КП № 111 Заболявания на хипофизата и надбъбрека при ЛИЦА ПОД 18 ГОДИНИ

Минимален болничен престой - 2 дни
КОДОВЕ НА БОЛЕСТИ ПО МКБ-10
	Злокачествено новообразувание на надбъбречната жлеза

С74.0
Кора (кортекс) на надбъбречната жлеза

С74.1
Медула на надбъбречната жлеза

С74.9
Надбъбречна жлеза, неуточнена част

Злокачествено новообразувание на други ендокринни жлези и сродни сруктури

Не включва:
надбъбречна жлеза (С74.—)


ендокринна част на панкреаса (С25.4)


яйчник (С56)


тестис (С62.—)


тимус (С37)


щитовидна жлеза (С73)

С75.1
Хипофиза

С75.2
Краниофарингеален канал

С75.3
Епифизна (пинеална) жлеза

С75.4
Каротидни телца

С75.5
Аортно телце и други параганглии

С75.8
Лезия на повече от една ендокринна жлеза, неуточнена


Забележка: 
Ако локализациите на множествените лезии са известни, те трябва да бъдат кодирани поотделно.

Доброкачествено новообразувание на други и неуточнени ендокринни жлези

Не включва:
ендокринна част на панкреаса (D13.7)


яйчник (D27)


тестис (D29.2)


тимус (D15.0)

D35.0
Надбъбречна жлеза

D35.2
Хипофиза 

D35.3
Краниофарингеален канал

D35.4
Епифизна (пинеална) жлеза

D35.5
Каротидно телце

D35.6
Аортно телце и други параганглии

D35.7
Други уточнени ендокринни жлези

D35.8
Лезия на повече от една ендокринна жлеза

Новообразувание с неопределен или неизвестен характер на ендокринните жлези

Не включва:
ендокринна част на панкреаса (D37.7)


яйчник (D39.1)


тестис (D40.1)


тимус (D38.4)

D44.1
Надбъбречна жлеза

D44.3
Хипофиза

D44.4
Краниофарингеален канал

D44.5
Епифизна (пинеална) жлеза

D44.6
Каротидно телце

D44.7
Аортно телце и други параганглии

D44.8
Лезия на повече от една ендокринна жлеза


Множествена ендокринна аденоматоза

Хиперфункция на хипофизата

Не включва:
синдром на Cushing (E24.—)


синдром на Nelson (E24.1)


хиперсекреция на:

•
ACTH, несвързана със синдром на Cushing (E27.0)

•
хипофизарен ACTH (E24.0)

•
тироид-стимулиращ хормон TSH (E05.8)

E22.0
Акромегалия и хипофизарен гигантизъм

Артропатия, свързана с акромегалия† (M14.5*)

Хиперсекреция на растежен хормон


Не включва:
конституционален:

•
гигантизъм (E34.4)

•
висок ръст (E34.4)


хиперсекреция на рилизинг-хормон на растежния хормон (GHRH) (E16.8)

E22.1
Хиперпролактинемия

E22.2
Синдром на неадекватна секреция на антидиуретичен хормон

E22.8
Други хиперфункции на хипофизата

Преждевременен пубертет с централен произход

Хипофункция и други разстройства на хипофизата

Включва:
изброените състояния, предизвикани от заболявания на хипофизата и хипоталамуса

E23.0
Хипопитуитаризъм

Фертилен евнухоиден синдром

Хипогонадотропен хипогонадизъм

Идиопатичен дефицит на растежния хормон

Изолиран дефицит от:

•
гонадотропен хормон

•
растежен хормон

•
други хормони на хипофизата

Синдром на Kallmann
Нанизъм на Lorain-Levi
Некроза на хипофизната жлеза (след раждане)

Панхипопитуитаризъм

Хипофизарни:


•
кахексия

•
недостатъчност БДУ

•
нанизъм

Синдром на Sheehan
Болест на Simmonds
E23.1
Медикаментозен хипопитуитаризъм

E23.2
Безвкусен диабет


Не включва:
нефрогенен безвкусен диабет (N25.1)

E23.3
Хипоталамична дисфункция, некласифицирана другаде


Не включва:
синдром на Prader-Willi (Q87.1)


синдром на Russell-Silver (Q87.1)

E23.6
Други болести на хипофизата

Абсцес на хипофизата

Адипозогенитална дистрофия

Синдром на Cushing
E24.0
Синдром на Cushing с хипофизарен произход

Хиперсекреция на хипофизарен ACTH
Хиперадренокортицизъм с хипофизарен произход

E24.1
Синдром на Nelson 

E24.2
Медикаментозно предизвикан синдром на Cushing
E24.3
Ектопичен ACTH синдром

E24.8
Други състояния с Cushing синдром

Адреногенитални разстройства

Включва:
адреногенитални синдроми, вирилизация или феминизация, придобити или обусловени от хиперплазия на надбъбреците, която възниква вследствие на вродени ензимни дефекти в синтеза на хормоните


женски:

•
адренален псевдохермафродитизъм

•
хетеросексуален преждевременен псевдопубертет


мъжки:

•
изосексуален преждевременен псевдопубертет

•
преждевременна макрогенитосомия

•
преждевременно полово узряване с хиперплазия на надбъбреците


вирилизация (при жени)

E25.0
Вродени адреногенитални разстройства, свързани с ензимен дефицит

Вродена надбъбречна хиперплазия

Дефицит на 21-хидроксилаза

Вродена надбъбречна хиперплазия със загуба на соли

E25.8
Други адреногенитални разстройства

Идиопатично адреногенитално разстройство

E25.9
Адреногенитално разстройство, неуточнено

Адреногенитален синдром БДУ

Хипералдостеронизъм
E26.0
Първичен хипералдостеронизъм


Синдром на Conn

Първичен алдостеронизъм, дължащ се на надбъбречна хиперплазия (двустранна)

E26.1
Вторичен хипералдостеронизъм

E26.8
Други форми на хипералдостеронизъм

Синдром на Bartter
E26.9
Хипералдостеронизъм, неуточнен

Други разстройства на надбъбречните жлези
E27.0
Други видове хиперсекреция на кората на надбъбреците

Хиперсекреция на ACTH, несвързана с болестта на Cushing
Преждевременно аденархе


Не включва:
синдром на Cushing (E24.—)

E27.1
Първична недостатъчност на кората на надбъбреците

Болест на Addison
Автоимунен адреналит


Не включва:
амилоидоза (E85.—)


болест на Addison при туберкулоза (A18.7)


синдром на Waterhouse-Friderichsen (A39.1)

E27.2
Адисонова криза

Адренална криза

Адренокортикална криза

E27.3
Медикаментозно обусловена адренокортикална недостатъчност

E27.4
Други видове и неуточнена адренокортикална недостатъчност

Адренални:


•
кръвоизлив

•
инфаркт

Недостатъчност на надбъбречната кора БДУ

Хипоалдостеронизъм


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


Синдром на Waterhouse-Friderichsen (А39.1)

E27.5
Адреномедуларна хиперфункция

Адреномедуларна хиперплазия

Катехоламинова хиперсекреция

E27.8
Други уточнени нарушения на надбъбреците

Нарушение на кортизол-свързващия глобулин

Полигландуларна дисфункция

Не включва:
атаксия-телеангиектазия [Louis-Bar] (G11.3)


миотонична дистрофия [Steinert] (G71.1)


псевдохипопаратиреоидизъм (E20.1)

E31.0
Автоимунна полигландуларна недостатъчност

Синдром на Schmidt
E31.1
Полигландуларна хиперфункция

Не включва:
множествена ендокринна аденоматоза (D44.8)

E31.8
Другa полигландуларнa дисфункция

Други ендокринни разстройства

Не включва:
псевдохипопаратиреоидизъм (E20.1)

E34.0
Карциноиден синдром

Забележка:
При необходимост от идентифициране на функционална активност, свързана с карциноиден тумор, може да се използва допълнителен код.

E34.1
Други състояния на хиперсекреция на чревни хормони

E34.2
Ектопична хормонална секреция, некласифицирана другаде

E34.3
Нанизъм, некласифициран другаде

Нанизъм:

•
БДУ

•
конституционален

•
тип Laron
•
психосоциален


Не включва:
прогерия (E34.8)


синдром на Russsell-Silver (Q87.1)


къси крайници с имунодефицит (D82.2)


нанизъм:

•
ахондропластичен (Q77.4)

•
хипохондропластичен (Q77.4)

•
при специфични дисморфични синдроми — код на синдрома (виж Азбучния указател)

•
алиментарен (E45)

•
хипофизен (E23.0)

•
ренален (N25.0)

E34.5
Синдром на андрогенна резистентност


Мъжки псевдохермафродитизъм с андрогенна резистентност


Разстройство на периферния хормонален рецептор


Синдром на Reifenstein

Тестикуларна феминизация (синдром)

E34.8
Други уточнени ендокринни разстройства


Дисфункция на пинеалната жлеза


Прогерия

Ендокринни и метаболитни разстройства, възникнали след медицински процедури, некласифицирани другаде
E89.3
Следпроцедурен хипопитуитаризъм


Хипопитуитаризъм след облъчване

Нарушения, които са резултат от увредена функция на бъбречните тубули

Не включва:
метаболитни нарушения, класифицирани в Е70—Е90

N25.1
Бъбречен инсипиден диабет


ОСНОВНИ И ДОПЪЛНИТЕЛНИ КОДОВЕ НА ПРОЦЕДУРИ ПО МКБ-9 КМ
	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

РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПИКОЧНАТА СИСТЕМА

Изключва:

ангиография на бъбречните съдове - 88.45-88.65

**87.71

КАТ на бъбрек

КАТ скениране на бъбрек

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

СКЕЛЕТНО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРАЙНИЦИ И ТАЗ

Изключва:

контрастна рентгенография на става - 88.32

88.23

скелетно рентгеново изследване на китка и длан

ДИАГНОСТИЧЕН УЛТРАЗВУК (ЕХОГРАФИЯ)

Включва: ехография

ултразвукова ангиография

ултрасонография

Изключва:

терапевтичен ултразвук- 00.01 –00.09

88.71

диагностичен ултразвук на глава и шия

Изключва:

око - 95.13

88.76

диагностичен ултразвук на корем и ретроперитонеум

ДРУГО ДИАГНОСТИЧНО ОБРАЗНО изображение

**88.91

магнитно резонансно изображение на мозък и мозъчен ствол

**88.97

магнитно резонансно изображение на други и неопределени места

корем

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
Бъбречен клирънс

Химично изследване на урина - 24 ч. диуреза за креатинин, калий, калций, фосфор, белтък;

Функционални проби (празна проба,с жадуване, с NaCl, с Адиуретин СД)
**89.50 Сърдечно мониториране

Мониториране на сърдечна честота и АН (тип Холтер)

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ЕНДОКРИННА ЖЛЕЗА, некласифицирано ДРУГАДЕ

**90.1
9 друго МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ЕНДОКРИННА ЖЛЕЗА, некласифицирано ДРУГАДЕ

Цитологично изследване

ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ

**90.59 - изследване на кръв

Клинико-химични;

Хематологични;

Електролити;

Плазмен и уринен осмолалитет;

АКР

Хормонални изследвания-хипофизни, щитовидни хормони, паращитовиден хормон, серумен и уринен кортизол(прекурсори и метаболити), катехоламини, ренин, алдостерон, полови хормони, калцитонин, паратхормон, остеокалцин, пирилинкс Д

Имунологични изследвания

Имуноцитохимично изследване на биоптат

Хормонални тестове 
Туморни маркери

РЕСПИРАТОРНА ТЕРАПИЯ

Изключва:

поставяне на въздуховод - 96.01-96.05

друга продължителна механична вентилация - 96.70-96.72

*93.94

респираторна медикация приложена чрез аерозолно устройство

аерозолна терапия

АДХ интраназално

ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество

99.17   инжекция с инсулин

*99.18

инжекция или инфузия на електролити

ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ДРУГо ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество

*99.23

инжекция на стероид

инжекция на кортизон

*99.24

инжекция на друг хормон

*99.29

инжекция или инфузия на друго лечебно или профилактично вещество




Забележка: ** водещи диагностични процедури

* водещи лечебни процедури

Изискване: При кодове №№ С75.(0-8), D35.(0-8), D44.(0-8), Е22.0, Е24.0, Е26.0, Е27.5, Е34.0 и Е34.2 пътеката се смята за завършена, ако туморите на хипофизата и надбъбречните жлези са диагностицирани с образно изследване (КАТ/МРТ и/или сцинтиграфия на засегнатите жлези), хормонален анализ и/или определяне на туморни маркери и ако болният е насочен своевременно с направление бл.МЗ – НЗОК №7 за оперативно лечение или лъчетерапия при индикации за операция или лъчетерапия. В История на заболяването се прикрепва копие на направлението.

В останалите случаи 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 по ендокринология 

или

Клиника/отделение по детска ендокринология

или

Клиника по хипоталамо-хипофизарни, надбъбречни и гонадни заболявания
	Съгласно медицински стандарт “Ендокринология и болести на обмяната”

	2. ОАИЛ/КАИЛ/САИЛ
	Съгласно медицински стандарт “Анестезия и интензивно лечение” 

	3. Клинична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична лаборатория”

	4. Отделение/сектор по образна диагностика
	Съгласно медицински стандарт “Образна диагностика“

	5. Патоморфологична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична патология”

	6. Отделение/сектор по образна диагностика – за КАТ и ЯМР*
	Съгласно медицински стандарт “Образна диагностика“

	7. Генетична лаборатория *
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	 8.Имунологични изследвания*
	Съгласно медицински стандарт ”Имунология”


Изключения: В случай, че в лечебното заведение не са разкрити отбелязаните с “*” структурни звена, лечебното заведение е длъжно да осигури дейността на съответното структурно звено с необходимата медицинска апаратура и оборудване чрез договор с друго лечебно заведение, сключило договор с НЗОК.

2. НЕОБХОДИМИ СПЕЦИАЛИСТИ ЗА ИЗПЪЛНЕНИЕ НА КЛИНИЧНАТА ПЪТЕКА.
- лекар със специалност детска ендокринология и болести на обмяната;
- лекар със специалност клинична лаборатория;

- лекар със специалност образна диагностика;

- лекар със специалност по клинична патология;

- лекар със специалност анестезиология и интензивно лечение.

ІІ. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ЛЕЧЕНИЕ

1. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ.

1.1 СПЕШНИ:

· Адисонова криза;

· ВНХ солгубеща форма – криза;

· състояния след оперативна намеса в областта на хипофизата (краниофарингеом, аденом на хипофизата или други туморни формации) - за субституираща терапия;

· липса на хипофизарни структури, водеща до тежко нарушение на хормоналния баланс в организма и състояния, застрашаващи живота на пациента - за субституираща терапия;

· пациенти с високи стойности на АН и съмнение за феохромоцитом или syndrome Cushing и първичен алдостеронизъм и други форми на минерало-кортикоидна хипертония.

1.2 ПЛАНОВИ:

· болни със съмнение за тумор на хипофизата – за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;

· болни със съмнение за тумор на надбъбречните жлези – за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;

· болни с частичен или пълен хипопитуитаризъм - за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;

· болни с надбъбречна недостатъчност - за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;

· болни със съмнение за безвкусен диабет - за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;

· болни със съмнение за синдром на Cushing - за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;

· болни със съмнение за акромегалия и гигантизъм - за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;

· болни със съмнение за пролактином/хиперпролактинемия - за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;

· пациенти с нисък ръст до 18 годишна възраст, изоставаща костна възраст повече от 2 години от календарната – за диагностично уточняване и терапевтично поведение;

· пациенти с ВНХ за предоперативна подготовка;
· пациенти с интерсексуални гениталии до 18 годишна възраст /ранен непълен пубертет/хирзуитизъм при момичета/нарушения в менструалния цикъл - за диагностично уточняване и определяне на терапевтично поведение;
· пациенти с частична и късна форма на ВНХ - за диагностично уточняване и започване на лечение;
· болни с тумори на хипофизата и надбъбречните жлези v dekompensirano sustoianie за предоперативна подготовка;

· болни, оперирани по повод тумори на хипофиза или надбъбреци за периодичен контрол и преоценка на хормонзаместващото лечение.

2. ЛЕЧЕБЕН АЛГОРИТЪМ. 

2.1 Лечение на хипофизарен нанизъм и нисък ръст при синдром на Тurner
Рекомбинантен човешки растежен хормон.*Lekarstvoto se zaplaschta ot MZ*

Полови хормони при Turner 

2.2 Лечение на панхипопитуитаризъм

Съответна хормонална субституция – растежен хормон, тиреоидни хормони и гонадотропини/полови стероиди, при необходимост и глюкокортикоиди.

Лечение на ВНХ солгубеща форма – криза и Адисонова криза

Венозно вливане на солеви разтвори и кортикостероиди, минералкортикоиди.

Лечение на безвкусен диабет

Заместителна терапия с АДХ

Лечение на надбъбречна недостатъчност

Глюкокортикоиди

Минералкортикоиди

Лечение на хипертонични кризи при феохромоцитом

Алфа-блокери

Централни алфа 2 агонисти

Натриев нитропрусид

2.3 Лечение на АХ при първичен алдостеронизъм и други минералокортикоидни хипертонии

Антагонисти на алдостерона

Калий-задържащи диуретици

Лечение на АХ при ендокринни заболявания

Лечение на основното заболяване 

АСЕ инхибитори

АТ2 рецепторни антагонисти

Калциеви антагонисти

Диуретици

Бета-блокери

Алфа-блокери

Централни алфа 2 агонисти

Агонисти на имидазолиновите рецептори

2.4 Тумори на хипофиза и надбъбреци

След диагностичното уточняване болните се насочват своевременно за хирургично лечение като при необходимост се започва хормонално лечение. След период от 1 до 3 месеца от операцията, болните се хоспитализират за оценка на състоянието и евентуално започване на хормонозаместващо лечение.

ПРИ ЛЕЧЕНИЕ ПО КЛИНИЧНАТА ПЪТЕКА, ЛЕЧЕБНОТО ЗАВЕДЕНИЕ Е ДЛЪЖНО ДА ОСИГУРЯВА СПАЗВАНЕТО НА ПРАВАТА НА ПАЦИЕНТИТЕ, УСТАНОВЕНИ В ЗАКОН ЗА ЗДРАВЕТО.
ПРАВАТА НА ПАЦИЕНТИТЕ СЕ УПРАЖНЯВАТ ПРИ СПАЗВАНЕ НА ПРАВИЛНИКА ЗА УСТРОЙСТВОТО, ДЕЙНОСТТА И ВЪТРЕШНИЯ РЕД НА ЛЕЧЕБНОТО ЗАВЕДЕНИЕ.
3. ПОСТАВЯНЕ НА ОКОНЧАТЕЛНА ДИАГНОЗА.

Съобразно с клиничната находка, резултатите от лабораторните, инструментални изследвания и цитологичното изследване (когато такова е показано).

4. ДЕХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ОПРЕДЕЛЯНЕ НА СЛЕДБОЛНИЧЕН РЕЖИМ.

Болният се дехоспитализира при диагностично уточняване, стабилизиране на клиничното състояние и определяне на терапевтичното поведение. В епикризата се вписват необходимите контролни изследвания и прегледи при специалиста от ИМП, схемата на последващото амбулаторно лечение и датата на контролния преглед при лекуващия лекар в болничното заведение.  

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