КП №13 НАСЛЕДСТВЕНИ И ДЕГЕНЕРАТИВНИ ЗАБОЛЯВАНИЯ НА НЕРВНАТА СИСТЕМА ПРИ ВЪЗРАСТНИ ПАЦИЕНТИ, ЗАСЯГАЩИ ЦНС И МОТОРНИЯ НЕВРОН (ЛАС)
Минимален болничен престой - 3 дни
КОДОВЕ НА БОЛЕСТИ ПО МКБ-10
	G10
Болест на Huntington
Хорея на Huntington

Наследствена атаксия

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


детска церебрална парализа (G80.—)


разстройства на обмяната на веществата (Е70—Е90)

G11.1
Ранна малкомозъчна атаксия


Забележка:   Започва обикновено преди 20-годишна възраст.


Ранна малкомозъчна атаксия с:

•
есенциален тремор

•
миоклонии [атаксия на Hunt]

•
запазени сухожилни рефлекси


Атаксия на Friedreich (автозомно-рецесивна)


Х-свързана рецесивна спиноцеребеларна атаксия

G11.2
Късна малкомозъчна атаксия


Забележка:
Започва обиконвено след 20-годишна възраст.

G11.4
Наследствена спастична параплегия

G11.8
Друга наследствена атаксия

Спинална мускулна атрофия и сродни синдроми
G12.2
Болест на двигателния неврон


Фамилна болест на двигателния неврон


Латерална склероза:

•
амиотрофична

•
първична


Прогресираща:

•
булбарна парализа

•
спинална мускулна атрофия

Други дегенеративни болести на базалните ганглии

Не включва:
мултисистемна дегенерация (G90.3)

G23.1
Прогресираща надядрена офталмоплегия [Steele-Richardson-Olszewski]

G23.2
Стриатонигрална дегенерация

G23.8
Други уточнени дегенеративни болести на базалните ганглии


Вкалцяване на базалните ганглии

Дистония

Включва: 
дискинезия

Не включва: 
атетозна церебрална парализа (G80.3)

G24.1
Идиопатична фамилна дистония


Идиопатична дистония БДУ

G24.2
Идиопатична нефамилна дистония

G24.4
Идиопатична орофациална дистония


Орофациална дискинезия

Други екстрапирамидни и двигателни нарушения
G25.0
Есенциален тремор


Фамилен тремор


Не включва:
тремор БДУ (R25.1)

G25.2
Други уточнени форми на тремор


Интенционен тремор 

G25.3
Миоклонус


Миоклонус, предизвикан от лекарствени средства


При необходимост от идентифициране на лекарственото средство се използва допълнителен код за външни причини (клас ХХ).


Не включва:
лицева миокимия (G51.4)


миоклонична епилепсия (G40.—)

G25.5
Други видове хорея


Хорея БДУ


Не включва:
хорея БДУ, със засягане на сърцето (I02.0)


хорея на Huntington (G10)


ревматична хорея (I02.—)


хорея на Sydenham (I02.—)

G25.6
Тикове, предизвикани от лекарствени средства и други тикове с органичен произход


При необходимост от идентифициране на лекарственото средство се използва допълнителен код за външни причини (клас ХХ).


Не включва:
синдром на de la Tourette (F95.2)


тик БДУ (F95.9)

G25.8
Други уточнени екстрапирамидни и двигателни нарушения


Синдром на “неспокойните” крака


Синдром на скования човек

Болест на Алцхаймер

Включва:
сенилна и пресенилна форма

Не включва:
сенилна:

•
дегенерация на главния мозък, НКД (G31.1)

•
деменция БДУ (F03)


сенилност БДУ (R54)

G30.0
Ранна болест на Алцхаймер


Забележка:
Начало на заболяването - обикновено до 65-годишна възраст.

G30.1
Късна болест на Алцхаймер


Забележка: 
Начало на заболяването - обикновено след 65-годишна възраст.

G30.8
Други форми на болестта на Алцхаймер

Други дегенеративни болести на нервната система, некласифицирани другаде

Не включва: 
синдром на Reye (G93.7)

G31.0
Ограничена атрофия на главния мозък


Болест на Pick

Прогресираща изолирана афазия

Други дегенеративни нарушения на нервната система при болести, класифицирани другаде
G32.0*
Подостра комбинирана дегенерация на гръбначния мозък при болести, класифицирани другаде


Подостра комбинирана дегенерация на гръбначния мозък при недоимък на витамин В12 (Е53.8†)




Забележка: Код G32.0* не може да се използва като самостоятелен диагностичен код, а е допълнителен към основен код Е53.8†.
ОСНОВНИ И ДОПЪЛНИТЕЛНИ КОДОВЕ НА ПРОЦЕДУРИ ПО МКБ-9КМ
	ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА ЧЕРЕП, ГЛАВЕН МОЗЪК И МЕНИНГИТЕ МУ

**01.13

затворена (перкутанна) (иглена) биопсия на главния мозък

боререн достъп

стереотаксичен метод

**01.14

отворена биопсия на главния мозък

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА ГРЪБНАЧНИЯ МОЗЪК И ГРЪБНАЧНОМОЗЪЧНИЯ КАНАЛ

**03.31

спинална пункция

лумбална пункция за отстраняване на контраст

Изключва: 

лумбална пункция за вкарване на контраст (миелография) - 87.21

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА ОРБИТА И ОЧНА ЯБЪЛКА

16.21
офталмоскопия
*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 ЛИЦЕ, ГЛАВА И ШИЯ

Изключва:

ангиография - 88.40-88.68

87.17

друго рентгеново изследване на череп

латерална проекция на череп

сагитална проекция на череп

тангенциална проекция на череп

ДРУГО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ГРЪДЕН КОШ

Изключва:

ангиокардиография - 88.50-88.58

ангиография - 88.40-88.68

87.41

КАТ на гръден кош

КАТ скениране на гръдния кош

електронна субтракция на гръдния кош

фотоелектричен отговор на гръдния кош

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

87.49

друго рентгеново изследване на гръден кош

рентгеново изследване на:


бронхи, БДУ


бял дроб, БДУ


диафрагма, БДУ


медиастинум, БДУ


сърце, БДУ


трахея, БДУ

МЕКОТЪКАННО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КОРЕМ

Изключва:

ангиография - 88.40-88.68

88.01

КАТ на корем

КАТ скениране на корем

Изключва:

КАТ скениране на бъбреци - 87.71

ДРУГО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ

88.38

друга КАТ

неуточнена КАТ

Изключва:

КАТ скениране на:


корем - 88.01


глава - 87.03


бъбрек - 87.71


гръден кош - 87.41

ДИАГНОСТИЧЕН УЛТРАЗВУК (ЕХОГРАФИЯ)

Включва: ехография

ултразвукова ангиография

ултрасонография

Изключва:

терапевтичен ултразвук- 00.01 –00.09

88.71

диагностичен ултразвук на глава и шия 

определяне на изместване на средната линия на мозък

ехоенцефалография

Изключва:

око - 95.13

88.72

диагностичен ултразвук на сърце

ехокардиография

интраваскуларен ултразвук на сърце

ДРУГО ДИАГНОСТИЧНО ОБРАЗНО изображение

**88.91

магнитно резонансно изображение на мозък и мозъчен ствол

Изключва:

интраоперативно магнитно резонансно изображение – 88.96

магнитно резонансно изображение в реално време – 88.96

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

Изключва:

изследване на ухо - 95.41-95.49

изследване на око  - 95.01-95.26

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

89.13

неврологично изследване

**89.14

електроенцефалограма

Изключва:

такава с полисомнография - 89.17

**89.15

други неоперативни неврологични функционални тестове 

слухови провокирани потенциали

соматосензорни провокирани потенциали

89.19

видео- и радио-телеметрирано електроенцефалографско мониториране

радиографично ЕЕГ мониториране

видео ЕЕГ мониториране

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

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

89.29

други неоперативни измервания на пикочо-половата система

биопроба (посявка) на урина

бъбречен клирънс

химично изследване на урина

ДРУГИ НЕОПЕРАТИВНИ СЪРДЕЧНИ И СЪДОВИ ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ

Изключва:

ЕКГ на плод - 75.32

89.50

амбулаторно сърдечно мониториране

аналогови устройства (тип Holter)

89.52

електрокардиограма

ЕКГ БДУ

ЕКГ (с 12 и повече отвеждания)

ЦИРКУЛАТОРНО МОНИТОРИРАНЕ

Изключва:

електрокардиографско мониториране при операция - не кодирай!

89.61

мониториране на системно артериално налягане

89.62

мониториране на централно венозно налягане

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР

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

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

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

90.04
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ НЕРВНАТА СИСТЕМА И ЛИКВОР - паразитология

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

**90.09
ИЗСЛЕДВАНЕ НА ЛИКВОР 
Общо изследване на ликвор, проетинограма, имуноглобулини

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ

90.51
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - бактериална намазка

90.52
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - култура

90.53
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - култура и чувствителност

90.54
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - паразитология

90.55
МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - токсикология

**90.59
ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ 
Включва:
биохимични;

хематологични;

хемокоагулационни изследвания

Серумна електрофореза

Генетично изследване, ДНК анализ

ДИАГНОСТИЧНА ФИЗИКАЛНА ТЕРАПИЯ

93.01

функционална оценка

93.02

оценка на стойката

93.04

мануално изследване на мускулна функция

93.05

тест на обем движения

93.06

измерване дължина на крайник

93.07

измерване на тяло

измерване на обиколка

измерване обиколка на череп

**93.08

електромиография

Изключва:

ЕМГ на око - 95.25

такава с полисомнография - 89.17

ЕМГ на уретрален сфинктер - 89.23

ПСИХОЛОГИЧНА ОЦЕНКА И ТЕСТВАНЕ

94.01

прилагане на тест за интелигентност

прилагане на:


Stanford-Binet


скала за интелигентност за възрастни по Wechsler


скала за интелигентност на деца поWechsler

94.02

прилагане на психологичен тест

прилагане на:


визуално-моторен образен тест на Bender


визуален ретенционен тест на Bendon


мултифазен тест на личността - Minnesota


скала за паметта по Wechsler

94.03

анализ на характера

94.08

друга психологична оценка и тестване

ПСИХИАТРИЧНИ ПРЕГЛЕДИ (интервю), КОНСУЛТАЦИИ И ОЦЕНКИ

94.11

определяне на психичен статус

клинично определяне на психичен статус

оценка за наказателна отговорност

оценка на свидетелска годност

определяне на правно-медицински психичен статус

определяне на психичен статус, БДУ

ОБЩО И СУБЕКТИВНО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ОКО

95.02

пълно изследване на око

изследване на око, покриващо всички аспекти на визуалната система

95.09

изследване на око, неуточнено

проверка на визус БДУ

ОБЕКТИВНИ ФУНКЦИОНАЛНИ ТЕСТОВЕ НА ОКО

Изключва:
такива с полисомнография – 89.17

**95.23

визуални евокирани потенциали

НЕОПЕРАТИВНИ ПРОЦЕДУРИ СВЪРЗАНИ С ЧУВАНЕТО

95.41

аудиометрия

5 - тонална аудиометрия по Békésy

импедансна аудиометрия

рефлекторен отговор на стремето

субективна аудиометрия

тимпанограма

95.42

клиничен тест на слуха

камертонов тест

тест с шепотна реч

НЕОПЕРАТИВНА ИНТУБАЦИЯ НА ХРАНОСМИЛАТЕЛНИЯ И РЕСПИРАТОРЕН ТРАКТ

96.04

поставяне на ендотрахеална тръба

НЕОПЕРАТИВНА ПРОМИВКА НА ХРАНОСМИЛАТЕЛеН ТРАКТ, ПОЧИСТВАНЕ И ЛОКАЛНА ИНСТИЛАЦИЯ

96.35

стомашно хранене със сонда

ДРУГА МЕХАНИЧНА ВЕНТИЛАЦИЯ

Включва: ендотрахеално респираторно асистиране

интермитираща мандаторна вентилация (IMV)

позитивно крайно експираторно налягане (PEEP)

вентилация с подпомагащо налягане (PSV)

такива през трахеостома

отвикване на интубиран (ендотрахеално) пациент

такава при трахеостомия

Изключва:

същото с маска - 93.90-93.99

същото с назална канюла - 93.90-93.99

същото с назален въздуховод - 93.90-93.99

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

продължително позитивно налягане в дихателните пътища (CPAP) - 93.90

дишане с интермитиращо позитивно налягане (IPPB) - 93.91

Забележка:

Eндотрахеална интубация

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

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

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

Трахеостомия

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

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

*96.71

продължителна механична вентилация под 96 последователни часа

*96.72

продължителна механична вентилация за 96 или повече последователни часа 

ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество

Включва:


подкожна инжекция или инфузия с местно или общо действие


интрамускулна инжекция или инфузия с местно или общо действие


интравенозна инжекция или инфузия с местно или общо действие

*99.15

парентерална инфузия на концентрирани хранителни субстанции

хипералиментация

тотално парентерално хранене

периферно парентерално хранене

ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ДРУГо ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество

Включва: 


подкожна инжекция или инфузия с местно или общо действие


интрамускулна инжекция или инфузия с местно или общо действие


интравенозна инжекция или инфузия с местно или общо действие

*99.21

инжекция на антибиотик

Изключва:

инжекция или инфузия на антибиотици от клас оксазолидинони – 00.14

*99.23

инжекция на стероид

инжекция на кортизон

*99.29

инжекция или инфузия на друго лечебно или профилактично вещество

ЛЕЧЕБНА АФЕРЕЗА или друга инжекция, прилагане или инфузия на друго лечебно или профилактично вещество
*99.75

прилагане на невропротективно вещество




Забележка: ** основни диагностични процедури

*основни терапевтични процедури

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

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

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

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

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

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

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

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

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

	8. ЕМГ – кабинет, вкл. за изследване на предизвикани потенциали - стволови слухови, зрителни, сомато-сензорни
	Съгласно Наредба №18 от 20.06.2005 на МЗ

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

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

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

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

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


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

2. НЕОБХОДИМИ СПЕЦИАЛИСТИ ЗА ИЗПЪЛНЕНИЕ НА КЛИНИЧНАТА ПЪТЕКА.
-
лекар - специалист по нервни болести;

-
лекар - специалист по клинична лаборатория; 

-
лекар - специалист по очни болести;

-
лекар - специалист по образна диагностика;

-
лекар - специалист по физикална и рехабилитационна медицина;
-
лекар - специалист по УНГ; 

-
лекар - специалист по ушно-носно-гърлени болести или невролог, притежаващ удостоверение за придобит опит в областта на отоневрологията;

За ЕЕГ: Специалист – невролог с издадено удостоверение за практикуване на ЕЕГ изследване.

За ЕМГ: Специалист – невролог с издадено удостоверение за практикуване на ЕМГ изследване.

Удостоверенията се издават при следните условия: преминато обучение (индивидуално или в рамките на клинична ординатура) по ЕЕГ, ЕМГ и доплерова сонография в университетските клиники по неврология в продължение на минимум 6 месеца или работещ в болницата електрофизиолог минимум от 1 г.

ІІ. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ЛЕЧЕНИЕ
1. ИНДИКАЦИИ ЗА ХОСПИТАЛИЗАЦИЯ.
1.1. СПЕШНИ:
· Болен с АЛС и прояви на възпалителни белодробни нарушения;

· Болен с АЛС и прояви на дихателна недостатъчност;
· Болен с невромускулно заболяване и пневмония, дихателна недостатъчност;
· Болен с невромускулно заболяване и сърдечна недостатъчност, ритъмни нарушения.
1.2. ПЛАНОВИ:
· За диагностициране на болни с болест на Alzheimer в лек стадий на дегенеративна деменция (над 18 точки по Mini Mental State Examination (MMSE) и умерен стадий (MMSE над 11 т.): наличие на когнитивни нарушения в различни области (паметови нарушения самостоятелно или в съчетание с упадък на други когнитивни функции - назоваване, ориентация, смятане, разпознаване на лица, обличане и др.); нарушение на способността за справяне с ежедневните дейности (съобразено с досегашните умения и навици): да извършва домакински дейности, да се справя с финансите си, да се ориентира при ползването на обществен транспорт, да пазарува, да ползва телефон, и др.; наличие на депресия с късно начало, неповлияваща се от специфично антидепресивно лечение. За провеждане на терапевтични курсове и рехабилитация. Болни в тежкия стадий на деменция (под 12 т. по MMSE ), в който психиатричната симптоматика придобива първостепенно значение за терапевтична намеса, се насочват след консултация с психиатър за лечение и обгрижване в психиатрични здравни заведения или медико-социални структури пригодени за обслужването на този контингент болни).

· За диагностициране на “мултисистемна атрофия”, при пациенти със съчетание на паркинсонизъм, автономна дисфункция, церебеларни и пирамидни разстройства в различни комбинации. 

· За назначаване на терапия с леводопа и симптоматично лечение на автономните нарушения на нервната система при пациенти с мултисистемна атрофия.
· За диагностициране на “прогресивна супрануклеарна пареза” при развитие на акинетико-ригиден паркинсонов синдром, псевдобулбарен, супрануклеарен (вертикалната погледна пареза), дементен и изразени постурални нарушения. 

· При прогресивна супрануклеарна пареза и необходимост за назначаване на терапия с леводопа и симптоматично лечение.
· За диагностициране на хорея на Хънтингтон при клинични данни за начални хореични хиперкинези и по-късно интелектуална деградация (субкортикална деменция със забавен мисловен процес, затруднение в планирането и изпълнението на комплексни задачи, без афазия, апраксия и агнозия).
· За назначаване на невропротективна терапия и такава, свързана с хиперкинезите и психичните нарушения при хорея на Хънтингтон.
· За диагностично верифициране на церебеларни дегенеративни заболявания (спиноцеребеларни, церебеларни и цереброцеребеларни атаксии) или корекция на диагнозата.
· При относително влошаване на състоянието на болния с церебеларни дегенеративни заболявания (спиноцеребеларни, церебеларни и цереброцеребеларни атаксии), свързано с основната симптоматика.

· За диагностициране на АЛС при наличие на: мускулна слабост на крайник или част от крайник; хипотрофия на крайник или част от крайник; потрепвания по крайниците и/или туловището; пареза на крайник или част от него; нарушение в говора или гълтането.
· За провеждане на терапевтични курсове и рехабилитация при невромускулни заболявания. 

Забележка: При деменции хоспитализацията е за уточняване на диагнозата еднократно. Всички допълнителни изследвания и лечение се извършват амбулаторно.
2. ЛЕЧЕБЕН АЛГОРИТЪМ. 
Лечението започва след уточняване на диагнозата на базата на клиничните симптоми и проведените необходими изследвания.
За диагностициране на болест на Alzheimer: 

· необходими изследвания: ПКК, биохимично изследване на кръв, урина, невропсихологично изследване; за етиологично изясняване на деменцията: серологично изследване за HIV; ЕЕГ, КТ и МРТ на главен мозък; доплерова сонография; психиатрична консултация за определяне на вида и степента на психиатричните симптоми и синдроми (при необходимост).

· допълнителни изследвания: кардиологична и други консултации с оглед уточняване на придружаващите заболявания, които допринасят за когнитивния дефицит довел до деменция; ликворно изследване (при необходимост); мозъчна биопсия (при необходимост).
За диагностициране на мултисистемна атрофия: КТ, МРТ на главен мозък, офталмологичен статус, изследване на автономна нервна система при необходимост.
За диагностициране на прогресивна супрануклеарна пареза: КТ, МРТ на главен мозък, офталмологичен статус, психологично изследване, ЕМГ (треморограма).

За диагностициране на хорея на Хънтингтон: КТ, МРТ, психологично изследване, психиатрична консултация.

За диагностициране на есенциален тремор: ЕМГ (треморограма).

За диагностициране на церебеларни дегенеративни заболявания (спиноцеребеларни, церебеларни и цереброцеребеларни атаксии): КТ и МРТ на главен и гръбначен мозък, ликворно изследване (общо и електрофореза, Ig), миелография; вирусологични, серологични изследвания за луес, НІV; ЕЕГ; ЕМГ; евокирани потенциали (стволови слухови ЕП, зрителни ЕП, соматосензорни); отоневрологично изследване, ехография на вътрешни органи, вкл. ехокардиография, биопсия от периферен нерв и мускул; невровегетологично изследване; имунологично изследване; генетично изследване. 
За диагностициране на АЛС: ЕМГ, изследване на СРК, СРК-МВ, алдолаза, АСАТ, АЛАТ, КТ и МРТ на шиен гръбнак (и на лумбален при необходимост) и лумбална пункция и ликворно изследване при необходимост; ЕКГ, функционална оценка на двигателната дейност; генетично изследване.
ЛЕЧЕНИЕ:

При болест на Alzheimer: при пациенти в лекия и умерен стадий на деменция (MMSE>11 точки) се цели редуциране на симптомите и забавяне на прогресията, отсрочване и предотвратяване на тежките стадии на деменция, свързани с пълна загуба на автономията на болните: 
· Лечение на когнитивните нарушения:

Медикаменти на първи избор: инхибитори на ацетилхолинестеразата - Donepezil (5-10 mg дневно) или Rivastigmine (6-12 mg дневно); (след 3-6 месеца курс с оптимална доза без ефект от лечението, с прогресивно влошаване на когнитивните функции и/или на справянето с ежедневните дейности, оценени със съответните скали, се преминава към друг медикамент от същата група).

Медикаменти на втори избор самостоятелно и в комбинация:

- инхибитори на ацетилхолинестеразата: Galantamine (15-30 mg дневно, но няма регистрирана индикация за лечение на болестта на Alzheimer).
- невропротектори и антиоксиданти: Nicergoline (30-60 mg дневно), Selegiline (5-10 mg дневно), Ginkgo biloba (120 mg дневно), Alpha-tocopherol (100-200 mg дневно).
Синдромологично и симптоматично лечение:
- лечение на депресията: Fluoxetine (20-80 mg дневно), Sertraline (50-150 mg дневно), Fluvoxamine (50-100 mg дневно), Mianserine (30-90 mg дневно).
- лечение на поведенческите нарушения/ажитираност и неспокойствие:
Атипични невролептици: Amisulpride (200 mg дневно), Risperidone (0,5-1,5 mg дневно), Olanzapine ( 5-10 mg дневно).
Конвенционални невролептици: Flupenthixol (0,25-6 mg дневно), Thioridazine (10-150 mg дневно), Haloperidol (0,3-1,5 mg дневно).
- лечение на сънните разстройства (Zolpidem, Zopiclone).
- антиконвулсанти: Valproate (20-30 mg/kg тегло), Carbamazepine (600-1200 mg дневно).
Когнитивна рехабилитация и стимулация; физикална рехабилитация.
Мултисистемна атрофия: за въздействие върху екстрапирамидните симптоми и автономните нарушения. Леводопа (Синемет 250, Мадопар 250), начална доза - 3х1/2 т. до оптимална 1-1.5 г. дневно. (При неефективно лечение с леводопа не се включват допаминови агонисти). Антихолинергични средства (Паркизан, Акинетон) до 10-12 мг. дневно в три приема; Амантадин 200-300 мг. дневно при неефективно лечение с допаминергични и антихолинергични средства. Лечението на автономните нарушения е насочено предимно към ортостатичната хипотония и инконтиненцията. Минералкортикостероиди, а при неуспех - индометацин три пъти по 25 мг. дневно. При чести позиви и инконтиненция на урина се прилагат антихолинергични средства – Детрузитол два пъти по 2мг., оксибутинин 5-10 мг. вечер. 
Прогресивна супрануклеарна пареза - препарати на леводопа, амантадин и амитриптилин. 

Хорея на Huntington: с изразени хореични хиперкинези, които инвалидизират болния - включва се лечение с невролептици: Халоперидол в доза от 2 до 10 мг. (значителни странични реакции); Клозапин (Лепонекс) в дози от 25 до 100 мг. намалява хореичните хиперкинези без да предизвиква екстрапирамидни странични реакции. Амантадинсулфат (PK-MERZ) намалява хореичните хиперкинези в доза 300-400 мг. дневно. Лекарства, които изчерпват пресинаптичните моноамини (Тетрабеназин).
Невропротективни медикаменти: коензим Q10 (антиоксидант и ко-фактор, включен в електронния митохондриален трансфер), в доза 600 мг. дневно забавя до известна степен развитието на хореята.

При депресии и афективни разстройства се прилагат антидепресанти – селективни серотонин-реъптейк инхибитори и трициклични антидепресанти. Психозите се третират с атипични невролептици – Клозапин, Оланзепин.

При есенциален тремор – бета-блокери, бензодиазепини, някои антиконвулсанти. глутетимид. 

Церебеларни дегенеративни заболявания (спиноцеребеларни, церебеларни и цереброцеребеларни атаксии): 

· ацетазоламид при периодична церебеларна атаксия;
· симптоматично лечение:

- clonazepam, valproat - при миоклонични хиперкинези;
- миорелаксанти при проява на спастичност;
- нивалин;
- ноотропни медикаменти.
Амиотрофична латерална склероза: 
- патогенетично медикаментозно - провежда се с Riluzole в съответствие с национална програма/консенсус за лечение на АЛС; 
- симптоматично медикаментозно –аскорбинова киселина (Vitamin С) 600-900 mg/дневно, алфа токоферол (Vitamin Е) 300-600 mg/дневно, Geritamin 1-2 перли дневно, Nivalin s.c. максимална дневна доза 20 mg в постепенно покачваща се доза; 
- лечебен масаж и лечебна физкултура.
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.
Диагнозата “Мултисистемна атрофия” се поставя при наличието на акинетико-ригиден синдром, церебеларни, автономни и пирамидни нарушения. Налице е двустранна симптоматика без асиметрия, липсва статичен тремор и прилагането на леводопа не води до значително подобрение на състоянието. При КАТ и МРТ се установява атрофия на церебеларните хемисфери, вермиса и понса. МРТ показва хипоинтензитет в путамен по-изразен в сравнение с паркинсоновата болест. 

Диагнозата “Прогресивна супрануклеарна пареза” се поставя при наличие в началото на акинетико-ригиден синдром, нарушения в походката и постурални нарушения. По-нататък се прибавят вертикална погледова пареза, псевдобулбарна пареза, както и когнитивни нарушения. При компютърната томография се намира атрофия на моста и средния мозък, като предно-задния диаметър на последния е под 15 мм. 

Диагнозата “Хорея на Хънтингтон” се поставя на базата на анамнестичните данни за бавно постепенно развитие на неволеви движения и когнитивни нарушения, неврологичния и психичен статус (хореични хиперкинези, субкортикална деменция) и параклиничните изследвания и консултации (КАТ на главен мозък и психиатрично изследване). 

Диагнозата “Есенциален тремор” се поставя след клинично и ЕМГ изследване (треморограма).

Диагнозата “церебеларни дегенеративни заболявания (спиноцеребеларни, церебеларни и цереброцеребеларни атаксии)” се поставя на базата на анамнестичните данни, соматичния и неврологичен статус, проведените лабораторни изследвания , наличието на наследственост и клиничния ход на заболяването.

Диагнозата “Амиотрофична латерална склероза” (в съответствие с национална програма/консенсус за лечение на АЛС) се поставя съобразно с данните от анамнезата, клиничната картина и електромиографските критерии за наличие на дефинитивна преднорогова увреда в изследваните мускули. От другите проведени изследвания: невроизобразяващи, изследване на кръвен серум, кръвна картина и лумбален ликвор, не се установяват данни отхвърлящи диагнозата АЛС. 
4. ДЕХОСПИТАЛИЗАЦИЯ И ОПРЕДЕЛЯНЕ НА СЛЕДБОЛНИЧЕН РЕЖИМ.
Довършване на лечебния процес и проследяване

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

След диагностициране на дегенеративно заболяване на нервната система и започване на необходимото лечение в лечебно заведение за болнична помощ, пациентите се изписват от неврологичната клиника (отделение) и се насочват се за един контролен преглед от болницата след 30 дни от изписването и за домашно лечение под контрола на ОПЛ или специалиста невролог. Действия на ОПЛ: Лично преглежда болните соматично един път на три месеца и при всяко влошаване на състоянието им ги насочва към специалиста невролог от извънболнична помощ; изписва ежемесечно специфичната терапия на болните, назначена от специалиста невролог; не променя специфичната терапията без консултация със специалиста невролог; извършва домашни посещения при влошаване на състоянието на пациентите и лекува всички соматични усложнения; спешно консултира болните със специалист невролог при поява на нови симптоми. Лично ръководи лечението на оставените по собствено желание на домашно лечение болни след консултация с невролог. Действия на специалиста - невролог в ИМП: преглежда болния веднъж на 3 месеца и при всяко влошаване и наблюдава за засилване на симптоматиката и поява на нови симптоми; извършва консултация винаги когато болният е насочен от ОПЛ; извършва домашни посещения по искане на ОПЛ; насочва за необходими изследвания; насочва болните към ОПЛ с подробно медицинско заключение и индивидуален план за лечение. При показания насочва болните за стационарно лечение.

Пациентите с болест на Alzheimer могат да се насочат към различни социални заведения или към хосписи с подробна епикриза и мнение за по-нататъшно лечение.
Пациентите с АЛС се изписват за лечение в амбулаторни условия. Контролни прегледи за проследяване на състоянието - на третия и шестия месец от изписването. При лечение с Riluzole е необходим контрол на: СУЕ, Le с диференциално броене, Er, Hb, Ht, креатинин, АSAT, АLAT, общ и директен билирубин на тримесечни интервали. При отклонение на някой от посочените показатели контрол на интервал от 15-30 дни (според степента на отклоненията), след консултация с лекуващия невролог. Амбулаторен контрол от личния лекар на дихателната функция (респираторна подвижност – клинично, аускултаторно за шумова находка; контрол на FVC). 

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 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, отразен в ИЗ.

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

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

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

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