КП № 260 ХЕМОРАГИЧНИ ДИАТЕЗИ. анемии
Минимален болничен престой при:

хеморагични диатези - 2 дни,

апластична анемия – 2 дни,

хемолитични анемии – 4 дни,

таласемия – 1 ден
КОДОВЕ НА БОЛЕСТИ ПО МКБ-10

	Анемия, дължаща се на ензимни нарушения

Не включва:
ензимодефицитна анемия, предизвикана от лекарствени средства (D59.2)

D55.0
Анемия, дължаща се на недостиг на глюкозо-6-фосфат дехидрогеназа [G6PD]


Фавизъм


G6PD-дефицитна анемия

D55.1
Анемия, дължаща се на други нарушения на обмяната на глутатиона


Анемия, дължаща се на недостиг на ензими (освен G6PD), свързани с хексозомонофосфатния (HMP) шънт на метаболитната верига


Хемолитична, несфероцитна анемия (наследствена), тип I
D55.2
Анемия, дължаща се на нарушения на ензимите на гликолизата


Анемия:

•
хемолитична, несфероцитна (наследствена), тип II
•
при недостиг на хексокиназа

•
при недостиг на пируват-киназа

•
при недостиг на триозо-фосфат изомераза

D55.3
Анемия, дължаща се на нарушения в метаболизма на нуклеотидите

D55.8
Други анемии, дължащи се на ензимни нарушения

Таласемия

D56.0
Алфа таласемия


Не включва:
хидропс на плода, дължащ се на хемолитична болест (P56.—)

D56.1
Бета таласемия


Анемия на Cooley

Тежка бета таласемия


Сърповидно-клетъчна бета таласемия


Таласемия

•
междинна

•
голяма

D56.2
Делта-бета таласемия

D56.3
Носителство на признака на таласемия

D56.4
Наследствено персистиране на фетален хемоглобин [HPFH]

D56.8
Други таласемии

Сърповидно-клетъчни нарушения

Не включва:
други хемоглобинопатии (D58.—)


сърповидно-клетъчна бета таласемия (D56.1)

D57.0
Сърповидно-клетъчна анемия с криза


Hb-SS болест с криза

D57.1
Сърповидно-клетъчна анемия без криза


Сърповидно-клетъчна(-о):

•
анемия
    

•
болест

БДУ

•
нарушение

D57.2
Двойни хетерозиготни сърповидно-клетъчни нарушения


Болест:

•
Hb-SC
•
Hb-SD
•
Hb-SE
D57.3
Носителство на признака на сърповидни клетки


Носителство на Hb-S

Хетерозиготен хемоглобин S
Други наследствени хемолитични анемии

D58.0
Наследствена сфероцитоза


Ахолурична (семейна) жълтеница


Вродена (сфероцитна) хемолитична жълтеница


Синдром на Minkowski-Chauffard
D58.1
Наследствена елиптоцитоза


Елиптоцитоза (вродена)


Овалоцитоза (вродена)(наследствена)

D58.2
Други хемоглобинопатии


Анормален хемоглобин БДУ


Вродена анемия с телца на Heinz

Болест:

•
Hb-C

•
Hb-D

•
Hb-E


Хемоглобинопатия БДУ


Хемолитична анемия от нестабилен хемоглобин


Не включва:
фамилна полицитемия (D75.0)


Hb-M болест (D74.0)


наследствено персистиране на фетален хемоглобин (D56.4)


полицитемия на големите височини (D75.1)


метхемоглобинемия (D74.—)

Придобита хемолитична анемия
D59.1
Други автоимунни хемолитични анемии


Автоимунна хемолитична болест (студен тип)(топъл тип)


Хронично заболяване, предизвикано от студови хемаглутинини


Студови аглутинини:

•
болест

•
хемоглобинурия


Хемолитична анемия:

•
студен тип (вторична)(симптоматична)

•
топъл тип (вторична)(симптоматична)


Не включва:
синдром на Evans (D69.3)


хемолитична болест на плода и новороденото (P55.—)


пароксизмална студова хемоглобинурия (D59.6)

D59.3
Хемолитично-уремичен синдром

D59.4
Други неавтоимунни хемолитични анемии


Хемолитична анемия:

•
механична

•
микроангиопатична

•
токсична

D59.5
Пароксизмална нощна хемоглобинурия [Синдром на Marchiafava-Micheli]


Не включва:
хемоглобинурия БДУ (R82.3)

D59.6
Хемоглобинурия, дължаща се на хемолиза от други външни причини


Хемоглобинурия:

•
от пренапрежение

•
от маршируване

•
пароксизмална студова


Не включва:
хемоглобинурия БДУ (R82.3)

Други апластични анемии
Не включва:
агранулоцитоза (D70)

D61.0
Конституционална апластична анемия


Аплазия (чиста) на еритроцитите:

•
вродена

•
при деца

•
първична


Синдром на Blackfan-Diamond

Фамилна хипопластична анемия


Анемия на Fanconi

Панцитопения с аномалии

D61.1
Медикаментозно предизвикана апластична анемия

D61.2
Апластична анемия, предизвикана от други външни агенти

D61.3
Идиопатична апластична анемия

D65
Дисеминирано вътресъдово съсирване

[Синдром на дефибринация]


Афибриногенемия, придобита


Консумативна коагулопатия


Дифузна или дисеминирана вътресъдова коагулация [DIC]


Фибринолитична хеморагия, придобита


Пурпура:

•
фибринолитична

•
мълниеносна


Не включва:
синдром на дефибринация (когато усложнява):

•
аборт, извънматочна или гроздовидна бременност (O00—O07, O08.1)

•
при новородено (P60)

•
при бременност, раждане и послеродов период (O45.0, O46.0, O67.0, O72.3)

D66
Вроден дефицит на фактор VIII

Дефицит на фактор VIII (с функционално нарушение)


Хемофилия:

•
БДУ

•
А

•
класическа


Не включва:
дефицит на фактор VIII със съдова аномалия (D68.0)

D67
Вроден дефицит на фактор IX

Болест на Christmas

Дефицит на:

•
фактор IX (функционален)

•
съставка на плазмения тромбопластин


Хемoфилия B
Други нарушения на кръвосъсирването

Не включва:
тези, които усложняват:

•
аборт, извънматочна или гроздовидна бременност (O00—O07, O08.1)

•
бременност, раждане и послеродов период (O45.0, O46.0, O67.0, O72.3)

D68.0
Болест на von Willebrand

Ангиохемофилия


Дефицит на фактор VIII със съдова аномалия


Съдова хемофилия


Не включва:
чупливост на капилярите (наследствена) (D69.8)


дефицит на фактор VIII:

•
БДУ (D66)

•
с функционално нарушение (D66)

D68.1
Вроден дефицит на фактор XI

Хемофилия C

Дефицит на прекурсора на плазмения тромбопластин

D68.2
Вроден дефицит на други фактори на кръвосъсирването


Вродена афибриногенемия


Дефицит на:

•
AC глобулин

•
проакцелерин


Дефицит на фактор:

•
I [фибриноген]

•
II [протромбин]

•
V [лабилен]

•
VII [стабилен]

•
X [Stuart-Prower]

•
XII [Hageman]

•
XIII [фибринстабилизиращ]


Дисфибриногенемия (вродена)


Хипопроконвертинемия


Болест на Owren
D68.3
Хеморагични нарушения, дължащи се на циркулиращи антикоагуланти


Хиперхепаринемия


Повишаване на:

•
антитромбин

•
анти-VIIIa
•
анти-IXa
•
анти-Xa
•
анти-XIa
D68.4
Придобит дефицит на факторите на кръвосъсирването


Дефицит на фактори на кръвосъсирването, дължащ се на:

•
чернодробно заболяване

•
дефицит на витамин K

Не включва:
дефицит на витамин K при новородено (P53)

D68.8
Други уточнени нарушения на кръвосъсирването


Наличие на инхибитор при системен лупус еритематодес [SLE] 

D68.9
Нарушение на кръвосъсирването, неуточнено

Пурпура и други хеморагични състояния

Не включва:
доброкачествена хипергамаглобулинемична пурпура (D89.0)


криоглобулинемична пурпура (D89.1)


идиопатична (хеморагична) тромбоцитемия (D47.3)


мълниеносна пурпура (D65)


тромботична тромбоцитопенична пурпура (M31.1)

D69.0
Алергична пурпура


Пурпура:

•
анафилактоидна

•
Henoch(-Schonlein)

•
нетромбоцитопенична:

•
хеморагична

•
идиопатична

•
съдова


Алергичен васкулит

D69.1
Качествени дефекти на тромбоцитите


Синдром на Bernard-Soulier [на гигантските тромбоцити] 


Болест на Glanzmann

Синдром на сивите тромбоцити


Тромбастения (хеморагична)(наследствена)


Тромбоцитопатия


Не включва:
болест на von Willebrand (D68.0)

D69.2
Друга нетромбоцитопенична пурпура


Пурпура:

•
БДУ

•
сенилна

•
проста

D69.3
Идиопатична тромбоцитопенична пурпура 


Синдром на Evans
D69.4
Други първични тромбоцитопении


Не включва:
тромбоцитопения с липса на лъчева кост (Q87.2)


преходна неонатална тромбоцитопения (P61.0)


синдром на Wiskott-Aldrich (D82.0)

D69.5
Вторична тромбоцитопения


При необходимост от идентифициране на причината се използва допълнителен код за външни причини (клас XX).

D69.6
Тромбоцитопения, неуточнена

D69.8
Други уточнени хеморагични състояния


Чупливост на капилярите (наследствена)


Съдова псевдохемофилия

D69.9
Хеморагично състояние, неуточнено

D70
Агранулоцитоза

Агранулоцитна ангина


Генетично обусловена агранулоцитоза у деца


Болест на Kostmann

Неутропения:

•
БДУ

•
вродена

•
циклична

•
причинена от лекарства

•
периодична

•
хиперспленна (първична)

•
токсична


Неутропенична спленомегалия


Не включва:
преходна неонатална неутропения (P61.5)

D71
Функционални нарушения на полиморфноядрените неутрофили
Дефект на рецепторния комплекс на клетъчната мембрана


Хронична (в детска възраст) грануломатозна болест


Вродена дисфагоцитоза


Прогресивна септична грануломатоза

Други нарушения на белите кръвни клетки

Не включва:
базофилия (D75.8) 


имунни нарушения (D80—D89)


неутропения (D70)


прелевкемия (синд​ром) (D46.9)

D72.0
Генетични аномалии на левкоцитите


Аномалия (в гранулацията)(на гранулоцита) или синдром:

•
на Alder

•
на May-Hegglin

•
на Pelger-Huet


Наследствена:

•
левкоцитна:

•
хиперсегментация

•
хипосегментация

•
левкомеланопатия


Не включва:
синдром на Chediak(-Steinbrinck)-Higashi (E70.3)

Метхемоглобинемия

D74.0
Вродена метхемоглобинемия


Вроден дефицит на NADH-метхемоглобин редуктаза


Хемоглобинопатия M [болест Hb-M]


Метхемоглобинемия, наследствена

D74.8
Други метхемоглобинемии


Придобита метхемоглобинемия (със сулфхемоглобинемия)


Токсична метхемоглобинемия

Други некротизиращи васкулопатии
М31. 1
Тромботична микроангиопатия 


Тромботична тромбоцитопенична пурпура




ОСНОВНИ И ДОПЪЛНИТЕЛНИ КОДОВЕ НА ПРОЦЕДУРИ ПО МКБ-9 КМ

	ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА КОСТНИЯ МОЗЪК И ДАЛАКА

**41.31

биопсия на костен мозък

трепанобиопсия

**41.38

други диагностични процедури на костен мозък

миелограма

Изключва:

микроскопиране на проба от костен мозък - 90.61-90.69

радиоизотопно скениране - 92.05

РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ГРЪБНАК
**87.22 друго рентгеново изследване на шийната част на гръбнака

**87.23 друго рентгеново изследване на гръдната част на гръбнака

**87.24 друго рентгеново изследване на лумбосакралната част на грабнака

сакрококцигеално рентгеново изследване

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
**87.44 рутинно гръдно рентгеново изследване, така описано

рентгеново изследване на гръден кош 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

СКЕЛЕТНО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРАЙНИЦИ И ТАЗ

Изключва:

контрастна рентгенография на става - 88.32

**88.21 скелетно рентгеново изследване на рамо и мишница

**88.22 скелетно рентгеново изследване на лакът и предмишница

**88.26 друга скелетно рентгеново изследване на таз и тазобедрена става

**88.27 скелетно рентгеново изследване на бедро, коляно и подбедрица

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

88.74 диагностичен ултразвук на храносмилателна система

88.75 диагностичен ултразвук на пикочна система

88.76 диагностичен ултразвук на корем и ретроперитонеум

88.77 диагностичен ултразвук на периферна съдова система

ултразвуково скениране на тромбоза на дълбоки вени

88.79 друг диагностичен ултразвук

ултрасонография на:


множество места


небременна матка


цяло тяло

ДРУГО ДИАГНОСТИЧНО ОБРАЗНО ПРЕДСТАВЯНЕ

**88.91 магнитно резонансно представяне на мозък и мозъчен ствол

**88.93 магнитно резонансно представяне на гръбначен канал

нива:

шийно

гръдно

поясно (лумбосакрално)

гръбнак

гръбначен мозък

**88.97 магнитно резонансно представяне на други и неопределени места

корем

очна орбита

лице

шия
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ

**90.53  микробиологично изследване на кръв за култура и чувствителност

**90.59 изследване на кръв

Включва:

Пълна кръвна картина

Хемостазеологичен статус

Антитромбоцитни антитела

Антиеритроцитни антитела
Електрофореза на хемоглобин

Количествено определяне на HbF
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ДАЛАК И КОСТЕН МОЗЪК
**90.69 МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ДАЛАК И КОСТЕН МОЗЪК- друго микроскопско изследване
ТРАНСФУЗИЯ НА КРЪВ И КРЪВНИ КОМПОНЕНТИ

*99.04
трансфузия на еритроцитен концентрат
*99.05
трансфузия на тромбоцити

трансфузия на тромбоцитен  концентрат

*99.06
трансфузия на фактори на кръвосъсирване

трансфузия на антихемофилен фактор

Трансфузия на друг фактор на кръвосъсирване

*99.07
транфузия на друг серум

трансфузия на плазма

Изключва:

инжекция (трансфузия) на:


гамавенин - 99.16


гама-глобулин - 99.14
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

*99.11
инжекция на Rh имуноглобулин

инжекция на:


анти-D (Rhesus) глобулин


RhoGAM

*99.14
инжекция на гама-глобулин

инжекция на имунен серум

*99.19
инжекция на антикоагуланти

Изключва:

инфузия на drotrecogin alfa (активиран) – 00.11

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

*99.20
Инжекция или инфузия на тромбоцитен инхибитор

глюкопротеинов (GP) ІІВ/ІІІа инхибитор

GP IIB/IIIa инхибитор

GP IIB-IIIa инхибитор

Изключва:

инфузия на хепарин – 99.19

инжекция или инфузия на тромболитично вещество – 99.10

*99.21
 инжекция на антибиотик

*99.23
инжекция на стероид

инжекция на кортизон

*99.25
инжекция или инфузия на противоракова химиотерапевтична субстанция

инжекция или инфузия на антинеопластичен агент

Изключва:

антинеопластична имунотерапия - 99.28

инжекция на радиоизотопи - 92.28

инжекция или инфузия на биологичен модулатор на отговора като антинеопластичен агент - 99.28

имплантация на химиотерапевтичен агент – 00.10

* 99.28
 инжекция или инфузия на биологичен модулатор на отговора като антинеопластичен агент

Колонистимулиращи фактори (вкл. еритропоетин)

Циклоспорин А

Антитимоцитен и антилимфоцитен глобулин

* 99.29
инжекция или инфузия на друго лечебно или профилактично вещество

Инфузия на хелатори
ЛЕЧЕБНА АФЕРЕЗА или друга инжекция, прилагане или инфузия на друго лечебно или профилактично вещество

*99.71
лечебна плазмафереза

Изключва:

екстракорпорална имуноадсорбция (ECI) – 99.76




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

ВЪЗРАСТ НАД 18 ГОДИНИ
	Структурно звено
	Апаратура и оборудване

	1. Клиника по хематология към НЦХТ

- Клиника/отделение по хематология

- Клиника/отделение по вътрешни болести със сектор по хематология
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	2. Клинична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична лаборатория”

	3. Микробиологична лаборатория
	Съгласно мецицински стандарт “Клинична микробиология”

	4. Патоморфологична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична патология”

	5. Трансфузионен център или кръвна банка
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	6. Сектор по образна диагностика* 
	Съгласно медицински стандарт “Образна диагностика”

	7. Кръвен център/кръвна банка*
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	8. Имунологична лаборатория*
	Съгласно медицински стандарт “Имунология”

	9. Лаборатория по нуклеарно медицинска диагностика*
	Съгласно медицински стандарт “Нуклеарна медицина”


ВЪЗРАСТ ПОД 18 ГОДИНИ
	Структурно звено
	Апаратура и оборудване

	1. Клиника/отделение/сектор по детска хематология
	Съгласно Наредба №18 за критериите, показателите и методиката за акредитация на ЛЗ

	2. Клинична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична лаборатория”

	3. Отделение по образна диагностика* 
	Съгласно медицински стандарт “Образна диагностика”

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

	5. Кръвен център/кръвна банка*
	Съгласно Наредба №18 за критериите, показателите и методиката за акредитация на ЛЗ

	6. Имунологична лаборатория*
	Съгласно медицински стандарт “Имунология”

	7. Цитогенетична лаборатория – при апластични анемии*
	Съгласно Наредба №18 за критериите, показателите и методиката за акредитация на ЛЗ

	8. Лаборатория по нуклеарно медицинска диагностика*
	Съгласно медицински стандарт “Нуклеарна медицина”


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.
Блок. 1 Необходими специалисти за лечение на пациенти на възраст над 18 години:

- лекар със специалност вътрешни болести и клинична хематология

- лекар със специалност по клинична лаборатория;

· лекар със специалност по клинична патология;

· лекар със специалност по клинична микробиология;
- лекар със специалност по трансфузионна хематология.
Блок. 2 Необходими специалисти за лечение на пациенти на възраст под 18 години:

- лекар със специалност детски болести и клинична хематология 

или лекар със специалност детска хематология;

- лекар със специалност по клинична лаборатория.
ІІ. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ЛЕЧЕНИЕ

1. ИНДИКАЦИИ.

При хеморагични диатези

СПЕШНИ:

· тежки кръвоизливи, рецидивиращи хемартрози, дълбоки мускулни хематоми, съмнение за вътречерепен кръвоизлив, стомашно-чревни и белодробни кръвоизливи, ретроперитонеални хематоми, хематоми на шията и устната кухина;

· заместителна терапия с кръв и кръвни продукти – при хемоглобин под 70 г/л, тромбоцити под 10 Г/л ;

· антибактериална, антивирусна и антимикотична терапия при болни с инфекциозни ( пневмония, сепсис, инфекция на меки тъкани), хеморагични (нетромбоцитопенични) и други тежки усложнения, свързани с основното заболяване или провежданото лечение ;

ПЛАНОВИ:

· подготовка за оперативна интервенция при диагностицирана хеморагична диатеза;

· лечение с кортикостероиди и/или имуносупресори и/или имуноглобулини.

При анемии

СПЕШНИ:

· хемолитична криза;

· терапия с колонистимулиращи фактори: гранулоцитен и гранулоцитно-макрофаген колонистимулиращ фактор – при неутропения ≤ 0,5 Г/л и клинични данни за инфекция (вкл. фебрилна неутропения); 

· заместителна терапия с кръв и кръвни продукти – при хемоглобин под 70 г/л, тромбоцити под 10 Г/л или хеморагична диатеза при животозастрашаваща тромбоцитопения;

· антибактериална, антивирусна и антимикотична терапия при болни с инфекциозни ( пневмония, сепсис, инфекция на меки тъкани), хеморагични (нетромбоцитопенични) и други тежки усложнения, свързани с основното заболяване или провежданото лечение ;

ПЛАНОВИ:

· лечение с кортикостероиди и/или имуносупресори и/или имуноглобулини;

· екзацербация на хронична хемолиза;

· заместителна терапия с кръв и кръвни продукти при таласемии;

· лечение с хелатори на желязото ( при таласемия );

2. ЛЕЧЕБЕН АЛГОРИТЪМ.

ЛЕЧЕНИЕ НА ХЕМОРАГИЧНИ ДИАТЕЗИ

А. Коагулопатии

· При наличие на инхибитори – рекомбинантен активиран фактор VІІ; кортикостероиди и имуносупресори по преценка

· Приложение на DDAVP;

· Компонентна заместителна терапия с еритроцитен концентрат и кръвни продукти – при продължаващо кървене или хемоглобин под 70 г/л, тромбоцити под 10 Г/л ;

· Неспецифични кръвоспиращи средства – транексамова киселина, ЕАКА, PAMBA и др.

· Обезболяващи средства;

· Кортикостероиди;

· Антибактериална и антимикотична терапия при болни с инфекциозни ( пневмония, сепсис, инфекция на меки тъкани), хеморагични (нетромбоцитопенични) и други тежки усложнения, свързани с основното заболяване или провежданото лечение ;

· Инфузионна терапия с водносолеви разтвори

· Консултация с други специалисти по преценка и в зависимост от локализацията на кръвоизлива и органната дисфункция.

Б. Тромбоцитопении

· Кортикостероидна терапия.

· Приложение на интравенозни имуноглобулини.

· Приложение на анти-D гамаглобулин.

· При тежки и живото заплашващи кръвоизливи:  

1.Заместителна терапия с тромбоцитен концентрат 

2. Приложение на рекомбинантен активиран фактор VІІ

· Компонентна заместителна терапия с еритроцитен концентрат и други кръвни продукти при продължаващо кървене или хемоглобин под 70 г/л

· Неспецифични кръвоспиращи средства – транексамова киселина, ЕАКА, PAMB и др.

· Обезболяващи средства;

· Антибактериална и антимикотична терапия при болни с инфекциозни ( пневмония, сепсис, инфекция на меки тъкани), хеморагични (нетромбоцитопенични) и други тежки усложнения, свързани с основното заболяване или провежданото лечение ;

· Приложение на Даназол.

· Вземане на решение за оперативно лечение (спленектомия) - от лекарски консилиум( лекуващ лекар и началник клиника).

· Приложение на имуносупресори или цитостатици.

· Инфузионна терапия с водносолеви разтвори

Консултация с други специалисти по преценка и в зависимост от локализацията на кръвоизлива и органната дисфункция.

В. Тромбоцитопатии

· Приложение на рекомбинантен активиран фактор VІІ

· Неспецифични кръвоспиращи средства – транексамова киселина, ЕАКА, PAMB и др.

· Приложение на DDAVP;

· Заместителна терапия с тромбоцитен концентрат

· Компонентна заместителна терапия с еритроцитен концентрат и други кръвни продукти при продължаващо кървене или хемоглобин под 70 г/л

· Антибактериална и антимикотична терапия при болни с инфекциозни ( пневмония, сепсис, инфекция на меки тъкани), хеморагични (нетромбоцитопенични) и други тежки усложнения, свързани с основното заболяване или провежданото лечение ;

· Инфузионна терапия с водносолеви разтвори

· Консултация с други специалисти по преценка и в зависимост от локализацията на кръвоизлива и органната дисфункция.

Г. Тромботична тромбоцитопенична пурпура

· Плазмафереза 

· Приложение на прясно замразена плазма

· Компонентна заместителна терапия с тромбоцитен концентрат, еритроцитен концентрат и други кръвни продукти.

· Антибактериална и антимикотична терапия при болни с инфекциозни ( пневмония, сепсис, инфекция на меки тъкани), хеморагични (нетромбоцитопенични) и други тежки усложнения, свързани с основното заболяване или провежданото лечение ;

· Кортикостероидна терапия.

· Антиагрегантна терапия

· Инфузионна терапия с водносолеви разтвори

Консултация с други специалисти по преценка и в зависимост от локализацията на кръвоизлива и органната дисфункция.

Д. ДИК синдром

· Заместителна терапия с тромбоцитен концентрат, фибриноген, прясно замразена плазма, еритроцитен концентрат и други кръвни продукти.

· Приложение на хепарин, АТ ІІІ по преценка

· Рекомбинантен активиран фактор VІІ по преценка

· Протеазни инхибитори по преценка

· Антибактериална и антимикотична терапия при болни с инфекциозни ( пневмония, сепсис, инфекция на меки тъкани), хеморагични (нетромбоцитопенични) и други тежки усложнения, свързани с основното заболяване или провежданото лечение ;

· Кортикостероидна терапия по преценка.

· Инфузионна терапия с водносолеви разтвори

· Лечение на основното заболяване, довело до ДИК синдрома

Консултация с други специалисти по преценка и в зависимост от локализацията на кръвоизлива и органната дисфункция.

Е. Предозиране на орални антикоагуланти

· Лечението се определя от тежестта на хеморагичните прояви и риска за пациента

· Приложение на витамин К – венозно или подкожно

· Приложение на препарати съдържащи факторите на протромбиновия комплекс

· Преливане на прясно замразена плазма

· Приложение на рекомбинантен активиран фактор VІІ

· Компонентна заместителна терапия с еритроцитен концентрат, тромбоцитен концентрат и кръвни продукти.

Консултация с други специалисти по преценка и в зависимост от локализацията на кръвоизлива и органната дисфункция.

· Отново въвеждане в оптимална терапевтична хипокоагулация с орални антикоагуланти

ЛЕЧЕНИЕ НА АПЛАСТИЧНА АНЕМИЯ

Провежда се задължително в хематологична клиника, когато се налага специфична патогенетична терапия.
Използват се следните групи медикаменти:

· Антитимоцитен или антилимфоцитен глобулин

· Циклоспорин А - самостоятелно или в комбинация с антитимоцитен или антилимфоцитен глобулин
· Гранулоцитен и гранулоцитно-макрофаген колонистимулиращ фактор

· Заместителна терапия с кръвни продукти: еритроцитен и тромбоцитен концентрат
· Антибиотици: антибактериални, антимикотични и антивирусни

· Кортикостероиди
· Цитостатици

ПОКАЗАНИЯ ЗА ЛЕЧЕНИЕ С КОЛОНИСТИМУЛИРАЩИ ФАКТОРИ, ЗАМЕСТИТЕЛНА ТЕРАПИЯ С КРЪВ И КРЪВНИ ПРОДУКТИ И АНТИБИОТИЦИ

· терапия с колонистимулиращи фактори: гранулоцитен и гранулоцитно-макрофаген колонистимулиращ фактор – при неутропения ≤ 0,5 Г/л и клинични данни за инфекция (вкл. фебрилна неутропения); еритропоетин – при хемоглобин ≤ 100 г/л и прогностични фактори за благоприятен отговор на лечението;

· заместителна терапия с кръв и кръвни продукти – при хемоглобин под 70 г/л, тромбоцити под 10 Г/л или хеморагична диатеза при животозастрашаваща тромбоцитопения;

· антибактериална, антивирусна и антимикотична терапия при болни с инфекциозни ( пневмония, сепсис, инфекция на меки тъкани), хеморагични (нетромбоцитопенични) и други тежки усложнения, свързани с основното заболяване или провежданото лечение;

ЛЕЧЕНИЕ НА количествени и функционални нарушения на ГРАНУЛОЦИТНИЯ РЕД (АГРАНУЛОЦИТОЗА)

Пациентите се хоспитализират по спешни индикации за лечение на усложненията от заболяването. По преценка се назначават противоинфекциозна, колонистимулираща и/или заместителна терапия.

ЛЕЧЕНИЕ НА ХЕМОЛИТИЧНИ АНЕМИИ
А. Вродени

Наследствани хемолитични анемии:

· хемолитични анемии - резултат на дефект в еритроцитната мембрана

· хемолитични анемии - резултат на дефект в интраеритроцитните ензими

· хемолитични анемии - резултат на нарушение в синтеза на глобиновите вериги  или в структурата им.

Терапията включва:

- хемотрансфузии

- кортикостероиди

- спленектомия – при необходимост, средство на избор при микросфероцитната анемия

- кислородотерапия – при сърповидноклетъчна анемия

- аналгетици – при сърповидноклетъчна анемия 

Таласемия майор

Целта на лечението при пациенти с Таласемия майор е:

Корекция на анемичния синдром.

Потискане на собствената неефективна еритропоеза.

Профилактика на хиперсидеремията и усложненията, свързани с нея.

І. Трансфузионна терапия
1. Имунохематологично мониториране на пациентите

2. Кръвни съставки

2.1. Трансфузионната терапия на пациенти с Таласемия майор се провежда със следните видове кръвни съставки:

2.1.1. Средство за избор са обезлевкоцитените еритроцитни концентрати.

2.1.2. Промити еритроцитни концентрати са показани при пациенти с антитела спрямо плазмени протеини, специално анти-IgA и при такива, които са получили тежки алергични реакции във връзка с предишни кръвопреливания.  

2.1.3. Замразен еритроцитен концентрат се прилага при пациенти с рядко срещани кръвни групи или такива, при които има наличие на полиспецифични антитела.

2.2. Подбор на кръвните съставки за преливане

Еритроцитните концентрати се подбират по кръвногруповите антигенни системи АВО, Rh и Kell.

Когато пациентът има антиеритроцитни антитела с определена специфичност, се подбират изогрупови еритроцитни концентрати, които не съдържат съответния кореспондиращ антиген.

На всяка единица еритроцитен концентрат се извършват разширени тестове за съвместимост със серума (плазмата) на реципиента.

3. Трансфузионен режим

3.1. Терапията на пациентите с Таласемия майор включва редовни преливания на еритроцитен концентрат, осъществявани на всеки две до пет седмици, така че да се поддържа претрансфузионно хемоглобиново ниво от 90 г / л до105 г / л. 

3.2. Препоръчваното количество еритроцитен концентрат  е 10-15 мл / кг , преливано в рамките на 3 - 4 часа. 

ІІ. Спленектомия - не се препоръчва извършването на спленектомия преди 5 годишна възраст, поради сериозната опасност от развитие на сепсис.

ІІІ. Желязо-хелатна терапия

1. Желязо-хелатна терапия с Дефероксамин

1.2. Начало на терапията с Дефероксамин

При пациенти с Таласемия майор терапията с Дефероксамин трябва да започне веднага след като натрупаното желязо е достатъчно за да причини тъканни увреждания, а именно след първите 10-20 кръвопреливания или когато нивото на серумния феритин се покачи над 1000 мкг / л. 

1.3. Начин на прилагане и дозиране на Дефероксамин

- Стандартният препоръчителен начин е бавна подкожна инфузия за 8-12 часа на 20% дефероксаминов разтвор, използвайки инфузионна помпа.

- Дозата на Дефероксамин трябва да се определи съгласно възрастта и степента на желязно натрупване в организма.

- Средната доза не бива да превишава 40 мг / кг  докато растежът не е спрял. Стандартната доза е 20-40 мг / кг т.м. за деца, до 50 мг / кг за възрастни, приложени с подкожна инфузия за 8-12 часа, 5 нощи в седмицата.

Продължителни венозни инфузии на Дефероксамин се обсъждат при пациенти с тежък железен свръхтовар (феритинови нива постоянно над 2 500 мкг / л ), пациенти със сърдечни усложнения, пациентки, които планират бременност, пациенти, които планират костно-мозъчна трансплантация и пациенти с активен хепатит С. Продължителната венозна инфузия на Дефероксамин може да елиминира големи количества желязо и да подобри сърдечната функция. Препоръчителната доза е 50 –60 мг / кг т.м. дневно.

Б. Придобити

Придобити хемолитични анемии (дължащи се на извънеритроцитни причини):

· Имунни хемолитични анемии

· Автоимунни хемолитични анемии

· Симптоматични хемолитични анемии

Терапията включва: имуносупресори, кортикостероидии, хемотрансфузии.

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.

След провеждане на специфични коагулационни, хематологични, морфологични, имунологични, нуклеарно медицински и инструментални изследвания съобразно конкретното заболяване и провеждане на консултации с други специалисти при необходимост.

Апластична анемия - диагнозата се поставя след хистологично и цитологично изследване на костния мозък (трепанобиопсия и миелограма); цитогенетично и молекулярно цитогенетично изследване на костния мозък и флоуцитометрия.
Хемолитични анемии - след подробна фамилна анамнеза, изследване на кръвна картина, електрофореза на хемоглобин, биохимични изследвания, изследване на антиеритроцитни антитела, нуклеарно медицински изследвания, изследване на еритроцитни ензими

4. ДЕХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ОПРЕДЕЛЯНЕ НА СЛЕДБОЛНИЧЕН РЕЖИМ.
Пациентът с апластична анемия се изписва след стабилизиране на хематологичните показатели и овладяване на инфекциозните и хеморагични усложнения.

Пациентът с хемолитична анемия се изписва след стабилизиране на хематологичните показатели и овладяване на хемолитичния процес и усложненията му.

Довършване на лечебния процес и проследяване

Дехоспитализация при хеморагични диатези се предприема при:

· овладяване на хеморагичната диатеза;

· овладяване на усложненията от хеморагичните прояви;

· диагностично уточняване на хемостазното нарушение;

· изясняване на лечебната стратегия след дехоспитализацията;

Проследяване на пациентите с Таласемия майор, провеждащи терапия с дефероксамин

1. Ежемесечно се прави пълна кръвна картина.
2. На всеки три месеца се изследват:
- Нивото на серумния феритин и при необходимост се коригира терапията с Дефероксамин.

- Чернодробните функции – определяне на АСАТ, АЛАТ, ГГТП, ЛДХ и билирубин.

- Функцията на паращитовидните жлези (Ca, PO4, PTH и vit. D при ниско ниво на Ca).

3. На всеки 6 месеца се изследват:

- хепатитни маркери и HIV. Пациентите с данни за съответните вирусни инфекции се насочват към специализирани заведения за допълнителни изследвания, проследяване и лечение;

- пубертетното развитие - специфични тестове (след 10 год. възраст);

- функцията на щитовидната жлеза  - Т4, TSH (след 10 год. възраст).

4. На всеки 12 месеца се изследват:

- сърдечната функция – ЕКГ, ехокардиография;

- функцията на зрителния орган;

- функцията на слуховия орган;

- функцията на панкреаса - глюкозо-толерантен тест (след 10 год. възраст).

5. До 12 год. възраст през 1-2 години се прави Ro – графия (китка, ръка) за установяване на костна възраст и костни промени.

6. След 12 год. възраст през 1-2 години се прави Ro – графия (коляно) до установяване затварянето на епифизите.

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 се 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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РЕГИСТРИРАНЕ НА ПРОЦЕДУРИ ПО КЛИНИЧНА ПЪТЕКА № 260 
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	ПОДПИС НА ЛЕКУВАЩИЯ  ЛЕКАР




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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