КП № 281 Диагностика и лечение на дете с вродени аномалии иЛИ метаболитни нарушения

Минимален болничен престой - 3 дни
КОДОВЕ НА БОЛЕСТИ ПО МКБ-10
	Други анемии, свързани с храненето

Включва:
мегалобластна анемия, неподдаваща се на лечение с витамин B12 или фолати

D53.0
Анемия, причинена от белтъчен недоимък


Анемия от недоимък на аминокиселини


Оротацидурейна анемия


Не включва:
Синдром на Lesch-Nyhan (E79.1)

Разстройства на обмяната на ароматните аминокиселини
E70.0
Класическа фенилкетонурия

E70.1
Други видове хиперфенилаланинемии

E70.2
Разстройства на обмяната на тирозина 


Алкаптонурия


Хипертирозинемия


Охроноза


Тирозинемия


Тирозиноза

E70.3
Албинизъм


Албинизъм:

•
очен

•
очно-кожен


Синдром на:

•
Chediak(-Steinbrinck)-Higashi

•
Cross

•
Hermansky-Pudlak

E70.8
Други разстройства на обмяната на ароматните аминокиселини


Разстройства на:

•
обмяната на хистидина

•
обмяната на триптофана

Разстройства на обмяната на аминокиселините с разклонена верига и на мастните киселини
E71.0
Болест на “урина като кленов сироп”

E71.1
Други разстройства на обмяната на аминокиселините с разклонена верига


Хиперлевцин-изолевцинемия


Хипервалинемия


Изовалерианова ацидемия


Метилмалонова ацидемия


Пропионова ацидемия

E71.2
Разстройство на обмяната на аминокиселините с разклонена верига, неуточнено

E71.3
Разстройство на обмяната на мастните киселини


Адренолевкодистрофия [Addison-Schilder]


Дефицит на мускулната карнитин-палмитилтрансфераза


Не включва:
болест на Refsum (G60.1)


болест на Schilder (G37.0)


синдром на Zellweger (Q87.8)

Други разстройства на обмяната на аминокиселините
Не включва:
отклонения от нормата без изявено заболяване (R70—R89)


разстройства на:

•
обмяната на ароматните аминиокиселини (E70.—)

•
обмяната на аминокиселините с разклонена верига (E71.0—E71.2)

•
обмяната на мастните киселини (E71.3)

•
обмяната на пурина и пиримидина (E79.—)


подагра (M10.—)

E72.0
Разстройства на транспортирането на аминокиселини


Цистиноза


Цистинурия


Синдром на Fanconi(-de Toni)(-Debre)


Болест на Hartnup

Синдром на Lowe

Не включва:
разстройства на обмяната на триптофана (E70.8)

E72.1
Разстройства на обмяната на сяра-съдържащите аминокиселини


Цистатионинурия


Хомоцистинурия


Метионинемия


Дефицит на сулфитоксидаза


Не включва:
дефицит на транскобаламин II (D51.2)

E72.2
Разстройства в метаболитния цикъл на уреята


Аргининемия


Аргининосукцинова ацидурия


Цитролинемия


Хиперамониемия


Не включва:
разстройства на обмяната на орнитина (E72.4)

E72.3
Разстройства на обмяната на лизина и хидроксилизина


Глутарова ацидурия


Хидроксилизинемия


Хиперлизинемия

E72.4
Разстройства на обмяната на орнитина


Орнитинемия (тип I, II )

E72.5
Разстройства на обмяната на глицина


Хиперхидроксипролинемия


Хиперпролинемия (тип I, II)


Некетонова хиперглицинемия


Саркозинемия

E72.8
Други уточнени разстройства на обмяната на аминокиселините


Разстройства:


•
на обмяната на β-аминокиселините

•
в γ-глутамиловия цикъл

Непоносимост към лактоза
E73.0
Вроден недоимък на лактаза

E73.1
Вторичен недоимък на лактаза

E73.8
Други видове непоносимост към лактоза

Други разстройства на обмяната на въглехидратите
Не включва:
повишена секреция на глюкагон (E16.3)


захарен диабет (E10—E14)


хипогликемия БДУ (E16.2)


мукополизахаридоза (E76.0—E76.3)

E74.0
Болест на натрупването на гликоген


Сърдечна гликогеноза


Болест на:

•
Andersen
•
Cori
•
Forbes

•
Hers

•
McArdle

•
Pompe

•
Tauri

•
Von Gierke


Недоимък на чернодробна фосфорилаза

E74.1
Разстройства на обмяната на фруктозата


Есенциална фруктозурия


Недоимък на фруктозо-1,6-дифосфатаза


Наследствена непоносимост към фруктоза

E74.2
Разстройства на обмяната на галактозата


Недоимък на галактокиназа


Галактоземия

E74.3
Други разстройства на чревната резорбция на въглехидратите


Нарушено всмукване на глюкоза-галактоза


Недоимък на захараза

Не включва:
непоносимост към лактоза (E73.—)

E74.4
Разстройства на обмяната на пирувата и глюконеогенезата


Недоимък на:


•
фосфоенолпируват карбоксикиназа

•
пируват:

•
карбоксилаза

•
дехидрогеназа


Не включва:
с анемия (D55.—)

E74.8
Други уточнени разстройства на обмяната на въглехидратите


Есенциална пентозурия


Оксалоза


Оксалурия


Ренална глюкозурия

Разстройства на обмяната на сфинголипидите и други нарушения на натрупване на липидите
E75.0
Ганглиозидоза GM2 


Болест на:

•
Sandhoff
•
Tay-Sachs

GM2 ганглиозидоза: 

•
БДУ

•
при възрастни

•
ювенилна

E75.1
Други ганглиозидози


Ганглиозидоза:

•
БДУ

•
GM1
•
GM3

Муколипидоза IV
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)

E75.3
Сфинголипидоза, неуточнена

E75.4
Липофусциноза на невроните


Болест на:

•
Batten
•
Bielschowsky-Jansky
•
Kufs
•
Spielmeyer-Vogt
E75.5
Други разстройства на натрупването на липиди


Церебротендинозна холестероза [van Bogaert-Scherer-Epstein]


Болест на Wolman
Разстройства на обмяната на глюкозаминогликаните
E76.0
Мукополизахаридоза, тип I

Синдроми на:

•
Hurler
•
Hurler-Scheie
•
Scheie
E76.1
Мукополизахаридоза, тип II

Синдром на Hunter
E76.2
Други мукополизахаридози


Недоимък на β-глюкуронидаза


Мукополизахаридоза, типове III, IV, VI, VII

Синдром на:

•
Maroteaux-Lamy (лек)(тежък)

•
Morquio(-подобен)(класически)

•
Sanfilippo (тип B)(тип C)(тип D)

E76.8
Други разстройства на обмяната на глюкозаминогликаните

Разстройства на обмяната на глюкопротеините
E77.0
Дефекти в посттранслационната модификация на лизозомните ензими


Муколипидоза II [I-клетъчна болест]


Муколипидоза III [псевдо- Hurler полидистрофия]

E77.1
Дефекти в разграждането на глюкопротеините


Аспартилглюкозаминурия


Фукозидоза


Маннозидоза


Сиалидоза [муколипидоза I]

E77.8
Други разстройства на обмяната на глюкопротеините

Разстройства на обмяната на липопротеините и други липидемии

Не включва:
сфинголипидози (E75.0—E75.3)

E78.0
Чиста хиперхолестеролемия


Фамилна хиперхолестеролемия


Хиперлипопротеинемия на Fredrickson, тип IIa

Хипербеталипопротеинемия


Хиперлипидемия, група А


Хиперлипопротеинемия с липопротеини с ниска плътност [LDL]

E78.1
Чиста хиперглицеридемия


Ендогенна хиперглицеридемия


Хиперлипопротеинемия на Fredrickson, тип IV

Хиперлипидемия, група B

Хиперпребеталипопротеинемия


Хиперлипопротеинемия с липопротеини с много ниска плътност [VLDL]

E78.2
Смесена хиперлипидемия


Обширна или плаваща беталипопротеинемия


Хиперлипопротеинемия на Fredrickson, тип IIb или III

Хипербеталипопротеинемия с пребеталипопротеинемия


Хиперхолестеролемия с ендогенна хиперглицеридемия


Хиперлипидемия, група C

Туберо-еруптивна ксантома


Xanthoma tuberosum

Не включва:
церебротендинозна холестероза [van Bogaert-Scherer-Epstein] (E75.5)

E78.3
Хиперхиломикронемия


Хиперлипопротеинемия на Fredrickson, тип I или V

Хиперлипидемия, група D

Смесена хиперглицеридемия

E78.4
Други хиперлипидемии

Разстройства на обмяната на пурина и пиримидина
Не включва:
камък на бъбрека (N20.0)


комбинирани имунонедоимъчни разстройства (D81.—)


подагра (M10.—)


оротацидурична анемия (D53.0)


пигментна ксеродермия (Q82.1)

E79.1
Синдром на Lesch-Nyhan
E79.8
Други разстройства на обмяната на пурина и пиримидина


Наследствена ксантинурия

Разстройства на обмяната на порфирина и билирубина

E80.0
Наследствена еритропоетична порфирия


Вродена еритропоетична порфирия


Еритропоетична протопорфирия

E80.1
Порфирия кутанеа тарда

E80.2
Други порфирии


Наследствена копропорфирия


Порфирия:

•
БДУ

•
остра интермитентна (чернодробна)


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

E80.3
Дефекти на каталазата и пероксидазата


Акаталазия [Takahara]

E80.4
Синдром на Gilbert
E80.5
Синдром на Crigler-Najjar
E80.6
Други разстройства на обмяната на билирубина


Синдром на Dubin-Johnson

Синдром на Rotor
Разстройства на минералната обмяна

Не включва:
алиментарен недоимък на минерални вещества (E58—E61)


разстройства на паращитовидната жлеза (E20—E21)


недоимък на витамин D (E55.—)

E83.0
Разстройства на обмяната на медта


Болест на Menkes (болест на къдравите коси) (болест на стоманените коси) 


Болест на Wilson
E83.2
Разстройства на обмяната на цинка


Ентеропатен акродерматит

E83.3
Разстройства на обмяната на фосфора


Недоимък на кисела фосфатаза


Фамилна хипофосфатемия


Хипофосфатазия


Витамин D-резистентни:

•
остеомалация

•
рахит


Не включва: 
остеомалация при възрастни (M83.—)


oстеопороза (M80—M81)

E83.4
Разстройства на обмяната на магнезия


Хипермагнеземия


Хипомагнеземия

E83.5
Разстройства на обмяната на калция


Фамилна хипокалциурична хиперкалциемия


Идиопатична хиперкалциурия


Не включва:
хондрокалциноза (M11.1—M11.2)


хиперпаратиреоидизъм (E21.0—E21.3)

E83.8
Други разстройства на минералната обмяна

Други разстройства във водно-електролитния и алкално-киселинния баланс
E87.0
Хиперосмоларитет и хипернатриемия


Излишък на натрий [Na] 


Претоварване с натрий [Na]

E87.2
Ацидоза


Ацидоза:

•
БДУ

•
млечно-кисела (лактацидоза)

•
метаболитна

•
респираторна


Не включва:
диабетна ацидоза (E10—E14) с общ четвърти знак .1

E87.3
Алкалоза


Алкалоза:

•
БДУ

•
метаболитна

•
респираторна

E87.4
Смесено разстройство на алкално-киселинното равновесие

E87.5
Хиперкалиемия


Излишък на калий [K]


Претоварване с калий [K]

E87.6
Хипокалиемия


Недоимък на калий [K]

E87.7
Хиперволемия


Не включва:
оток (R60.—)

E87.8
Други разстройства във водно-солевото равновесие, некласифицирани другаде


Разстройство на електролитния баланс БДУ


Хиперхлоремия


Хипохлоремия

Други разстройства на обмяната на веществата
Не включва:
хистиоцитоза X (хронична) (D76.0)

E88.0
Разстройства на обмяната на плазмените белтъци, некласифицирани другаде


Недоимък на α-1-антитрипсин 


Бисалбуминемия


Не включва:
разстройство на обмяната на липопротеините (E78.—)


моноклонална гамапатия (D47.2)


поликлонална хипергамаглобулинемия (D89.0)


макроглобулинемия на Waldenstrom (C88.0)

E88.1
Липодистрофия, некласифицирана другаде


Липодистрофия БДУ


Не включва:
болест на Whipple (K90.8)

E88.2
Липоматоза, некласифицирана другаде


Липоматоза:

•
БДУ

•
болезнена [Dercum]

E88.8
Други уточнени разстройства на обмяната на веществата


Аденолипоматоза на Launois-Bensaude 


Триметиламинурия 

Аненцефалия и подобни пороци на развитието
Q00.1
Краниорахисхизис

Q00.2
Иниенцефалия

Енцефалоцеле
Включва:
енцефаломиелоцеле


хидроенцефалоцеле


хидроменингоцеле, краниално


хидроменингоцеле, церебрално


менингоцеле, церебрално


менингоенцефалоцеле


Не включва:
синдром на Meckel-Gruber (Q61.9)

Q01.0
Фронтално енцефалоцеле

Q01.1
Назофронтално енцефалоцеле

Q01.2
Окципитално енцефалоцеле

Q01.8
Енцефалоцеле с друга локализация

Q02
Микроцефалия

Хидромикроцефалия


Микроенцефалон


Не включва:
синдром на Meckel-Gruber (Q61.9)

Вродена хидроцефалия
Включва:
хидроцефалия на новородено

Не включва:
синдром на Arnold-Chiari (Q07.0)


хидроцефалия:

•
придобита (G91.—)

•
дължаща се на вродена токсоплазмоза (Р37.1)

•
в съчетание със spina bifida (Q05.0—Q05.4)

Q03.0
Аномалии на Силвиевия проток


Силвиев проток:

•
аномалия

•
обструкция, вродена

•
стеноза

Q03.1
Атрезия на отворите на Magendie и Luschka


Синдром на Dandy-Walker

Q03.8
Други форми на вродена хидроцефалия

Други вродени аномалии на мозъка

Не включва:
циклопия (Q87.0)


макроцефалия (Q75.3)

Q04.0
Вродени аномалии на corpus callosum


Агенезия на corpus callosum

Q04.1
Ариненцефалия

Q04.2
Холопрозенцефалия

Q04.3
Други редукционни деформации на мозъка


Липса             


Агенезия


Аплазия
на част от мозъка


Хипоплазия


Агирия


Хидраненцефалия


Лисенцефалия


Микрогирия


Пахигирия


Не включва:
вродени аномалии на corpus callosum (Q04.0)

Q04.4
Септо-оптична дисплазия

Q04.5
Мегаленцефалия

Q04.6
Вродени мозъчни кисти


Поренцефалия


Шизенцефалия


Не включва:
придобита поренцефалична киста (G93.0)

Q04.8
Други уточнени вродени аномалии на мозъка


Макрогирия

Spina bifida
Включва:
хидроменингоцеле (спинално)


менингоцеле (спинално)


менингомиелоцеле


миелоцеле


миеломенингоцеле


рахисхизис


spina bifida (aperta) (cystica)


сирингомиелоцеле


Не включва:
синдром на Arnold-Chiari (Q07.0)


spina bifida oculta (Q76.0)

Q05.0
Цервикална spina bifida с хидроцефалия

Q05.1
Торакална spina bifida с хидроцефалия


Spina bifida:

•
дорзална             

•
тораколумбална
с хидроцефалия

Q05.2
Лумбална spina bifida с хидроцефалия


Лумбосакрална spina bifida с хидроцефалия

Q05.3
Сакрална spina bifida с хидроцефалия

Q05.4
Spina bifida с хидроцефалия, неуточнена

Q05.5
Цервикална spina bifida без хидроцефалия

Q05.6
Торакална spina bifida без хидроцефалия


Spina bifida:

•
дорзална БДУ

•
тораколумбална БДУ

Q05.7
Лумбална spina bifida без хидроцефалия


Лумбосакрална spina bifida БДУ

Q05.8
Сакрална spina bifida без хидроцефалия

Други вродени аномалии на гръбначния мозък
Q06.0
Амиелия

Q06.1
Хипоплазия и дисплазия на гръбначния мозък


Ателомиелия


Миелотелия


Миелодисплазия на гръбначния мозък

Q06.2
Диастематомиелия

Q06.3
Други вродени аномалии на cauda equina

Q06.4
Хидромиелия


Хидрорахис

Q06.8
Други уточнени вродени аномалии на гръбначния мозък

Неопределен пол и псевдохермафродитизъм

Не включва:
псевдохермафродитизъм:

•
женски, с адренокортикално нарушение (Е25.—)

•
мъжки, с андрогенна резистентност (Е34.5)

•
с уточнена хромозомна аберация (Q96—Q99)

Q56.0
Хермафродитизъм, некласифициран другаде


Ovotestis

Q56.1
Мъжки псевдохермафродитизъм, некласифициран другаде


Мъжки псевдохермафродитизъм БДУ

Q56.2
Женски псевдохермафродитизъм, некласифициран другаде


Женски псевдохермафродитизъм БДУ

Q56.3
Псевдохермафродитизъм, неуточнен

Q56.4
Неопределен пол, неуточнен


Двойнствени гениталии

Други вродени аномалии на костите на черепа и лицето

Не включва:
вродена аномалия на лицето БДУ (Q18.—)


вродени малформативни синдроми, класифицирани в Q87.—


лицевочелюстни аномалии [включително неправилна захапка] (K07.—)


костно-мускулни деформации на главата и лицето (Q67.0—Q67.4)


дефекти на черепа, свързани с вродени аномалии на мозъка, като:

•
аненцефалия (Q00.0)

•
енцефалоцеле (Q01.—)

•
хидроцефалия (Q03.—)

•
микроцефалия (Q02)

Q75.0
Краниосиностоза


Акроцефалия


Непълно срастване на черепните кости


Оксицефалия


Тригоноцефалия

Вродени аномалии на гръбначния стълб и костите на гръдния кош

Не включва:
вродени костно-мускулни деформации на гръбначния стълб и гръдния кош (Q67.5—Q67.8)

Q76.0
Spina bifida occulta

Не включва:
менингоцеле (спинално) (Q05.—)


spina bifida (aperta) (cystica) (Q05.—)

Q76.1
Синдром на Klippel-Feil

Синдром на срастване на шийните прешлени
Остеохондродисплазия с дефекти в растежа на тръбестите кости и гръбначния стълб

Не включва:
мукополизахаридоза (E76.0—E76.3)

Q77.0
Ахондрогенеза


Хипохондрогенеза

Q77.2
Синдром на късото ребро


Асфиктична торакална дисплазия [Jenue]

Q77.3
Chondrodysplasia punctata
Q77.6
Хондроектодермална дисплазия


Синдром на Ellis-van Creveld
Други остеохондродисплазии

Q78.0
Osteogenesis imperfecta


Вродена чупливост на костите


Остеопсатироза

Q78.1
Полиостеозна фиброзна дисплазия


Синдром на Albright (-McCune) (-Sternberg)

Q78.2
Остеопетроза


Синдром на Albers-Schönberg

Q78.3
Прогресираща диафизарна дисплазия


Синдром на Camurati-Engelmann

Q78.4
Енхондроматоза


Синдром на Maffucci


Болест на Ollier

Q78.5
Метафизарна дисплазия


Синдром на Pyle

Q78.6
Множествени вродени екзостози


Диафизарна аклазия

Q78.8
Други уточнени остеохондродисплазии


Остеопойкилоза

Вродени аномалии на костно-мускулната система, некласифицирани другаде

Не включва:
вроден (стерномастоиден) тортиколис (крива шия) (Q68.0)

Q79.6
Синдром на Ehlers-Danlos
Факоматози, некласифицирани другаде

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


семейна дисавтономия [Riley-Day] (G90.1)

Q85.0
Неврофиброматоза (доброкачествена)


Болест на von Recklinghausen

Q85.1
Туберозна склероза


Болест на Bourneville


Епилоя

Q85.8
Други факоматози, некласифицирани другаде


Синдром на:

•
Peutz-Jeghers

•
Sturge-Weber (-Dimitri)

•
Von Hippel-Lindau


Не включва:
синдром на Meckel-Gruber (Q61.9)

Други уточнени синдроми на вродени аномалии, засягащи няколко системи

Q87.0
Синдроми на вродени аномалии с предимно засягане на лицевата област


Акроцефалополисиндактилия


Акроцефалосиндактилия [Apert]


Синдром на криптофталма


Циклопия


Синдром (на):

•
Goldenhaar
•
Moebius
•
оро-фацио-дигитален

•
Robin

Лице на човек, който свири с уста

Q87.1
Синдроми на вродени аномалии, свързани предимно с нисък ръст


Синдром на:

•
Aarskog

•
Cockayne

•
De Lange

•
Dubowitz

•
Noonan

•
Prader-Willi

•
Robinow-Silverman-Smith

•
Russel-Silver

•
Seckel

•
Smith-Lemli-Opitz


Не включва:
синдром на Ellis-van Creveld (Q77.6)

Q87.2
Синдроми на вродени аномалии със засягане предимно на крайниците


Синдром на:

•
Holt-Oram

•
Klippel-Trenannay-Weber

•
(липса) недоразвитие на нокти-патела

•
Rubinstein-Taybi

•
sirenomelia [срастване на долните крайници]

•
тромбоцитопения и липса на лъчева кост [TAR]

•
VATER

Q87.3
Синдроми на вродени аномалии, които се характеризират предимно с развитие на висок ръст [гигантизъм]


Синдром на:

•
Beckwith-Wiedemann

•
Sotos

•
Weaver

Q87.4
Синдром на Marfan
Q87.5
Други синдроми на вродени аномалии с други скелетни аномалии

Q87.8
Други уточнени синдроми на вродени аномалии, некласифицирани другаде


Синдром на:

•
Alport

•
Laurence-Moon (-Bardet)-Biedl

•
Zellweger

Синдром на Down

Q90.0
Тризомия 21, мейотично неразделяне 

Q90.1
Тризомия 21, мозаечна форма (митотично неразделяне)

Q90.2
Тризомия 21, транслокационна форма

Синдром на Edward и синдром на Patau

Q91.0
Тризомия 18, мейотично неразделяне

Q91.1
Тризомия 18, мозаечна форма (митотично неразделяне)

Q91.2
Тризомия 18, транслокационна форма

Q91.4
Тризомия 13, мейотично неразделяне

Q91.5
Тризомия 13, мозаечна форма (митотично неразделяне) 

Q91.6
Тризомия 13, транслокационна форма

Други пълни и частични тризомии на автозоми, некласифицирани другаде
Включва:
небалансирани транслокации и инсерции


Не включва:
тризомии на хромозоми 13,18 и 21 (Q90—Q91)

Q92.0
Пълна хромозомна тризомия, мейотично неразделяне

Q92.1
Пълна хромозомна тризомия, мозаечна форма (митотично неразделяне)

Q92.2
Частична тризомия на голям фрагмент


Дупликация на цяло рамо на хромозомата или на по-голямата част от рамото.

Q92.3
Частична тризомия на малък фрагмент


Дупликация на част от цялото рамо на хромозомата.

Q92.4
Дупликации, които могат да се визуализират само през прометафазата

Q92.5
Дупликации, съчетани с други хромозомни преустройства

Q92.6
Допълнителна маркерна хромозома

Q92.7
Триплоидия и полиплоидия

Q92.8
Други уточнени пълни и частични тризомии на автозомите

Монозомии и делеции на автозоми, некласифицирани другаде

Q93.0
Пълна хромозомна монозомия, мейотично неразделяне
Q93.1
Пълна хромозомна монозомия, мозаечна форма (митотично неразделяне)

Q93.2
Пръстеновидна или дицентрична хромозома

Q93.3
Делеция на късото рамо на хромозома 4


Синдром на Wolf-Hirschhorn

Q93.4
Делеция на късото рамо на хромозома 5


Cri-du-chat-syndrome (синдром на котешкото мяукане)

Q93.5
Други частични хромозомни делеции

Q93.6
Делеции, които могат да се визуализират само през прометафазата

Q93.7
Делеции, съчетани с други хромозомни преустройства

Q93.8
Други уточнени делеции на автозоми

Балансирани хромозомни преустройства и структурни маркери, некласифицирани другаде

Включва:
Робертсонови и балансирани реципрочни транслокации и инсерции

Q95.0
Балансирана транслокация и инсерция при нормален индивид

Q95.1
Хромозомна инверсия при нормален индивид

Q95.2
Балансирани преустройства на автозомите при анормален индивид

Q95.3
Балансирано преустройство, включващо автозома и полова хромозома при анормален индивид

Q95.4
Индивиди с маркерен хетерохроматин

Q95.5
Индивиди с фражилно място на автозома

Q95.8
Други балансирани преустройства и структурни маркери

Синдром на Turner

Не включва:
синдром на Noonan (Q87.1)

Q96.0
Кариотип 45,Х

Q96.1
Кариотип 46,Х iso (Xq)

Q96.2
Кариотип 46,Х със структурно абнормална полова хромозома, различна от iso (Xq)

Q96.3
Мозаицизъм, 45,Х/46, ХХ или ХУ

Q96.4
Мозаицизъм, 45,Х/друга клетъчна линия (линии) с абнормална полова хромозома

Q96.8
Други варианти на синдрома на Turner

Други аберации на половите хромозоми с женски фенотип, некласифицирани другаде

Не включва:
синдром на Turner (Q96.—)

Q97.0
Кариотип 47,ХХХ

Q97.1
Жена с повече от три Х хромозоми

Q97.2
Мозаицизъм, клетъчни линии с различен брой на Х хромозомите

Q97.3
Жена с кариотип 46,ХУ

Q97.8
Други уточнени аберации на половите хромозоми с женски фенотип

Други аберации на половите хромозоми с мъжки фенотип, некласифицирани другаде

Q98.0
Синдром на Klinefelter с кариотип 47,ХХУ

Q98.1
Синдром на Klinefelter, мъж с повече от две Х хромозоми

Q98.2
Синдром на Klinefelter, мъж с кариотип 46,ХХ

Q98.3
Други варианти на мъжки фенотип при кариотип 46,ХХ

Q98.5
Кариотип 47,ХУУ

Q98.6
Мъж със структурно абнормални полови хромозоми

Q98.7
Мъж с мозаицизъм на полови хромозоми

Q98.8
Други уточнени аберации на половите хромозоми с мъжки фенотип

Други хромозомни аберации, некласифицирани другаде

Q99.0
Химера 46,ХХ/46,ХУ


Химера 46,ХХ/46,ХУ с истински хермафродитизъм

Q99.1
46,ХХ с истински хермафродитизъм


46,ХХ с ивицести гонади


46,ХУ с ивицести гонади


Чиста гонадна дисгенезия

Q99.2
Чуплива Х хромозома


Синдром на чупливата Х хромозома

Q99.8
Други уточнени хромозомни аберации




ОСНОВНИ И ДОПЪЛНИТЕЛНИ КОДОВЕ НА ПРОЦЕДУРИ ПО МКБ-9КМ 
	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

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

**87.16

друго рентгеново изследване на лицеви кости

рентгеново изследване на:


фронтална област


мандибула


максила


назални синуси


нос


орбита


супраорбитална област


симфиза на ментум


зигомаксиларен комплекс

**87.17

друго рентгеново изследване на череп

латерална проекция на череп

сагитална проекция на череп

тангенциална проекция на череп

РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ГРЪБНАК

**87.21

контрастна миелография

**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

**87.29

друго рентгеново изследване на гръбнак

рентгеново изследване на гръбнак БДУ

ДРУГО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ГРЪДЕН КОШ

Изключва:

ангиокардиография - 88.50-88.58

ангиография - 88.40-88.68

**87.43

рентгеново изследване на ребра, стернум и ключица

изследване на:


шийно ребро


фрактура

**87.44

рутинно гръдно рентгеново изследване
рентгеново изследване на гръден кош 
**87.49

друго рентгеново изследване на гръден кош

рентгеново изследване на:


бронхи

бял дроб

диафрагма

медиастинум

сърце

трахея
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

**88.23

скелетно рентгеново изследване на китка и длан

**88.26

друга скелетно рентгеново изследване на таз и тазобедрена става

**88.27

скелетно рентгеново изследване на бедро, коляно и подбедрица

**88.28

скелетно рентгеново изследване на глезен и стъпало

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

88.74

диагностичен ултразвук на храносмилателна система

88.76

диагностичен ултразвук на корем и ретроперитонеум

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

**89.14

електроенцефалограма

Изключва:

такава с полисомнография - 89.17

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

ДРУГИ НЕОПЕРАТИВНИ СЪРДЕЧНИ И СЪДОВИ ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ

Изключва:

ЕКГ на плод - 75.32

89.52

електрокардиограма

ЕКГ БДУ

ЕКГ (с 12 и повече отвеждания)

**89.54

електрографско мониториране

Телеметрия

Изключва:

амбулаторно сърдечно мониториране - 89.50

електрографско мониториране при операция - не кодирай!

ЦИРКУЛАТОРНО МОНИТОРИРАНЕ

Изключва:

електрокардиографско мониториране при операция - не кодирай!

**89.60

непрекъснато интраартериално кръвно-газово мониториране

инсерция на кръвно-газова мониторираща система и непрекъснато мониториране на кръвни газове чрез интраартериален сензор

**89.61

мониториране на системно артериално налягане

**89.62

мониториране на централно венозно налягане

**89.65

измерване на артериални кръвни газове

Изключва:

непрекъснато интраартериално кръвно-газово мониториране – 89.60

**89.66

измерване на газове на смесена венозна кръв

**89.67

мониториране на сърдечен минутен обем чрез техниката на кислородна консумация

метод на Fick

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ УХО, НОС, ГЪРЛО И ЛАРИНКС

**90.31
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ УХО, НОС, ГЪРЛО И ЛАРИНКС бактериална намазка

**90.32
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ УХО, НОС, ГЪРЛО И ЛАРИНКС култура

**90.33
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ УХО, НОС, ГЪРЛО И ЛАРИНКС култура и чувствителност

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ТРАХЕЯ, БРОНХ, ПЛЕВРА, БЯЛ ДРОБ, ДРУГА ГРЪДНА ПРОБА И ХРАЧКА

**90.41
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ТРАХЕЯ, БРОНХ, ПЛЕВРА, БЯЛ ДРОБ, ДРУГА ГРЪДНА ПРОБА И ХРАЧКА бактериална намазка

**90.42
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ТРАХЕЯ, БРОНХ, ПЛЕВРА, БЯЛ ДРОБ, ДРУГА ГРЪДНА ПРОБА И ХРАЧКА култура

**90.43
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ТРАХЕЯ, БРОНХ, ПЛЕВРА, БЯЛ ДРОБ, ДРУГА ГРЪДНА ПРОБА И ХРАЧКА култура и чувствителност

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

**90.59
ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ 

Включва:

- клинико-химични;

- хематологични;

- коагулационни изследвания

- АКР

Цитогенетично изследване

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ДОЛНИЯ ХРАНОСМИЛАТЕЛЕН ТРАКТ И ИЗПРАЖНЕНИЯ

**90.91
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ДОЛНИЯ ХРАНОСМИЛАТЕЛЕН ТРАКТ И ИЗПРАЖНЕНИЯ бактериална намазка

**90.92
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ДОЛНИЯ ХРАНОСМИЛАТЕЛЕН ТРАКТ И ИЗПРАЖНЕНИЯ култура

**90.93
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ ДОЛНИЯ ХРАНОСМИЛАТЕЛЕН ТРАКТ И ИЗПРАЖНЕНИЯ култура и чувствителност

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА, УРИНА 

**91.33
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ на УРИНА - култура и чувствителност

**91.39
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА УРИНА – друго изследване

Метаболитен скрининг

ОБЕКТИВНИ ФУНКЦИОНАЛНИ ТЕСТОВЕ НА ОКО

Изключва:
такива с полисомнография – 89.17

**95.23

визуални евокирани потенциали

НЕОПЕРАТИВНИ ПРОЦЕДУРИ СВЪРЗАНИ С ЧУВАНЕТО

95.42

клиничен тест на слуха

камертонов тест

тест с шепотна реч

**95.43

аудиологична оценка

аудиологична оценка чрез:


апарат на Bárány за шум


тест със закрити очи


отложена обратна връзка


маскова реакция


латерализация по Weber

НЕОПЕРАТИВНА ИНТУБАЦИЯ НА ХРАНОСМИЛАТЕЛНИЯ И РЕСПИРАТОРЕН ТРАКТ

*96.07

поставяне на друга (назо-) гастрална сонда

интубация за декомпресия

Изключва:

такова за ентерална инфузия на хранителна субстанция - 96.6

*96.09

поставяне на ректална тръба

смяна на ректална тръба

ДРУГа НЕОПЕРАТИВНа ПРОМИВКа И ПОЧИСТВАНЕ

*96.56

друга промивка на бронх и трахея

Изключва:

диагностичен бронхоалвеоларен лаваж (BAL| - 33.24

цялостен белодробен лаваж – 33.99

ТРАНСФУЗИЯ НА КРЪВ И КРЪВНИ КОМПОНЕНТИ

използвай допълнителен код за такава, извършена през катетър или венесекция - 38.92-38.94

*99.04

трансфузия на еритроцитна маса

*99.05

трансфузия на тромбоцити

трансфузия на тромбоцитна маса

*99.06

трансфузия на фактори на съсирване

трансфузия на антихемофилен фактор

*99.07

транфузия на друг серум

трансфузия на плазма

Изключва:

инжекция (трансфузия) на:


гамавенин - 99.16


гама-глобулин - 99.14

*99.08

трансфузия на кръвозаместител

трансфузия на декстран

*99.09

трансфузия на друга субстанция

трансфузия на:


кръвен заместител


гранулоцити

Изключва:

трансплантация (трансфузия) на костен мозък - 41.0

ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество

*99.10

Инжекция или инфузия на тромболитично вещество

стрептокиназа

тъканен плазминогенен активатор

урокиназа

Изключва:

аспирин – не кодирай

глюкопротеинов ІІВ/ІІІа тромбоцитен инхибитор – 99.20

хепарин – 99.19

самостоятелна съдова перкутанна транслуминална коронарна ангиопластика или коронарна атеректомия със споменаване на тромболитично вещество – 36.02

варфарин – не кодирай

*99.14

инжекция на гама-глобулин

инжекция на имунен серум

*99.15

парентерална инфузия на концентрирани хранителни субстанции

хипералиментация

тотално парентерално хранене

периферно парентерално хранене

*99.18

инжекция или инфузия на електролити

*99.19

инжекция на антикоагуланти

Изключва:

инфузия на drotrecogin alfa (активиран) – 00.11

ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ДРУГо ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество

*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

Изключва:

инжекция или инфузия на антибиотици от клас оксазолидинони – 00.14

*99.22

инжекция на други анти-инфекциозни медикаменти

Изключва:

инжекция или инфузия на антибиотици от клас оксазолидинони – 00.14

*99.23

инжекция на стероид

инжекция на кортизон




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 по клинична генетика (Университетска болница) или Неонатологична клиника/отделение
	Съгласно медицински стандарт по “Неонатология”

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

	3. Клинична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична лаборатория”

	4. Клиника/отделение по образна диагностика (за рентенографски изследвания)
	Съгласно медицински стандарт “Образна диагностика”

	5. Микробиологична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична микробиология”

	6. Вирусологична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт ”Вирусология”

	7. Цитогенетична лаборатория
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	8. Имунологична лаборатория*
	Съгласно медицински стандарт “Имунология”

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

	10. Лаборатория по молекулярна и ензимна диагностика*
	Съгласно медицински стандарт “Клинична лаборатория”

	11. Клиника/отделение по образна диагностика, разполагащо с КТ и/или МРТ*
	Съгласно медицински стандарт “Образна диагностика”


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 под 18 години:

-
лекар със специалност по детски болести 

или лекар със специалност по медицинска генетика;

- лекар със специалност по анестезиология и интензивно лечение;
-
лекар със специалност по клинична лаборатория;

-
лекар със специалност по образна диагностика;

- лекар със специалност по клинична микробиология;

- лекар със специалност по вирусология;
- лекар със специалност по медицинска генетика.

Блок 2. Необходими специалисти за лечение на пациенти на възраст до 28-ия ден от раждането (съгласно медицински стандарт по “Неонатология”):

-
лекар със специалност по неонатология;

- лекар със специалност по анестезиология и интензивно лечение;

-
лекар със специалност по образна диагностика;

-
лекар със специалност по клинична лаборатория;

-
лекар със специалност по медицинска генетика;
- лекар със специалност по клинична микробиология;

- лекар със специалност по вирусология.

ІІ. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ЛЕЧЕНИЕ

1. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ.

1.1. СПЕШНИ:

· Метаболитна криза

· Коматозно състояние

· Гърчов синдром

1.2. ПЛАНОВИ:

· При неясна диагноза за уточняване

2. ЛЕЧЕБЕН АЛГОРИТЪМ.

Метаболитни заболявания: постъпват в клиниката за поставяне на диагноза и лечение, когато са в декомпенсирано състояние. Целта е възстановяване на жизнените показатели, преодоляване на коматозното състояние, изчистване на организма от натрупания токсичен субстрат и стабилизиране на обменните процеси. Разясняване на родителите за допуснатите пропуски в диетичното и медикаментозното лечение с цел предотвратяване на понататъшни метаболитни кризи. 

При хромозомните заболявания и малформативните синдроми хоспитализацията е с цел поставяне на етиологична диагноза. 

По време на хоспитализацията лечението е основно симптоматично.

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.

Според клиничната картина, статуса и след хистологично (при определени нозологии), цитогенетично, молекулярно изследвания.
4. ДЕХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ОПРЕДЕЛЯНЕ НА СЛЕДБОЛНИЧЕН РЕЖИМ.

Пациентът се дехоспитализира при стабилизиране на жизнените показатели и задоволително общо състояние. 

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 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 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 №
....

ДОКУМЕНТ №1

РЕГИСТРИРАНЕ НА ПРОЦЕДУРИ ПО КЛИНИЧНА ПЪТЕКА № 281
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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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