КП № 21 МИАСТЕННИ КРИЗИ с кортикостероиди и апаратна вентилация 
Минимален болничен престой – 20 дни

КОДОВЕ НА БОЛЕСТИ ПО МКБ-10
	Myasthenia gravis и други увреждания на нервно-мускулния синапс

Не включва:
ботулизъм (А05.1)


преходна неонатална Myasthenia gravis (Р94.0)

G70.0
Myasthenia gravis


Ако болестта е предизвикана от лекарствено средство, за неговото идентифициране се използва допълнителен код за външни причини (клас ХХ).

G70.1
Токсични увреждания на нервно-мускулния синапс


При необходимост от идентифициране на токсичното вещес​тво се използва допълнителен код за външни причини (клас ХХ).

G70.2
Вродена или придобита миастения

G70.8
Други увреждания на нервно-мускулния синапс

Увреждания на нервно-мускулния синапс и мускулите при болести, класифицирани другаде

G73.0*
Миастенни синдроми при ендокринни болести


Миастенни синдроми при:

•
диабетна амиотрофия (Е10—Е14† с общ четвърти знак .4)

•
тиреотоксикоза [хипертиреоидизъм] (Е05.—†)

G73.1*
Синдром на Eaton-Lambert (С80†)

G73.2*
Други миастенни синдроми при новообразувания (С00—D48†)

G73.3*
Миастенни синдроми при болести, класифицирани другаде




Забележка: диагнозите, обозначени със (*) от рубриката G73 не могат да се използват като самостоятелни диагнози, а изискват основна диагноза, обозначена със знака (†).
ОСНОВНИ И ДОПЪЛНИТЕЛНИ КОДОВЕ НА ПРОЦЕДУРИ ПО МКБ-9 КМ
	*31.1
ВРЕМЕННА ТРАХЕОСТОМИЯ

трахеостомия за подпомагане на дишането

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 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

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

87.49

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

ДИАГНОСТИЧЕН УЛТРАЗВУК (ЕХОГРАФИЯ)

Включва: ехография

ултразвукова ангиография

ултрасонография

Изключва:

терапевтичен ултразвук- 00.01 –00.09
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
88.92

магнитно резонансно изображение на гръден кош и миокард 

за преценка на хилусна и медиастинална лимфна аденопатия

88.93

магнитно резонансно изображение на гръбначен канал

нива:


шийно


гръдно


поясно (лумбосакрално)

гръбнак

гръбначен мозък

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!

90.59
ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ 

Включва:
биохимични;

хематологични;

хемокоагулационни изследвания
АКС;

имунологични;

хормонални изследвания

ДИАГНОСТИЧНА ФИЗИКАЛНА ТЕРАПИЯ

**93.08
електромиография

Изключва:

ЕМГ на око - 95.25

такава с полисомнография - 89.17

ЕМГ на уретрален сфинктер - 89.23

НЕОПЕРАТИВНА ИНТУБАЦИЯ НА ХРАНОСМИЛАТЕЛНИЯ И РЕСПИРАТОРЕН ТРАКТ
*96.04
поставяне на ендотрахеална тръба

96.07
поставяне на друга (назо-) гастрална сонда

интубация за декомпресия

Изключва:

такова за ентерална инфузия на хранителна субстанция - 96.6

НЕОПЕРАТИВНА ПРОМИВКА НА ХРАНОСМИЛАТЕЛеН ТРАКТ, ПОЧИСТВАНЕ И ЛОКАЛНА ИНСТИЛАЦИЯ
*96.35
стомашно хранене със сонда

ДРУГА МЕХАНИЧНА ВЕНТИЛАЦИЯ
Включва: ндотрахеално 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

*96.70
продължителна механична вентилация с неуточнена продължителност

механична вентилация БДУ

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

99.18
инжекция или инфузия на електролити

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

използвай допълнителен код за:

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.
Клиничната пътека се счита за завършена, ако са извършени и отчетени задължително лечебните процедури с кодове*96.70 и *99.23.
Клиничната пътека не е завършена, ако болният бъде изписан в нестабилизирано състояние и при превеждане в друго лечебно заведение със същата диагноза.

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 неврология
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

	2. Клиника/отделение по неврология със сектор за интензивно лечение с възможност за дихателна реанимация

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

	3. Клинична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична лаборатория”

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

	5. III ниво неонатологична клиника/отделение – за новородени до 28 ден
	Съгласно медицински стандарт “Неонатология”


2. НЕОБХОДИМИ СПЕЦИАЛИСТИ ЗА ИЗПЪЛНЕНИЕ НА КЛИНИЧНАТА ПЪТЕКА.
Блок. 1 Необходими специалисти за лечение на пациенти на възраст над 18 години:
- лекар със специалност но неврология;

- лекар със специалност по анестезиология и интензивно лечение;

- лекар със специалност по клинична лаборатория;

- лекар със специалност но неврология с издадено удостоверение за практикуване на ЕМГ изследвания;

- лекар със специалност по образна диагностика.
Блок. 2 Необходими специалисти за лечение на пациенти на възраст под 18 години:
- лекар със специалност по неврология/детска неврология;

- лекар със специалност по анестезиология и интензивно лечение 

- лекар със специалност по клинична лаборатория;

- лекар със специалност но неврология с издадено удостоверение за практикуване на ЕМГ изследвания;
- лекар със специалност по образна диагностика.
Блок 3. Необходими специалисти за лечение на пациенти на възраст до 28 дни за лечение на неонатална миастения:
- лекар неонатолог;

- невролог.

Забележка: Удостоверенията за практикуване на ЕМГ се издават при следните условия: обучение поне 6 месеца в университетска клиника по неврология или работа в болница като електрофизиолог минимум 1 година. 
ІІ. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ЛЕЧЕНИЕ
- Миастения гравис

- Миастенен синдром на Lambert – Eaton (паранеопластичен при злокачествени заболявания и автоимунен)

- Лекарствено-индуциран миастенен синдром

- Миастенен синдром при интоксикации с фосфорорганични съединения

- Миастенен синдром при ухапвания от скорпиони, змии, отровни риби и др.

- Миастенен синдром при ботулизъм

- Неонатална миастения

- Конгенитална миастения
- Други миастенни синдроми

1. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ в отделение/сектор за интензивно лечение на неврологични заболявания:

СПЕШНИ:
· Тежка форма на генерализирана миастения

· Миастения с изразени булбарни нарушения

· Заплашваща миастенна криза

· Заплашваща холинергична (смесена) криза

· Миастения с дихателни нарушения

Формата и тежестта на миастения гравис се определят съгласно международно приетата класификация на K. Osserman и G. Genkins (1971)

І. Очна миастения – болнично лечение може да се осъществи в неврологична клиника/отделение/сектор в болници, отговарящи на условията по НРД и КП.
ІІ. А. Лека генерализирана миастения – бавна прогресия, без кризи, отговаря на терапията– болнично лечение може да се осъществи в неврологична клиника/отделение/сектор в болници, отговарящи на условията по НРД и КП.
ІІ. Б. Умерено тежка генерализирана миастения - изразени булбарни прояви, слабост и в скелетните мускули, но без кризи, недостатъчен ефект от терапията – болнично лечение може да се осъществи в неврологична клиника/отделение/сектор в болници, отговарящи на условията по НРД и КП, но където има и интензивно отделение.
ІІІ. Остра фулминантна миастения – бърза прогресия, изразени миастенни прояви с респираторни кризи, лош ефект от терапията, обикновено се открива тимом – болнично лечение може да се осъществи в интензивно отделение в болници отговарящи на условията по НРД и КП.
ІV. Късна тежка генерализирана миастения – прогресия от клас І към клас ІІ за 2 години, изразени булбарни прояви и кризи. – болнично лечение може да се осъществи в интензивна/отделение в болници отговарящи на условията по НРД и КП.
В хода на диагностичния и лечебния процес пациентът може да премине от една степен на тежест на миастенните нарушения в друга и съответно на това се променя вида на лечебното заведение (общо неврологично, интензивно, хирургично за тимектомия) и времето на болничния престой.

2. ЛЕЧЕБЕН АЛГОРИТЪМ.
ЛЕЧЕНИЕ ПРИ МИАСТЕННИ КРИЗИ
В хода на миастения гравис при 15-30% от болните настъпва влошаване, което може да бъде провокирано от интеркурентна инфекция, стрес, неадекватни промени в лечението (рязко намаляване или спиране, включване на аминогликозиди или други блокатори на нервно-мускулния синапс), операции, бременност, раждане или от самия ход на заболяването. Развива се миастенна криза, характеризираща се генерализирана мускулна слабост, изразена булбарна симптоматика и патологична изтощаемост на респираторната мускулатура. Развитието на дихателна недостатъчност е основна проява на миастенната криза и налага хоспитализация в интензивно неврологично отделение или ОАИЛ за провеждане на дихателна реанимация.

Неконтролирано покачване на дозата на ацетилхолинестеразните инхибитори при пациенти със задълбочаване на миастенната симптоматика може да доведе до холинергична (наричана от някои автори смесена) криза, с прибавяне на М-холинергични ефекти – повишена бронхиална секреция и слюноотделяне, брадикардия и хипотензия, колики, диария, мускулни фасцикулации. Такива пациенти също са индицирани за настаняване в отделение с възможност за интензивно лечение и реанимация.

Клинични критерии за заплашваща миастенна криза и хоспитализация в отделение за дихателна реанимация:
· дисфония

· чести паузи при говорене и дъвчене

· невъзможност за гълтане на вода

· тахикардия

· тахипнея (честота над 25/min)

· невъзможност за добро откашляне

· участие на спомагателната мускулатура при дишане

· обща, предимно проксимална слабност

· фебрилитет

· витален капацитет по-малко от 20 ml/kg

Терапевтичното поведение по отношение на дихателната функция включва следните елементи:

· Ендотрахеална интубация с внимание за аспирационни усложнения

· ИБВ с/без прилагане на PEEP

· Мониториране на дихателната функция

· След преценка на тежестта на кризата – провеждане на трахеостомия за осъществяване на по-добър тоалет на трахеобронхиалното дърво и комфорт за пациента, и провеждане на продължителна ИБВ.

· Регулярна аспирация на бронхиалните секрети на 1-4 часа, при необходимост – бронхоскопско почистване на бронхиалното дърво.

· Физиотерапия – перкуторен, вибрационен  и постурален масаж, инхалации

· По възможност ранна мобилизация на болните до седнало и право положение, което профилактира развитие на дихателни и тромбоемболични усложнения.

МЕДИКАМЕНТОЗНО ЛЕЧЕНИЕ ПРИ МИАСТЕННИ КРИЗИ

Антихолинестеразна терапия

Обикновено тя е неадекватна (недостатъчна, недостатъчно ефективна или предозирана с влошаването на болния), а от друга страна увеличава бронхиалната секреция. Поради това може да бъде преустановена поне за 24 часа при болните на ИБВ. След това, на фона на ИБВ се назначава умерена доза – 60 mg Pyridostigmine bromide на 6 часа през назогастрална сонда. Рядко се използва парентерален медикамент, i.m или s.c в доза 1/30 от ентералната. При холинергични и смесени кризи временното преустановяване на антихолинестеразната терапия е задължително.

Кортикостероиди

При болни поставени на ИБВ и трахеостомирани, за получаване на сравнително бърз ефект, може да се започне лечение с високи дози кортикостероиди без особен риск от влошаване на миастенията. Обикновено се назначава Methylprednisolone 80-120 mg i.v. в сутрешна инфузия в банка физиологичен серум. Дозата се намалява много бавно с 20 mg на 2-4 седмици при оценка на клиничното състояние. Може да се премине на алтернантна схема след стабилизиране на състоянието и отвикване от респиратора. 
Съпътстващо лечение:

Гастропротектор: Парентерални H2 блокери – Famotidine, Nizatadine.
Протонни инхибитори (Omeprazole)
KCl 15% amp бавно i.v. на перфузор или в банки, според стойностите на серумния K+
Симптоматично лечение при миастенните кризи

Антибиотици:

За профилактика и лечение на съпътстващи инфекции (пневмония, уроинфекции, сепсии, др.)

Предпочитана група – цефалоспорини от втора, трета и четвърта генерация.

Гастропротектори

Корекция на електролитен дисбаланс и хипопротеинемия

Нискомолекулярни хепарини (Enoxaparin, Nadroparin) или антиагрегантни дози на субкутанен Heparin при по-дълго имобилизирани болни.
Хранене и интензивни грижи

Важен елемент от грижите за пациентите с миастенни кризи е осигуряване на достатъчно калории (около 30 cal/kg/d) и състав (с високо съдържание на протеини) хранене. Основен метод на хранене е ентерален през назогастрална сонда, допълнена от парентерални инфузии на хранителни субстанции, проследява се ЦВН. Профилактират се флеботромбози, ателектази, бронхопневмонии.

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.
Базира се на анамнестичните данни, соматичния и неврологичния статус, направените неврофизиологични, образни и имунологични изследвания, клиничния ход на заболяването.

4. ДЕХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ОПРЕДЕЛЯНЕ НА СЛЕДБОЛНИЧЕН РЕЖИМ.
Пациентите се изписват след компенсиране на миастенната криза и преминаване на перорална терапия с антихолинестеразни средства и поддържащи дози имуносупресивна терапия. 

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”.
СКАЛА ЗА ОБЕКТИВНА ОЦЕНКА НА МИАСТЕНИЯ ГРАВИС

Име на пациента:.............................................................................................................................
Години:..........  Медикамент:............................  Лекар:.................................................................
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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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