизвестен произход;

· Невронални цероидлипофусцинози - Инфантилна невронална цероидлипофусциноза (Santavuori); късна инфантилна невронална цероидлипофусциноза (късна инфантилна амавротична идиотия на Batten-Bielschowsky); ювенилна невронална цероидлипофусциноза (ювенилна амавротична идиотия на Spielmeier-Vogt);

· Разстройства на метаболизма на металите - хепатолентикуларна дистрофия; 

· Разстройства на пуриновия и пиримидинов метаболизъм (синдром Lech-Nihan).
ІІ. Дегенерации в базалните ядра с начало в детска възраст (болест на Fahr, болест на Hallervorden-Spatz, dystonia progressive deformans, болест на Wilson).
ІІІ. Малкомозъчни и спиноцеребеларни дегенерации.
ІV. Наследствена спастична параплегия.
V. Умствена изостаналост - за етиологично уточняване.
VІ. Детска церебрална парализа - за етиологично уточняване.

1. Индикации за хоспитализация в детска неврологична клиника/отделение (сектор за интензивно лечение при необходимост) - всички деца със:

· Остро или подостро развитие на прогресиращ неврологичен дефицит - квадрипаретичен, екстрапирамиден, дементен, епилептичен синдром, амблиопия и амавроза (за доказване на левкодистрофия или обменна енцефалопатия).
· Рецидивиращи епизоди от атаксия, спастицитет, количествени нарушения на съзнанието, повръщания, ритъмни разстройства на дишането (за доказване на обменна енцефалопатия). 

· Прогресиращ екстрапирамиден синдром - за доказване на дегенерация в базалните ганглии с начало в детска възраст (болест на Fahr, болест на Hallervorden-Spatz, dystonia progressive deformans, болест на Wilson).
· Прогресираща атаксия (за доказване на малкомозъчни и спиноцеребеларни дегенерации).
· Прогресираща централна долна парапареза (за доказване на наследствена спастична параплегия).
· Интелектуален дефицит (за етиологично уточняване) - невроизобразяващи изследвания при необходимост под наркоза (КТ, МРТ), генетични изследвания (хромозомни изследвания), метаболитен скрининг за определени дефекти на метаболизма, серологични изследвания за доказване на вродени инфекции (цитомегаловируси, токсоплазмоза, херпес и т.н., обуславящи интелектуален дефицит и необходимите специализирани изследвания), ЕЕГ, психологични консултации. 
· Детска церебрална парализа (за етиологично уточняване - пре-, пери-, постнатална патология) чрез невроизобразяващи изследвания (КТ, МРТ на главен мозък), вирусологични изследвания (вродени инфекции), генетични изследвания (хромозомни и други генетични дефекти; ДД с левкодистрофии, полиодистрофии, малкомозъчни и спиноцеребеларни дегенерации. 

1.1. СПЕШНИ:
· Диагностично уточняване на левкодистрофичния или обменен енцефалопатен синдром при деца с прогресиращ неврологичен дефицит (съчетание от квадрипаретичен, екстрапирамиден, дементен, епилептичен синдром, амблиопия, амавроза), за доказване на процеса (невроизобразяващи изследвания и ЕЕГ под наркоза, ликворни и генетични изследвания, при необходимост и биопсични патоморфологични изследвания), на генетичния дефект; и определяне на терапевтичен план за адекватно патогенетично или симптоматично лечение; ДД с мозъчен тумор, демиелинизиращ процес, остър или подостър енцефалит (SSPE, HIV-енцефалит).

· Деца с остро настъпващо (за първи път) или рецидивиращо състояние на количествени нарушения на съзнанието, повръщане, атаксия или ритъмни разстройства на дишането, при които се предполага или е диагностицирана обменна енцефалопатия - за терапевтична корекция на дисметаболитното състояние.

· Необходимост от парентерално хранене при тежки случаи с тежък квадрипаретичен и псевдобулбарен синдром при пациенти с диагностицирана левкодистрофия, полиодистрофия или обменна енцефалопатия.
· Пациенти с церебеларен синдром, задностълбцова атаксия - за доказване на малкомозъчна или спиноцеребеларна дегенерация, ДД със мозъчен или гръбначномозъчен обемен процес, демиелинизиращ процес.

· Пациенти с екстрапирамиден синдром – за доказване на дегенеративен процес в базалните ядра; ДД с мозъчен тумор, енцефалит, васкулит.

· Пациенти с долна спастична парапареза - за диагностициране на фамилна спастична параплегия и ДД със мозъчен, гръбначномозъчен обемен процес, демиелинизиращ процес.
1.2. ПЛАНОВИ:
· При пациенти с прогресиращи квадрипаретичен, церебеларен, екстрапирамиден, епилептичен синдром и атрофия на зрителните нерви в различни съчетания: за диагностициране на левкодистрофия, полиодистрофия, обменна енцефалопатия (ДД с мозъчен обемен процес, демиелинизиращ процес, остър или подостър енцефалит (SSPE, HIV-енцефалит), мозъчен васкулит.
· Пациенти с прогресиращ екстрапирамиден синдром: за диагностициране дегенеративни заболявания в базалните ядра (болест на Fahr, болест на Hallervorden-Spatz, dystonia progressive deformans), болест на Wilson (ДД с хипопаратиреоидизъм, мозъчен обемен процес, мозъчен васкулит, подостър енцефалит SSPE, HIV-енцефалит).
· Пациенти с прогресиращ церебеларен синдром, задностълбцова атаксия: - за диагностициране на малкомозъчна или спиноцеребеларна дегенерация (ДД с мозъчен или гръбначномозъчен обемен процес, демиелинизиращ процес, подостър енцефалит).
· Пациенти с прогресираща долна спастична парапареза: за диагноза на фамилна спастична параплегия (ДД с мозъчен, гръбначномозъчен обемен процес, демиелинизиращ процес).
· Пациенти с интелектуален дефицит (умствена изостаналост): за диагностициране чрез следните изследвания - хромозомни, генетични, метаболитен скрининг, серологични изследвания за вродени инфекции, психологично изследване, КТ, МРТ и ЕЕГ (КТ, МРТ и ЕЕГ се извършват под наркоза).
· Пациенти с клинични данни за ДЦП (съчетания от пирамиден, екстрапирамиден, малкомозъчен синдром, речеви нарушения, епилептичен синдром, интелектуален дефицит): за диагностициране с невроизобразяващи изследвания (КТ, МРТ, доплерова сонография) при необходимост под наркоза, за доказване на структурни аномалии на нервната система (вродени аномалии по типа на дизрафии, кортикални дисплазии, хетеротопии; кисти; прекарани инсулти; мозъчно-съдови малформации и т.н.).
2. ЛЕЧЕБЕН АЛГОРИТЪМ.
Лечението започва след уточняване на диагнозата на базата на клиничните симптоми и проведените необходими изследвания.
ДИАГНОЗА:
За диагностициране на “левкодистрофия”- КТ и МРТ на главен мозък, ликворно изследване (общо и електрофореза, Ig), ЗЕП, СЕП, метаболитен скрининг, дълговерижни мастни киселини (за адреновекодистрофия), N-dietyl-aspartat (за Canavan), серумна арилсулфатаза А (за метахроматична левкодистрофия), галактоцереброзид β-галактозидаза (за левкодистрофия тип Крабе), генетични изследвания, ЕЕГ, мозъчна биопсия хистопатологично изследване, психологично изследване, ЕМГ/ЕНГ. ДД с други процеси в ранното детство с подобна симптоматика като персистиращи невроинфекции (SSPE; подостър HIV енцефалит); множествена склероза - тип Balo и тип Schilder; мозъчен тумор; олигофрения; детски психични заболявания (Инфантилен аутизъм; синдром на Heller; шизофренен синдром в детството), стационирани процеси (ДЦП, хромозомни аномалии).
За диагностициране на полиодистрофия - МРТ и КТ на главен мозък, мозъчна биопсия с хистологично и хистохимично изследване, кожна биопсия, ЕЕГ, ЗЕП, СЕП, метаболитни изследвания. ДД с други процеси в ранното детство с подобна симптоматика като левкодистрофии, обменни енцефалопатии, персистиращи невроинфекции (SSPE; подостър HIV енцефалит); множествена склероза - тип Balo и тип Schilder; мозъчен тумор; олигофрения; детски психични заболявания (Инфантилен аутизъм; синдром на Heller; шизофренен синдром в детството), стационирани процеси (ДЦП, хромозомни аномалии).
За диагностициране на обменни енцефалопатии - 24-часова урина за метаболитен скрининг - галактоза, оротова к-на (хиперамонемия); мед (болест на Wilson), сиалова к-на; белези на ренална тубуларна дисфункция (Lowe, Hartnup); аминокиселини (аминоацидурии), вкл. тест за фенилкетонурия, органични киселини, сулфатиди, мукополизахариди, олигозахариди, хомоцистеин; кръв: общи биохимични изследвания и метаболитен скрининг за глюкоза, кетотела, урея, амоняк (хиперамонемии), АКР, пируват, лактат, електролити, чернодробни функции (ензими, холестерол, триглицериди), мед, церулоплазмин; ехография на сърце, черен дроб, бъбреци. ДД с левкодистрофии, полиодистрофии, подостри и персистиращи енцефалити.

За диагностициране на церебеларни дегенеративни заболявания (спиноцеребеларни, церебеларни и цереброцеребеларни атаксии): КТ и МРТ на главен и гръбначен мозък, ликворно изследване (общо и електрофореза, Ig), миелография; вирусологични, серологични изследвания за луес, НІV; ЕЕГ; ЕМГ; евокирани потенциали (стволови слухови ЕП, зрителни ЕП, соматосензорни); отоневрологично изследване, ехография на вътрешни органи, вкл. ехокардиография, биопсия от периферен нерв и мускул; невровегетологично изследване; имунологично изследване; генетично изследване. ДД с ДЦП-малкомозъчна форма, левкодистрофии.

За диагностициране на екстрапирамидни дегенеративни заболявания с начало в детската възраст- КТ и МРТ на главен мозък, изследване на Cu в серум и урина и тест с купренил, церулоплазмин, изследване на общ и йонизиран Ca²+ (за ДД с хипопаратиреоидизъм), ликвор (за ДД с подостър енцефалит), кръвни и биохимични изследвания, коагулационен профил (за ДД с протеин С-, S дефицит, хомоцистеинурия), изследвания за системен васкулит (антилупусни антитела, LE клллетки, антикардиолипинови антитела (ДД с антифосфолипиден синдром).
За диагностициране на фамилна спастична параплегия: МРТ на главен и гръбначен мозък, КТ на и гръбначен мозък, ликворно изследване, генетично и молекулярно-генетично изследване, метаболизъм на вит В12; ДД с ДЦП, гръбначно-мозъчен обемен процес, В12 дефицит, левкодистрофия
За диагностициране на ДЦП - КТ на главен мозък, МРТ (кортикални дисплазии), ЕЕГ, психологично изследване.
За диагностициране на “умствена изостаналост” - КТ на главен мозък, МРТ на главен мозък, психологично изследване, метаболитен скрининг за определени дефекти на метаболизма, генетични изследвания (хромозомни изследвания, метаболитен скрининг), серологични изследвания за доказване на вродени инфекции (цитомегаловируси, токсоплазмоза, херпес и др., обуславящи интелектуален дефицит и необходимите специализирани изследвания), ЕЕГ.
ЛЕЧЕНИЕ:

При левкодистрофии, полиодистрофии, обменни енцефалопатии, спиноцеребеларни дегенерации, дегенерации в базалните ядра лечението е симптоматично и включва:

Ноотропни средства: Pyracetam- 0,400- 1,600 /дневно

Антиепилептични медикаменти (при необходимост):

· Valproat (20-50 мг/кг) таблетирана, сиропирана или инжекционна форма (епилептичен статус)

· Clonazepam - начална доза 0,01 мг/кг, достига до 0,1 мг/кг

· Diazepam (0,2-0,3 mg/kg интравенозно или 0,3 mg/kg до 0,5 mg/kg ректално при епилептичен статус)

· Carbamazepine (10-20 мг/кг) - таблетирана, сиропирана форма

· Oxcarbazepine - начална доза 10 мг/кг – до 30-40 мг/кг

· Lamotrigine - при съчетание с валпроат - начална доза 0,3 мг/кг, достигане до 5 мг/кг; при съчетание с ензимни индуктори начална доза 1 мг/кг, достигане до 5-10 мг/кг;

· Topiramatе начална доза 0,5 мг/кг - до 6-9 мг/кг

· Tiagabinе начална доза  0,1мг/кг - достига 1 мг/кг
· Gabapentin – начална доза от 10-30 мг/кг до 30-60 мг/кг дневно

· Levetiracetam - до 40 mg/kg 

Медикаменти за повлияване на мускулния тонус (при необходимост):

· Baclofen - до 25 мг/дневно

· Myolastan - 10 мг/дневно

· Mydocalm - до 300 мг/дневно

При възбуда (при необходимост): 

· Анксиолитици: бензодиазепини (Diazepam до 0, 3 мг/кг)

· Tioridazin - 5-20 мг

· Neuleptil - 5-15 мг
· Карбамазепин с цел поведенческа модулация (10-20 мг/кг)

· При екстрапирамиден синдром- DОРА агонисти и DОРА – съдържащи медикаменти, Clonazepam (0,02-0,2 mg/kg) 
Витамини от група В, С. 

Дихателна реанимация - при необходимост (при дисметаболитни енцефалопатии, епилептичен статус).

Водно-солева реанимация (при необходимост).
Корекция на нарушенията на алкално-киселинното равновесие (при необходимост).
При хиперамонемия: лечение в интензивен сектор при необходимост за лечение на хиперамонемичната кома: 
-
хемодиализа или перитонеална диализа; 

Na benzoat i.v. 0,25 g/kg начална доза, 0,25-0,5 g/kg/дневно 

-
(или Na phenylacetat i.v. 0,25 g/kg начална доза, 0,25-0,5 g/kg/дневно)

-
(или Arginin hydrochlorid 0,8 g/kg начална доза,  0,2-0,8 g/kg/дневно)

Двигателна рехабилитация и физиотерапия.

ПРИ ЛЕЧЕНИЕ ПО КЛИНИЧНАТА ПЪТЕКА, ЛЕЧЕБНОТО ЗАВЕДЕНИЕ Е ДЛЪЖНО ДА ОСИГУРЯВА СПАЗВАНЕТО ПРАВАТА НА ПАЦИЕНТА, УСТАНОВЕНИ В ЗАКОНА ЗА ЗДРАВЕТО. 
ПРАВАТА НА ПАЦИЕНТА СЕ УПРАЖНЯВАТ ПРИ СПАЗВАНЕ НА ПРАВИЛНИКА ЗА УСТРОЙСТВОТО, ДЕЙНОСТТА И ВЪТРЕШНИЯ РЕД НА ЛЕЧЕБНОТО ЗАВЕДЕНИЕ.
3. ПОСТАВЯНЕ НА ОКОНЧАТЕЛНА ДИАГНОЗА.
Окончателната диагноза се поставя на базата на анамнестичните данни, соматичния и неврологичния статус, проведените параклинични изследвания и клиничния ход на заболяването. Диагнозата “левкодистрофия” се поставя на базата на прогресиращ квадрипаретичен, церебеларен, дементен епилептичен синдром, амблиопия, амавроза, МРТ данни за демиелинизация, данните от метаболитния скрининг и ензимните изследвания, в някои случаи и ЕМГ данни за сегментна демиелинизация, както и от биопсията от мозък, периферен нерв. Диагнозата “метаболитна енцефалопатия” се поставя при постепенно прогресиращ квадрипаретичен, церебеларен, дементен и епилептичен синдром, зрителни нарушения, в някои случаи съчетан с хепато-спленомегалия, костни аномалии; рецидивиращи пристъпни състояния с количествени нарушения на съзнанието, атаксия, доказване на специфичен ензимен и метаболитен дефект чрез метаболитен скрининг, молекулярно-биологични изследвания. При МРТ се доказва нарушена миелинизация. Диагнозата “церебеларни дегенеративни заболявания (спиноцеребеларни, церебеларни и цереброцеребеларни атаксии)” се поставя на базата на анамнестичните данни, соматичния и неврологичен статус, проведените лабораторни изследвания , наличието на наследственост и клиничния ход на заболяването. Диагнозата “ДЦП”: при непрогресиращ неврологичен дефицит (пирамидни, екстрапирамидни, церебеларни увреждания), КТ с кистични, атрофични лезии, агенезии, при МРТ - корови дисплазии, хетеротопии, нарушено гирообразуване и т.н. Диагнозата “умствена изостаналост” се поставя след изключване на друга причина (дисметаболитна) за синдром при друго основно заболяване.

4. ДЕХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ОПРЕДЕЛЯНЕ НА СЛЕДБОЛНИЧЕН РЕЖИМ.
След дехоспитализация за всички пациенти с диагностицирано дегенеративно заболяване на нервната система от заведение за болнична помощ, пациентите се насочват за един контролен преглед от болницата след 30 дни от изписването и остават под контрол на ОПЛ, и лекари - специалисти (педиатър, невролог) от ИМП и специализирани кабинети в УБ и рехабилитация. Контролни прегледи се осъществяват от ОПЛ (соматичен статус) ежемесечно и се насочват за консултация със специалист-невролог от ИМП на 3 месеца и при всяко влошаване или поява на нови симптоми.

Пациентите с левкодистрофии, полиодистрофии, обменни енцефалопатии с дихателни нарушения и количествени нарушения на съзнанието се дехоспитализират след преодоляване на дихателните разстройства, възстановяване на съзнанието, корекция на нарушенията в АКР и при възможност - на метаболизма. При уточнен метаболитен дефект се определя диета в домашни условия с ограничаване на определен тип белтъци, мастни киселини. Определя се симптоматично лечение, включващо ноотропни антиепилептични медикаменти, медикаменти за корекция на мускулния тонус, двигателна и говорна рехабилитация в домашни условия или в балнео-санаториално заведение. 

Пациентите с ДЦП се насочват за системна двигателна, говорна (при необходимост) рехабилитация и системно медикаментозно лечение (при необходимост) с ноотропни, антиепилептични медикаменти и медикаменти за намаляване на мускулния тонус. 

Пациентите с умствена изостаналост се насочват за системно ноотропно лечение и анксиолитично лечение (при еретични прояви). Болните с нервно-мускулни заболявания подлежат на диспансеризация, системна двигателна рехабилитация, ортопедична корекция при възможност.

5. МЕДИЦИНСКА ЕКСПЕРТИЗА НА РАБОТОСПОСОБНОСТТА – извършва се съгласно Наредба за медицинската експертиза на работоспособността.

ІІІ. Документиране на дейностите по клиничната пътека
1. ХОСПИТАЛИЗАЦИЯТА НА ПАЦИЕНТА се документира в “История на заболяването” и в част ІІ на “Направление за хоспитализация” - бл.МЗ-НЗОК №7.

2. ДОКУМЕНТИРАНЕ НА ДИАГНОСТИЧНО - ЛЕЧЕБНИЯ АЛГОРИТЪМ – в “История на заболяването” и Документ №1.

3. ДЕКЛАРАЦИЯ ЗА ИНФОРМИРАНО СЪГЛАСИЕ (Документ №..........................) – подписва от пациента (родителя/настойника) и е неразделна част от “История на заболяването”.

4. ИЗПИСВАНЕТО/ПРЕВЕЖДАНЕТО КЪМ ДРУГО ЛЕЧЕБНО ЗАВЕДЕНИЕ СЕ ДОКУМЕНТИРА В:
-
“История на заболяването”;

-
част ІІІ на “Направление за хоспитализация” - бл.МЗ-НЗОК №7;

-
епикриза – получава се срещу подпис на пациента (родителя/настойника), отразен в ИЗ.

ДОКУМЕНТ № 1, ДЕКЛАРАЦИЯТА ЗА ИНФОРМИРАНО СЪГЛАСИЕ И ДОКУМЕНТА, УДОСТОВЕРЯВАЩ ИЗТОЧНИКА НА ЗАПЛАЩАНЕ НА ЛЕЧЕНИЕТО, СЕ ПРИКРЕПЯТ КЪМ ЛИСТ “ИСТОРИЯ НА ЗАБОЛЯВАНЕТО”.
Допълнителен лист към ИЗ №
.........................
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Забележка: 

В случай, че болничният престой на пациента е повече от 21 дни се изготвят следващи страници на документ №1, като номерацията на тези страници е последователна - №2, №3 и.т.н Всяка следваща страница съдържа същите позиции, които са отбелязани в колона І.

Всяка страница се подписва от завеждащия клиника или отделение и лекуващия лекар.

Под съответната рубрика се изписват извършените диагностични и терапевтични процедури, като срещу тях се маркира деня, в който са извършени.
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