КП № 1 системни заболявания на съединителната тъкан
Препоръчителен болничен престой:

при неусложнени форми - 21 дни, 

при новооткрити и усложнени – 31 дни

І. Методични изисквания

1. Кодове по МКБ.

Кодове на болести по МКБ-10

	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

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

G73.7*
Миопатия при болести, класифицирани другаде


Миопатия при:

•
ревматоиден артрит (М05—М06†)

•
склеродермия (М34.8†)

•
синдром на Sjögren (М35.0†)

•
системен lupus (М32.1†)

Увреждания на склерата и роговицата при болести, класифицирани другаде
H19.3*
Кератит и кератоконюктивит при болести, класифицирани другаде


Сух кератоконюнктивит (M35.0†)
Перикардит при болести, класифицирани другаде
I32.8*
Перикардит при други болести, класифицирани другаде


Перикардит (при):

•
ревматоиден (М32.1†)

•
системен лупус еритематодес (М32.1†)

•
уремичен (N18.8†)

Ендокардит и увреждания на сърдечните клапи при болести, класифицирани другаде
Включва:
увреждане на ендокарда при:

•
кандидозна инфекция (В37.6†)

•
гонококова инфекция (А54.8†)

•
болест на Libman - Sacks (М32.1†)

•
менингококова инфекция (А39.5†)

•
ревматоиден артрит (М05.3†)

•
сифилис (А52.0†)

•
туберкулоза (А18.8†)

•
коремен тиф (А01.0†)

I39.0*
Увреждания на митралната клапа при болести, класифицирани другаде

I39.1*
Увреждания на аортната клапа при болести, класифицирани другаде

I39.2*
Увреждания на трикуспидалната клапа при болести, класифицирани другаде

I39.3*
Увреждания на пулмоналната клапа при болести, класифицирани другаде

I39.4*
Увреждания на няколко клапи при болести, класифицирани другаде

Други болести на периферните съдове

Не включва:
локални студови реакции (Т69.1)


измръзване (Т33—Т35)


окопна длан и окопно стъпало (Т69.0)


спазъм на мозъчна артерия (G45.9)

I73.0
Синдром на Raynaud


Raynaud:

•
болест

•
гангрена 

•
феномен (вторичен)

Респираторни нарушения при болести, класифицирани другаде

J99.1*
Респираторни нарушения при други дифузни нарушения на съединителната тъкан


Респираторни нарушения при:

•
дерматомиозит (М33.0—М33.1†)

•
полимиозит (M33.2†)

•
синдром на Sjögren (M35.0†)

•
системен(-на):

•
лупус еритематодес (M32.1†)

•
склеродермия (M34.8†)

•
грануломатоза на Wegener (M31.3†)
Възлест полиартериит и наследствени състояния
М30.0
Възлест полиартериит

М30.1
Полиартериит с увреждане на белия дроб [Churg-Strauss]


Алергичен грануломатозен ангиит

М30.3
Слузно-кожен-лимфонодуларен синдром [Kawasaki]

М30.8
Други състояния, свързани с възлест полиартериит


Кръстосан полиангиит-синдром

Други некротизиращи васкулопатии
М31.0
Суперчувствителен ангиит


Синдром на Goodpasture

М31. 1
Тромботична микроангиопатия 


Тромботична тромбоцитопенична пурпура

М31.2
Злокачествен срединен гранулом

М31.3
Грануломатоза на Wegener


Некротизираща респираторна грануломатоза

М31.4
Синдром на аортната дъга [Takayasu]

М31.5
Гигантоклетъчен артериит с ревматична полимиалгия

М31.6
Други гигантоклетъчни артериити

М31.8
Други уточнени некротизиращи васкулопатии


Хипокомплементемичен васкулит

Дисеминиран lupus erythematodes
Не включва:  lupus erythematodes (дискоиден) (БДУ) (L93.0)

М32.0
Дисеминиран лекарствен lupus erythematodes

М32.1†
Дисеминиран lupus erythematodes с увреждане на други органи или системи


Дисеминиран lupus erythematodes с увреждане на:

•
белия дроб (J99.1*)

•
бъбреците (N08.5* , N16.4*)


Болест на Libman-Sacks (I39.—*)


Перикардит при дисеминиран lupus erythematodes (I32.8*)

М32.8
Други форми на дисеминиран lupus erythematodes

Дерматополимиозит
М33.0
Ювенилен дерматомиозит

М33.1
Други дерматомиозити

М33.2
Полимиозит

Системна склероза
Включва:
склеродермия

Не включва:
склеродермия:
•
локализирана (L94.0)
•
неонатална (Р83.8)

М34.0
Прогресивна системна склероза

М34.1
Синдром CR(E)ST


Съчетание на калциноза, синдром на Рейно, дисфункция на хранопровода, склеродактилия и телеангиектазия

М34.2
Системна склероза, предизвикана от лекарствени средства и химични продукти

М34.8
Други форми на системна склероза


Системна склероза с:

•
увреждане на белия дроб† (J99.1*)

•
миопатия† (G73.7*)

Други системни увреждания на съединителната тъкан
Не включва:  реактивна перфорираща колагеноза (L87.1)

М35.0 
Синдром на Sjögren


Синдром на Sjögren с:
•
белодробни увреждания† (J99.1*)
•
кератоконюнктивит† (Н19.3*)
•
тубулоинтестицилни увреждания на бъбреците† (N16.4*)
•
миопатии† (G73.7*)

М35.1
Други кръстосани форми


Асоциирана болест на съединителната тъкан


Не включва:
кръстосан полиангиит-синдром (М30.8)

М35.2
Синдром на Behçet

М35.3
Ревматична полимиалгия


Не включва:
ревматична полимиалгия с гигантоклетъчен артериит (М31.5)

М35.4
Дифузен (еозинофилен) фасциит

М35.5
Мултиплена фибросклероза

М35.6
Рецидивиращ паникулит [Weber-Christian]


Не включва:
паникулит:
•
БДУ (М79.3)
•
при лупус (L93.2)

М35.7
Хипермобилен синдром


Фамилна слабост на връзките


Не включва:
слабост на връзките БДУ (М24.2)


синдром на Ehlers—Danlos (Q79.6)

М35.8
Други уточнени системни увреждания на съединителната тъкан

Гломерулни увреждания при болести, класифицирани другаде
Включва:
нефропатия при болести, класифицирани другаде

Не включва:
бъбречни тубулоинтерстициални увреждания при болести, класифицирани другаде (N16.—*)

N08.5*
Гломерулни увреждания при системни болести на съединителната тъкан


Гломерулни увреждания при:
•
синдром на Goodpasture (M31.0†)
•
нодозен полиартериит (М30.0†)
•
системен лупус еритематодес (M32.1†)
•
тромботична тромбоцитопенична пурпура (M31.1†)
•
грануломатоза на Wegener (M31.3†)

Тубулоинтерстициални увреждания на бъбреците при болести, класифицирани другаде
N16.4*
Бъбречни тубулоинтерстициални увреждания при системни болести на съединителната тъкан


Бъбречни тубулоинтерстициални увреждания при:
•
сух синдром [Sjögren] (M35.0†)
•
системен лупус еритематодес (М32.1†)




Кодове на процедури по МКБ-9 КМ
	ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА БЪБРЕК

**55.23

затворена (перкутанна) (иглена) биопсия на бъбрек

ендоскопска биопсия през съществуваща нефростомия, нефротомия, пиелостомия или пиелотомия

ДРУГИ ОПЕРАЦИИ НА СТАВНИ СТРУКТУРИ

** / * 81.91
артроцентеза

аспирация от става

Изключва:

такава за:


артрография - 88.32


биопсия на ставна структура - 80.30-80.39


инжектиране на лекарство - 81.92

* 81.92

инжектиране на лечебно вещество в става или лигамент

ДРУГИ ОПЕРАЦИИ НА МУСКУЛ, СУХОЖИЛИЕ, ФАСЦИЯ И БУРСА

Изключва:

неоперативни:


манипулации 93.25-93.29


разтягане - 93.27-93.29

* 83.96

инжекция на лечебно вещество в бурса

* 83.97

инжекция на лечебно вещество в сухожилие

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА КОЖА И ПОДКОЖНА ТЪКАН

**86.11

биопсия на кожа и подкожна тъкан

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

СКЕЛЕТНО РЕНТГЕНОВО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРАЙНИЦИ И ТАЗ

Изключва:
контрастна рентгенография на става - 88.32

** 88.23

скелетно рентгеново изследване на китка и длан

** 88.26

друго скелетно рентгеново изследване на таз и тазобедрена става

** 88.28

скелетно рентгеново изследване на глезен и стъпало

АРТЕРИОГРАФИЯ С ИЗПОЛЗВАНЕ НА КОНТРАСТЕН МАТЕРИАЛ

Включва: ангиография на артерии

артериална пункция за инжектиране на контрастния материал

радиография на артерии (чрез флуороскопия)

ретроградна артериография

Забележка: Четирицифрената класификация означава мястото на изследване, а не мястото на инжекция.

Изключва:

артериогрофия с използване на:


радиоизотопи и радионуклеиди – 92.01-92.19


ултразвук – 88.71-88.79

флуоресцентна ангиография на око – 95.12

**88.41

артериография на мозъчни артерии

ангиографияграфия на:


базиларни артерии


каротис (интерна)


постериорна церебрална циркулация


вертебрална артерия

**88.42

аортография

артериография на аорта и аортна дъга

**88.45

артериография на бъбречни артерии

ДИАГНОСТИЧЕН УЛТРАЗВУК (ЕХОГРАФИЯ)

Включва: ехография

ултразвукова ангиография

ултрасонография

Изключва:

терапевтичен ултразвук- 00.01 –00.09

**88.72

диагностичен ултразвук на сърце

Ехокардиография(вкл. 2 D ЕхоКГ и Доплер)

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

**89.29

други неоперативни измервания на пикочо-половата система

биопроба (посявка) на урина

бъбречен клирънс

химично изследване на урина

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ

**90.59
Друго МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ

биохимични изследвания

имунологични изследвания

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ СКЕЛЕТНо МУСКУЛНАТА СИСТЕМА И СТАВНА ТЕЧНОСТ

микроскопско изследване на:


кост
лигамент


бурса
мускул


хрущял
синовиална мембрана


фасция
сухожилие

**91.59
ДРУГО МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ СКЕЛЕТНо МУСКУЛНАТА СИСТЕМА И СТАВНА ТЕЧНОСТ

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ КОЖА И ДРУГА ПОКРИВНА ТЪКАН

микроскопско изследване на:

кожа

**91.69
ДРУГО МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ КОЖА И ДРУГА ПОКРИВНА ТЪКАН

капиляроскопия

ДИАГНОСТИЧНА ФИЗИКАЛНА ТЕРАПИЯ

**93.08

електромиография

Изключва:

ЕМГ на око - 95.25

такава с полисомнография - 89.17

ЕМГ на уретрален сфинктер - 89.23

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

*99.14

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

*99.23

инжекция на стероид

инжекция на кортизон

подкожна имплантация на прогестерон

*99.25

инжекция или инфузия на противоракова химиотерапевтична субстанция

инжекция или инфузия на антинеопластичен агент

цитостатик

*99.29

инжекция или инфузия на друго лечебно или профилактично вещество

Изключва
прилагане на невропротективно вещество – 99.75

имунизация - 99.31-99.59

инжекция или инфузия на тромболитично вещество – 99.10

инжекция или инфузия на тромбоцитен инхибитор - 99.20

инжекция на склерозиращ агент в:


езофагеални варици - 42.33


хемороиди - 49.42


вени - 39.92

Забележка: 

БДУ - без допълнителни указания. Това съкращение е равно на “неопределен”.

НКД – невъзможност да се класифицира другаде, използва се само ако не е достъпна по-точна информация




Забележка: ** водещи диагностични процедури

* водещи терапевтични процедури

Забележка. Процедурата биопсия на ставна структура не е задължителна за възраст под 18 години.

2. Специални изисквания на НЗОК за сключване на договор.
2.1. Материално-техническа база.

ЗАДЪЛЖИТЕЛНИ ДЕЙНОСТИ И АПАРАТУРА, НАЛИЧНА (СИТУИРАНА) В БОЛНИЦАТА

Апаратурата, вменена като задължителна в клиничната пътека, лечебното заведение за болнична помощ може да осигури чрез договор за наем само със структури на извънболничната помощ, разположени на територията му

	Дейност
	Апаратура и други пособия

	Извършване на лабораторни изследвания на кръв: 

- ПКК, ДКК, СУЕ, CRР;

- биохимични показатели (вкл. креатининов клирънс); 

- хемостаза, вкл. INR
- серологични изследвания: АSТ, Waaler-Rose, ревматоидни фактори, Васерман;

Тест за окултни кръвоизливи;

Общо изследване на урина.
	Съгласно медицински стандарт “Клинична лаборатория”

	Изследване на синовиална течност: клетки, диференциално броене, кристали, АSТ, Waaler-Rose, ревматоидни фактори; тотален комплемент.
	Съответните апарати за извършване на посочените изследвания

	ЕКГ
	ЕКГ апарат

	Рентгенография на стави, бял дроб и сърце
	Рентгенов апарат

	Физиотерапия и рехабилитация на опорно-двигателния апарат
	Съответната апаратура и пособия

	Абдоминална ехография
	Ехограф


ЗАДЪЛЖИТЕЛНИ ЗВЕНА В ЛЕЧЕБНОТО ЗАВЕДЕНИЕ

	Болнично звено
	Забележка

	1. Клиника/отделение/сектор по ревматология 

или

Клиника/отделение/сектор по детска ревматология
	Съгласно вътрешния ред на лечебното заведение

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

	3. Клинична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична лаборатория”

	4. Отделение/сектор по физиотерапия и рехабилитация
	Съгласно медицински стандарт “Физикална и рехабилитационна медицина”


ДОПУСТИМИ ДОГОВОРНИ ОТНОШЕНИЯ ЗА ДЕЙНОСТИ И АПАРАТУРА (НЕНАЛИЧНА В БОЛНИЦАТА) – НЕОБХОДИМИ СА САМО, АКО СЕ ИЗВЪРШВАТ СЪОТВЕТНИТЕ ДЕЙНОСТИ

	Дейност
	Апаратура и други пособия

	Извършване на микробиологични изследвания: синовиална течност, хемокултура, пунктат, урокултура, ранев секрет, гърлен и носен секрет, храчка, копрокултура.
	Съгласно медицински стандарт “Микробиология”

	Извършване на имунологични изследвания:

IgG, IgM, IgA, АNА, анти-DNA(-ss, -ds) , анти-Sм, анти-RNP, антихистонови Ат, АNCA, ACL, анти-Ro, анти-La, С3, С4 фракции, криоглобулини, LE-клетки;
	Съгласно медицински стандарт “Имунология”

	КТ и МРТ
	Компютърен томограф, МРТ

	Биопсия на кожа, подкожие и мускул – не е задължителна за възраст под 18 години
	Съответните пособия

	Биопсия на бъбрек
	Съответния инструментариум

	Хистоморфологично изследване на мускул, кожа и бъбрек
	Съответната апаратура

	Гама-сцинтиграфия на бъбрек, бял дроб
	Гама-камера

	ЕМГ
	Апарат за ЕМГ

	Ехокардиография (вкл. 2 D - ЕхоКГ)
	Ехокардиограф

	Капиляроскопия
	Капиляроскоп

	Ултрасонография на съдове
	Ехограф с Доплер


ЗВЕНА, ЗА КОИТО СЕ ДОПУСКАТ ДОГОВОРНИ ОТНОШЕНИЯ С ДРУГО ЛЕЧЕБНО ЗАВЕДЕНИЕ

	Болнично звено
	Забележка

	1. Микробиологична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Микробиология”


	2. Имунологична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Имунология”

	3. Патоморфологична лаборатория
	Съгласно медицински стандарт “Клинична патология”

	4. Радиоизотопна лаборатория
	Съгласно медицински стандарт ”Нуклеарна медицина”

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

	6. Ангиографско отделение/сектор
	Съгласно вътрешния ред на лечебното заведение

	7. Кръвен център или кръвна банка
	Съгласно вътрешния ред на лечебното заведение


2.2. Квалификация на персонала
Специалисти:
Блок 1. Необходими специалисти за възраст над 18 години:
- Лекар със специалност по ревматология;

- Лекар със специалност клинична лаборатория;

- Лекар със специалност по образна диагностика;

- Лекар със специалност по физикална и рехабилитационна медицина (ФРМ).

Блок 2. Необходими специалисти за възраст до 18 години:

- Лекар със специалност по детска ревматология;

- Лекар със специалност клинична лаборатория;

- Лекар със специалност по образна диагностика;

3. Отклонения

Организационни 

	код
	отклонение - наименование

	1
	Лекар

	2
	Сестра

	3
	Клинична лаборатория

	4
	Аптека

	5
	Микробиология

	6
	Образна диагностика

	7
	Анестезиология

	8
	Консултанти

	9
	Забавяне при превеждане

	10
	Забавяне при изписване

	11
	Други


Клинични

свързани с основното заболяване

	12
	Кървене от гастроинтестиналния тракт

	13
	Сърдечна недостатъчност

	14
	Туберкулоза

	15
	Хематологични отклонения – анемия, левкопения, тромбоцитопения

	16
	Метаболитни нарушения 

	17
	Централни и периферни неврологични нарушения

	18
	Чернодробна недостатъчност

	19
	Бъбречна недостатъчност

	20
	Дихателна недостатъчност

	21
	Фебрилитет

	22
	Други


свързани с диагностични, терапевтични процедури или болничния престой

	23
	Алергични реакции

	24
	Контрастна нефропатия

	25
	Ритъмни и проводни нарушения

	26
	Интеркурентна инфекция

	27
	Други.


свързани със съпътстващи заболявания

	28
	Туберкулоза

	29
	Хематологични отклонения – анемия, левкопения, тромбоцитопения

	30
	Декомпенсиран диабет, стероиден диабет

	31
	Други


Предизвикани от външни обстоятелства

	31
	Отказ на пациента от дадено изследване, процедура, вид анестезия или операция

	32
	Социални причини

	33
	Домашни причини

	34
	Други


4. Индикации за лечение

SLEDAI индекс за оценка активността на SLE, респ. нуждата от хоспитализация:

8 точки – невролупус (епилептиформени припадъци и/или психоза, органичен мозъчен синдром, зрителни нарушения, увреда на ЧМН, мозъчно-съдови инциденти, лупусно главоболие);

8 точки – васкулит (васкулитни обриви с некрози по крайниците и тялото);

4 точки – артрит или миозит;
4 точки – нефрит (цилиндрурия и/или хематурия, протеинурия, пиурия);

2 точки – кожни прояви (пеперудообразен еритем и/или алопеция, афтоза);

2 точки – полисерозит (перикардит или плеврит);

2 точки – хипокомплементемия;

2 точки – повишени антитела срещу нативна ДНК;
1 точка – фебрилитет над 38 градуса;
1 точка – цитопения (левкоцити под 3000, тромбоцити под 100 000).
Точки се дават за всеки установен признак – броят варира от 0 до 105 точки. Тази точкова система, определяща активността на заболяването, се отнася само за пациенти с вече поставена диагноза лупус – те се хоспитализират, ако имат 8 и повече точки.

Хоспитализация в ревматологична клиника/отделение или детска ревматологична клиника/отделение при: 

Спешни:

- болен със системно заболяване и тежка психоза, епилептичен гърч, мозъчно-съдов инцидент;

- болен със системно заболяване и тежък интоксикационно-фебрилен синдром;

- васкулит с некрози;
- бързопрогресиращ полимиозит;

- остро възникнал нефрозен синдром или рязко повишение на креатинина;

- белодробни прояви, изхождащи от болестта (пулмонит, белодробна съдова болест, плеврален излив );

- прогресиращ лупусен кардит (перикарден излив, миокардит с прогресираща СН, рефрактерен на ГКС лечение, ендокардит с увреждане на много клапи);

- васкулитен обрив, съчетан с коремна болка;

- болен със системно заболяване и новоустановена артериална хипертония.

Планови:

- болен със съмнителни данни за системно заболяване за диагностично уточняване, стадиране и определяне на терапевтичен подход;

- болни за провеждане на пулс-терапия с цитостатици, кортикостероиди, интравенозен гама-глобулин и други биологични средства;

- болни с васкулитен синдром и рецидивираща хематурия.

5. Условия за лечение

Предхоспитализационен минимум

Задължения на общопрактикуващия лекар/ специалист от ИМП:

- ПКК, СУЕ, кръвна захар

- АЛАТ, АСАТ, АФ, ГТП, креатинин, общ белтък, албумин;

- урина;

- рентгенография на засегнатите стави;

- ЕКГ.

Вътреболнична подготовка на болния включва:

1. Документ №3

6. Провеждане на лечението

Медикаментозното лечение включва следните лекарствени групи:


нестероидни противовъзпалителни средства (НСПВС);


бавнодействащи (болестопроменящи) противоревматични лекарствени средства;

- за перорално приложение;

- за парентерално приложение


терапевтични средства с имуномодулиращ ефект – интравенозен гамаглобулин, биологични средства, моноклонални антитела и др.


кортикостероиди:

- за перорално приложение;

- за парентерално приложение;


имуносупресори:

- за перорално приложение:;

- за парентерално приложение;


антибактериални, антивирусни и антимикотични средства;


средства за локално приложение

- кортикостероиди с удължено действие;

- перкутанни средства


симптоматични – диуретици, кардиотоници, съдоразширяващи, антихипертензивни, антихистаминови, антикоагуланти, антиагреганти.


лечебна плазмафереза – при съответни индикации;

7. Поставяне на окончателна диагноза – по международно приетите диагностични таблици и съобразно клиничната картина, рентгенографските промени, лабораторните и инструментални изследвания.
8. Дехоспитализация и определяне на следболничен режим

Пациентът се изписва при поставена окончателна диагноза, при овладяване на фебрилитета, подобрение в общото състояние, ставния статус и показателите за биологична активност на заболяването. 

Довършване на лечебния процес и проследяване

В епикризата се определят:

- следболничният режим;

- видът и продължителността на медикаментозната терапия;

- денят за явяване при специалиста - ревматолог/детски ревматолог и/или ОПЛ;

- предписанието за контролни изследвания – рентгенография, лабораторни изследвания (ако са необходими), както и времето, когато трябва да бъдат направени в системата на извънболничната помощ.

9. Експертиза на работоспособността.

Неработоспособността се определя според състоянието на пациента. При деца – издаване на болничен лист на родител/ настойник за болничния престой.

10. Права на пациента

10.1. Информация на пациента относно заболяването (Документ №6 – предоставя се на пациента при постъпване)
10.2. Методични изисквания за изготвяне на Декларация за информирано съгласие (Документ №5).

ІІ. Документиране на процеса.

1. Хоспитализацията на пациента се документира в лист “История на заболяването” и в част ІІ на талон-направление за хоспитализация.

2. Документиране на лечението (Документ №3).
3. Отклоненията (част І, т.3.) се документират в Документ №4.

4. Изписването/превеждането се документира в:

-
лист “История на заболяването”;

-
част ІІІ на талон-направление за хоспитализация;

-
епикриза.

Документ № 3, 4 се прикрепят към лист “История на заболяването”.

Допълнителен лист към ИЗ №


ДОКУМЕНТ №3

ПРИЕМАНЕ

	ДЕН

	ОТГОВОРЕН СЪСТАВ
	ЗАДАЧИ И ДЕТАЙЛИ
	

	
	
	
	
	

	Ревматолог / 

Детски ревматолог
	Назначава необходимите лабораторни и инструментални изследвания
	
	
	

	
	Назначава необходими консултативни прегледи – по преценка
	
	
	

	
	Определяне на диагностично-лечебен план
	
	
	

	
	Провеждане на артроцентеза – по преценка
	
	
	

	
	Назначаване на рентгенография – по преценка
	
	
	

	Лекар специалист по образна диагностика
	Образна диагностика – по преценка
	
	
	

	Лабораторен лекар
	Лабораторни изследвания
	
	
	

	Лекар-консултант
	Консултация - по преценка
	
	
	

	Извършени дейности, неописани по-горе

	
	
	
	
	

	
	
	
	
	

	
	
	
	
	

	Мотиви в случай на прилагане/неприлагане на манипулациите, описани по-горе

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	Лекуващ лекар
	Инициали……………………Подпис…………………………
	Отклонения:

□ Не
□ Да


 Допълнителен лист към ИЗ №


ДОКУМЕНТ №3

ПРОСЛЕДЯВАНЕ, ПРЕОЦЕНКА И ОКОНЧАТЕЛНА ТЕРАПИЯ
	ДЕН

	ОТГОВОРЕН СЪСТАВ
	ЗАДАЧИ И ДЕТАЙЛИ
	

	
	
	
	
	

	Ревматолог / 

Детски ревматолог
	Анализира получената до момента информация от направените прегледи и изследвания
	
	
	

	
	Поставяне на окончателна диагноза
	
	
	

	
	Преоценка на провежданата до момента терапия
	
	
	

	
	Определяне необходимостта от контролни изследвания
	
	
	

	
	Определяне необходимостта от контролни консултативни прегледи
	
	
	

	Лекар-консултант
	Консултация – по преценка
	
	
	

	Лабораторен лекар
	Допълнителни лабораторни изследвания – по преценка
	
	
	

	Лекар - специалист по ФРМ
	Определя и контролира рехабилитационната програма – по преценка при възрастни
	
	
	

	Извършени дейности, неописани по-горе

	
	
	
	
	

	
	
	
	
	

	
	
	
	
	

	Мотиви в случай на прилагане/неприлагане на манипулациите, описани по-горе

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	Лекуващ лекар
	Инициали……………………Подпис………………………
	Отклонения:

□ Не
□ Да


Допълнителен лист към ИЗ №


ДОКУМЕНТ №3

ПРИ УСЛОЖНЕНИ ФОРМИ

	ДЕН

	ОТГОВОРЕН СЪСТАВ
	ЗАДАЧИ И ДЕТАЙЛИ
	

	
	
	
	
	

	Ревматолог / 

Детски ревматолог
	Определяне необходимостта от контролни изследвания
	
	
	

	
	Определяне необходимостта от контролни консултативни прегледи
	
	
	

	Лекар специалист по образна диагностика
	Образна диагностика – по преценка
	
	
	

	Лабораторен лекар
	Допълнителни лабораторни изследвания – по преценка
	
	
	

	Лекар-консултант
	Консултация – по преценка
	
	
	

	Лекар- специалист по ФРМ
	Рехабилитация – по преценка
	
	
	

	Извършени дейности, неописани по-горе

	
	
	
	
	

	
	
	
	
	

	
	
	
	
	

	Мотиви в случай на прилагане/неприлагане на манипулациите, описани по-горе

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	

	Лекуващ лекар
	Инициали……………………Подпис………………………
	Отклонения:

□ Не
□ Да


ДОКУМЕНТ №6

информация за пациента (родител, настойник)

ХИПЕРСЕНЗИТИВЕН ВАСКУЛИТ – БОЛЕСТ НА ШОНЛАЙН – ХЕНОХ

Какво представлява заболяването?

Това е заболяване, при което възниква възпаление на най-малките кръвоносни съдове (васкулит) - обикновено на кожата, чревната лигавица и бъбреците. Рядко се засягат тези на централната нервна система, белия дроб или тестисите. Възпалените кръвоносни съдове стават пропускливи и така се появява обрив, наречен пурпура, понякога има кръв в изпражненията или урината(хематурия).

Каква е честотата на заболяването?

Засяга се възрастта предимно между 5-15 години. Това е най-честият системен васкулит в детската възраст, въпреки че заболяването е относително рядко.

От какво се причинява?

Причините са все още неизвестни. Заболяването може да се провокира от вируси и бактерии, но също от някои лекарства, специфични хранителни алергени, ухапване от насекоми. Налице е несъответен отговор на имунната система, в резултат на който се увреждат малките кръвоносни съдове.

Заболяването не се унаследява, не е заразно и не може да бъде профилактирано.

Кои са главните симптоми?

Това е характерният обрив, най-често по седалището и долни крайници, ставните болки или отоци по ставите. При по-малките деца може да има оток в областта на ръцете, челото, скротума, стъпалата. Коремната болка е налице в 60% от децата и може да бъде придружена от леко или по-тежко кървене (при повръщане или дефекация). Възпалението на бъбречните съдове се среща в 20-35% от пациентите и се изразява в хематурия и по-рядко протеинурия. Засягането е най-често преходно и само в 1-5 % може да прогресира до бъбречна недостатъчност. Описаните симптоми се задържат 4-6 седмици и се явяват на тласъци.

Как се лекува?

Повечето от пациентите са в добро състояние и не се нуждаят от лечение - обикновено се назначава при ставни болки Парацетамол или Ибупрофен и витамин С като укрепващо съдовете средство. Необходимо е ограничаване на физическото натоварване. Включването на кортикостероиди е показано при тежка коремна болка или кървене. При тежко бъбречно засягане се провежда бъбречна биопсия и лечението се определя според резултата - от детски нефролог.

Колко дълго продължава болестта ?

Обикновено 4-6 седмици. При половината от децата има поне един тласък на симптоматиката в рамките на 6 седмици, който е по-лек от първия. Повечето от децата се възстановяват напълно.

Каква е необходимостта от контролни прегледи?

Изследва се урина ежеседмично, 3 месеца след началото на заболяването, а при необходимост - по-продължително.

След пълното възстановяване, детето може да посещава отново училище при нормално физическо натоварване. При необходимост, имунизации се провеждат след пълното възстановяване (след консултация с детски ревматолог).

ПО-РЯДКО СРЕЩАНИ ПЪРВИЧНИ СИСТЕМНИ ВАСКУЛИТИ В ДЕТСКАТА ВЪЗРАСТ

Какво е васкулит?

Това е възпаление на кръвоносните съдове. Васкулитите са голяма група заболявания. Тяхното групиране е базирано основно на размера и начина на засягане на кръвоносните съдове.

Каква е тяхната честота?

Някои са относително обичайни за детската възраст (болест на Шонлайн-Хенох, болест на Кавазаки), други се срещат рядко и са необичайни.

Какви са причините? Унаследяват ли се? Заразни ли са? Може ли да се предпазим от тях?

Причините са все още неизвестни. Налице е несъответен отговор на имунната система към неизвестен дразнител, може и инфекциозен. Счита се, че има генетично обусловена наследствена предразположеност към необичайна реакция на имунната система.

Заболяванията не се унаследяват, не са заразни и не можем да се предпазим от тях.

Какво става с кръвоносните съдове при васкулит?

Последствията от възпалителния процес на кръвоносните съдове са тяхното стесняване, запушване, частично разширяване (образуване на аневризми). Стената на съдовете става пропусклива, което води до оток, увреждане на околните тъкани и смущения в тяхното кръвооросяване. Всичко това се придружава от общи симптоми като температура, отпадналост, отклонени показатели за възпаление (СУЕ, С-реактивен протеин).

Какви са главните симптоми?

Те зависят от големината на засегнатия съд и степента на органното увреждане.

Как се поставя диагнозата?

Поставянето на диагнозата е трудно, при изключване на редица други заболявания. Извършва се от детски ревматолог, често с участието на други лекари - субспециалисти.

Лечими ли са васкулитите?

Лечението е трудно и продължително. При повечето от правилно лекуваните пациенти се постига частичен или пълен контрол на болестта (ремисия).

Какво е лечението?

Лечението е комплексно. Неговата главна задача е да постави бързо болестта под контрол (индукционна терапия) и да я задържи по този начин за продължителен срок от време (поддържащо лечение). Най-често се използват кортикостероиди в комбинация с циклофосфамид (индукция) и имуран, метотрексат, циклоспорин А, както и кортикостероиди в ниски дози (поддържащо лечение). Включват се и симптоматични лекарства.

Необходимост от контролни прегледи?

Тяхната честота зависи от тежестта на заболяването и съответното лечение.

Колко дълго продължава болестта?

По –редките първични васкулити са дълготрайни заболявания, а често и заболявания за цял живот. Те могат да започнат като остро, тежко и често застрашаващо живота състояние и в последствие да преминат в хронична болест с периоди на обостряне.

При нелекувани пациенти заболяванията са с висока смъртност.

Как заболяването се отразява на начина на живот на детето и семейството?

Необходимостта от болнично лечение и редовните контролни прегледи, водят до промени в обичайния ритъм на живот. Разбирането на основното заболяване и принципите на неговото лечение помага на родителите и децата да се справят с необходимите обременяващи диагностично - терапевтични процедури.

Относно училище?

Детето трябва да бъде окуражавано да посещава училище, когато заболяването е поставено под контрол. Училището трябва да бъде информирано за състоянието на детето, за да се избегне допълнителен стрес при твърде високи изисквания .

Относно спортуване?

Детето трябва да бъде окуражавано да участва в любимите си спортни занимания, когато е в добро състояние. 

Препоръки относно имунизации и ваксинации ?

Не се прилагат живи ваксини при пациенти на имуносупресивно лечение (паротит,морбили,рубеола,полиомиелит,БЦЖ). При контакт с болен от варицела или херпес, трябва да се допитате до лекуващия си лекар, за да получите назначение за антивирусни медикаменти.

Относно сексуален живот, евентуална бременност и предпазване от нея?

За подрастващите е необходимо предпазване от бременност, тъй като болшинството от лекарствата увреждат развиващия се плод. Те могат да доведат до невъзможност за забременяване при определени условия.

ОСТЪР ФЕБРИЛЕН СИНДРОМ С УЧАСТИЕ НА КОЖА,ЛИГАВИЦИ И ЛИМФНИ ВЪЗЛИ

(БОЛЕСТ НА КАВАЗАКИ)

Какво представлява заболяването?

Болестта на Кавазаки е остро заболяване на ранната детска възраст. Протича с температура, кожни обриви, конюнктивит, зачервяване на лигавицата на устата и гърлото, оток на ръцете и стъпалата и увеличени шийни лимфни възли. Болестта е описана първоначално като кожнолигавичен лимфновъзлов синдром. Няколко години по-късно авторите установяват сърдечно усложнение - в хода на болестта се явява разширение (аневризма) на коронарните артерии (кръвоносните съдове, които кръвоснабдяват сърдечния мускул). Не всички деца развиват аневризми. В повечето случаи е налице само острата симптоматика.

Каква е честотата на заболяването?

Болестта е рядка, но въпреки това е едно от най-честите възпалителни съдови заболявания - 80% от боледуващите деца са под 5 годишна възраст.

Какви са причините за заболяването?

Те остават все още неясни, подозира се инфекциозен причинител, въздействащ върху променена, свръхчувствителна имунна система. Болестта не е наследствена, не е заразна и за момента не бихме могли да се предпазим от нея с ваксини или други предпазни средства.

Как протича болестта?

Тежестта варира. Не всяко дете има цялата описана симптоматика и не при всяко дете се засяга сърцето - само 2% от лекуваните навреме деца, развиват аневризми. (при нелекувани пациенти – 20%).

При деца под 1 годишна възраст има непълни клинични прояви, което прави диагнозата по-трудна. Те по-често развиват аневризми на коронарните съдове.

При възрастни има сходно заболяване, което протича по различен начин.

Как се поставя диагнозата?

Диагнозата се основава на :

- висока температура, траеща повече от 5 дни, неповлияваща се от антибиотици в комбинация с 4 от следните белези:

1. Двустранен конюнктивит

2. Увеличени лимфни възли

3. Кожен обрив

4. Промени по устната лигавица и гърлото

5. Оток на дланите и стъпалата

При диагнозата следва да се имат предвид непълните форми на заболяването.

Лабораторните тестове са неспецифични.

Най-сериозната изява на болестта е засягането на сърцето - сърдечен шум, аритмия, възпаление на сърдечния мускул и неговата обвивка. Тази симптоматика не е задължителна. Основният риск е образуването на разширения на коронарните съдове,което се доказва чрез ехокардиография. Много от аневризмите с течение на времето намаляват и изчезват.

Има ли лечение и какво е то?

Повечето от децата ,могат да бъдат излекувани и само някои от тях имат сърдечни усложнения. Най-добрият начин за предпазване от сърдечни усложнения е ранното поставяне на диагнозата и започване на определеното лечение до 10-я ден от началото на температурата.

Всички деца, съмнителни за тази болест, се приемат в болница. В първите 10 дни то е с аспирин и приложение на интравенозен гама-глобулин - и двете лекарства във висока доза. Комбинацията от двете лекарства, приложена навреме, предпазва в голям процент от засягане на коронарните съдове.

Колко е продължителността на лечението?

Високата доза ИВГГ се влива обикновено еднократно, рядко е показано вливане на втора доза. Високата доза аспирин се назначава до спадане на температурата, след това се продължава с ниска доза аспирин, която предпазва от образуване на съсиреци в разширената и възпалена коронарна артерия. Хомеопатичното лечение не може да замени горепосочената лекарствена схема.

Необходимост от контролни прегледи?

Необходимо е периодично проследяване до нормализиране на ПКК.

Децата с аневризми се следят от детски ревматолог и детски кардиолог.

Честотата на прегледите се определя от начина на съдовото засягане.

Каква е прогнозата на болестта ?

Повечето от децата се възстановяват напълно, имат нормален растеж и развитие, нормален начин на живот. Децата с аневризми на коронарните съдове подлежат на проследяване и при показания се налага режим за ограничение от активен спорт. Малък брой пациенти са застрашени от развитие на инфаркт на миокарда в хода на болестта или по-късно като подрастващи.

Препоръки?

Децата не се ваксинират минимум 6 месеца. Пациентите без сърдечно засягане нямат ограничение за спортуване. Децата с аневризми на коронарните съдове се консултират с детски кардиолог, който след определени тестове, определя възможността за физическо натоварване по отношение на спортуването.
СИСТЕМЕН ЛУПУС ЕРИТЕМАТОЗУС

Системният лупус еритематозус /СЛЕ/ е хронично автоимунно заболяване, което може да засегне различни органи и системи. Причините не са известни. Предполага се участие на голям брой наследствени рискови фактори, в съчетание с някои фактори на околната среда като: вирусни инфекции, някои медикаменти, слънчево облъчване.

СЛЕ е рядка болест, която засяга предимно момичета и млади жени във възрастта от 15-45 години, като съотношението жени/мъже е 9:1. Изявата на заболяването е необичайна под 5 години и много рядка във възрастта преди пубертета.

Началото на заболяването при повечето от случаите е постепенно, бавно, с неспецифични оплаквания от умора, отпадналост, непостоянна температура, отслабване на тегло, липса на апетит. По-късно се развиват специфични симптоми във връзка със засягане на един или повече органи. Измененията по кожата са чести и включват разнообразни обриви, като т.нар. “пеперудообразен обрив” по лицето, смятан за специфичен при СЛЕ, се установява в 30-50% от децата. Характерно за обривите при СЛЕ е тяхната фоточувствителност. Язвите по лигавицата на устата и носа също са чести в началото на заболяването. Понякога се явява косопад, зачервяване и побледняване на ръцете при студ (синдром на Рейно). При повечето от децата се развива артрит в различни стави, който е преходен, недеформиращ. Понякога децата имат оплаквания от болки в гърдите, усилващи се при дишане и болки зад гръдната кост. Състоянието се обуславя от възпаление на плеврата и перикарда.

Засягане на бъбреците се наблюдава при почти всички деца със СЛЕ и варира от леко възпаление до значителни увреждания на органите. Въпреки липсата на оплаквания в началото на заболяването се установяват патологични отклонения в урината и в изследванията, отразяващи бъбречната функция. При деца с по-тежко бъбречно увреждане се открива кръв в урината и отоци в областта на клепачите, в ходилата и долни крайници. 

Засягането на централната нервна система е рядко. Протича с главоболие, гърчове и нервнопсихични прояви, като нарушена концентрация и памет, емоционална лабилност, депресия и психози. 

В отделни случаи СЛЕ протича с анемия, дължаща се на разпад на еритроцитите  (хемолитична) и/или с намаление на тромбоцитния брой, протичащо с прояви на кървене от кожата, стомашно-чревния тракт и други органи.

При СЛЕ се откриват разнообразни имунологични отклонения и феномени, които подпомагат поставянето на диагнозата и проследяване на болните деца. Касае се за автоантитела, насочени най-често към клетъчното ядро (антинуклеарни антитела) и неговите компоненти (анти-ДНК антитела, насочени към генетичния материал на клетката, анти-Sm антитела, антифосфолипидни антитела и други). Изследването на комплементните протеини (С3 и С4) отразява активността на заболяването, особено при бъбречно засягане. 

Глюкокортикостероидите (метилпреднизолон, преднизон или преднизолон) са основно лечение при СЛЕ. Те намаляват възпалителната и имунологична активност на заболяването. Дозата, начинът на приложението им (през устата или венозно) и продължителността на лечението, зависят от тежестта на заболяването и степента на органно засягане. Имуносупресивните медикаменти (циклофосфамид, имуран) също потискат патологичния имунен отговор и се включват при по-тежки форми на лупус или недостатъчен ефект от глюкокортикостероидите. Нестероидни антиревматични средства (фелоран, индометацин и други) се използват при ставно-мускулни болки (артрит) за кратък период от време. 

Лечението е продължително и изисква периодични прегледи и изследвания, които се определят от лекуващия педиатър-ревматолог.

Прогнозата на заболяването е значително подобрена с ранното включване на глюкокортикостероиди и имуносупресори и умелия контрол на лечението.
СКЛЕРОДЕРМИЯ

Какво представлява болестта?

В превод от гръцки език “склеродерма” означава твърда кожа, защото кожата се променя в твърда и лъскава. Болестта има различни форми, при които отличителен белег е втвърдената кожа.

При локализираната склеродермия заболяването е ограничено, като променените участъци имат формата на петна (морфея) или са линеарни (линеарна склеродерма). Последната се придружава от промени в тъканите в дълбочина и това причинява деформации. В началото на заболяването кожните промени са оградени от червено-виолетов ръб. Има загуба на подкожна мастна тъкан, което причинява хлътване. При линеарната форма се наблюдава забавен растеж на подлежащите мускули и тъкани.
При системната склеродерма (системна склероза) заболяването е дифузно и поразява не само кожата, но и вътрешните органи. Това води до оплаквания, включващи затруднения в дишането, високо кръвно налягане, болки в сърдечната област.

Каква е честотата?

Това е рядко заболяване. Изследванията показват, че честотата не надвишава повече от 3 нови случая на 100 000 население за година. Локализираната склеродерма е обичайната форма на заболяването при деца, предимно момичета. Само 10 % от децата имат клиничните прояви на системна склероза. 

Какво причинява болестта?

Това е възпалително заболяване, но причината за този особен вид възпаление все още не е установена. Болестта е автоимунна, което означава че имунната система на пациента реагира срещу кожните структури и/или вътрешните органи (при системна склероза). Възпалителният процес води до появата на оток и повишена температура. По-късно се  разраства фиброзна тъкан (през периода на възстановяване).

Предава ли се болестта по наследство?

Няма доказателства за генетично предразположение към болестта. Проучванията в тази област продължават, особено при деца. При възрастни има съчетание с други автоимунни заболявания в семейството.

Можем ли да се предпазим от заболяването?

Няма профилактика на това заболяване.

Заразно ли е то?

Не. Някои инфекции могат да бъдат провокиращ фактор за отключване на болестта, но самото заболяване не е инфекциозно и заболелите не трябва да се изолират от околните.

ЛОКАЛИЗИРАНА СКЛЕРОДЕРМА

Как се диагностицира болестта?

Често в ранните стадии около участъка на втвърдена кожа има пурпурно-виолетов ръб. Това е в резултат на възпалителния процес. Постепенно засегнатият участък кожа придобива кафяв, а по-късно по-бял оттенък. Диагнозата се поставя от опитен лекар и се потвърждава чрез кожна биопсия. Линеарната склеродерма засяга лентовидно горните или долни крайници. При процеса се обхващат в дълбочина подкожната тъкан, мускулите и подлежащите кости, което води до изоставане в растежа и развитието на крайника. Понякога линеарната склеродерма засяга лицето и скалпа. Кръвните тестове обикновено са нормални по отношение на показателите за възпаление. При тази форма на заболяването няма значително засягане на вътрешни органи.

Какво е лечението на локализираната склеродерма?

То е по посока на ограничаване на възпалителния процес, затова трябва да започне рано. Лечението има много малко влияние върху вече отложената фиброзна тъкан. Ако възпалителния процес бъде спрян, организмът има възможността да реабсорбира част от фиброзната тъкан и така да се стигне до известно омекотяване на засегнатата кожа. Лекарската преценка е важна при избора на лечение, тъй като то може да варира от локално (с различни кремове) до включване на кортикостероиди и метотрексат. При линеарната склеродерма е необходимо по-агресивно лечение, тъй като тъканното засягане в дълбочина е по-изразено. Ако не се проведе лечение, резултатът е скъсяване с умаляване на засегнатия крайник. Под твърдата кожа не се развива достатъчно подкожна мастна и мускулна тъкан. Втвърдената кожа около ставите води до тяхното деформиране и сковаване. За диагнозата най-често се използва термографията като тест, който измерва топлината на кожата. Противовъзпалителното лечение включва най-често кортикостероиди или метотрексат. Те трябва да бъдат предписани от ревматолог/детски ревматолог или дерматолог/детски дерматолог. Резултатът от лечението при локализираната склеродерма е все още в процес на проучване. 

Физиотерапията е много важна част от лечението на линеарната склеродерма – раздвижване на ставите, покрити с променена кожа; дълбок масаж; физиопроцедури. Важно е да бъдат използвани слънцезащитни кремове в областта на лезиите.

СИСТЕМНА СКЛЕРОДЕРМА

Как се диагностицира системната склеродерма? Какви са главните симптоми?

Ранните симптоми са промяна в цвета на пръстите на ръцете и краката при вариране на околната температура (Рейно феномен), изтръпване и улцерации по върха на пръстите. Кожата се втвърдява и става по-лъскава. По-късно измененията могат да да обхванат цялото тяло. Засегат се и вътрешни органи, което определя дългосрочната прогноза на болестта. Оценката на състоянието се извършва чрез кръвни или други функционални тестове.

При децата рано се засяга хранопровода, което е причина за смущения в гълтането. Може да се засегне и целия стомашно-чревен тракт. От поражението на белите дробове, сърцето и бъбреците зависи изхода на болестта. 

Какво е лечението на системната форма на склеродермия?

За съжаление няма лечение, което може да спре напълно прогресирането на това заболяване. Използват се кортикостероиди, метотрексат или Д-пенициламин. При Рейно феномен е важно да се поддържа добро кръвообращение чрез затопляне. Понякога се налага използването на лекарства разширяващи кръвоносните съдове. Когато има засягане на бял дроб или бъбреци се използва циклофосфамид. Изборът на подходяща схема на лечение трябва да се извърши от специалист ревматолог/детски ревматолог често в екип с други специалисти. Под проучване са нови терапевтични схеми. Наложително е използването на физиотерапия, особено когато е затруднено движението в ставите или има затруднения в дишането. 

Необходимост от периодични прегледи?

Те са необходими за да се установи дали заболяването прогресира, както и да се назначи съответното лечение. Контролира се функцията на бял дроб, сърце, бъбреци, чревен тракт, както и наличието на евентуални странични ефекти на лечението.

Какво е дългосрочното развитие на болестта?

Морфеята обикновено оставя само козметични кожни дефекти. 

Линеарната склеродерма причинява сериозни козметични проблеми във връзка със загубата на мускулатура и засягането на костта. 

Системната склероза е застрашаващо живота състояние. Продължителността на живота се определя от степента на засягане на вътрешните органи. При някои пациенти заболяването може да се постави под контрол за продължително време.

Възможно ли е пълно възстановяване?

Възстановяване е възможно при някои пациенти с локализирана склеродерма. При системна склероза това е по-малко вероятно. Целта е значително подобрение и стабилизиране на състоянието.
ПОЛИМИОЗИТ ИЛИ ПОЛИМИОЗИТ/ДЕРМАТОМИОЗИТ
Възпалителните заболявания на мускулите са хетерогенна група болестни състояния, характеризиращи се с проксимална мускулна слабост и негнойно възпаление на скелетната мускулатура. Основните прояви на болестта са мускулната слабост, ангажираща симетрично раменния и тазовия пояс. Нарушени са обичайните движения на горните и долни крайници. Слабостта в шийната мускулатура затруднява вдигането на главата от възглавницата, засягането мускулатурата на мекото небце и гълтача затруднява преглъщането. Кожни прояви се наблюдават при болни с дерматомиозит, с оток и лилаво-червеникав обрив по клепачите на очите и откритите части на тялото. Понякога може да има болки по ставите, задух и затруднено дишане при засягане на междуребрената мускулатура. Сърдечните симптоми са сравнително рядко /ритъмни и проводни нарушения/. При тази болест бъбреците не се засягат много. 

Вашата хоспитализация има за цел да Ви бъдат направени клинични, лабораторни и инструментални изследвания, да се определи стадият и активността на болестта и да се определи адекватно лечение. За целта може да се наложи провеждане на някои инвазивни процедури или рентгенови изследвания, кожно-мускулна биопсия, електромиография, компютърна томография и др.

Комплексното лечение на полимиозит/дерматомиозита включва кортикостероиди, имуносупресори, антималарици. Изборът на конкретен медикамент или комбинация от медикаменти е от компетенцията на Вашия лекар. При изява на нежелани лекарствени реакции или други смущаващи Ви обстоятелства, уведомете лекуващия лекар. Гаранция за успешно  лечение е доверието Ви в лекуващия екип и стриктното изпълнение на дадените назначения.

При всички случаи от Вас ще се иска активно съдействие при вземане на всяко решение по отношение на лечебните процедури.

Ако по време на лечението пожелаете да прекратите същото, можете да направите това по всяко време, без да сте длъжни да давате обяснения. Необходимо е обаче да изразите това свое желание писмено като с това си действие освобождавате лекуващия екип от отговорността за по-нататъшното Ви здравословно състояние.

ИНФОРМАЦИЯ ЗА ПАЦИЕНТ СЪС СИСТЕМЕН ВАСКУЛИТ

Системните васкулити са група заболявания, чиято главна патологична проява е възпаление на съдовата стена. Това довежда до стеснение на съда и нарушено хранене на съответната тъкан или орган и последваща некроза/смърт на клетките и тъканите/. Васкулитът може да бъде самостоятелно заболяване или вторична проява на друга основна болест. Причините за болестта в повечето случаи са неизвестни, но се наблюдават при някои вирусни инфекции, автоимунни заболявания, злокачествени заболявания, могат да се предизвикат от някои медикаменти, храни, напитки, консерванти, серуми, ваксини, ухапвания от насекоми и др.

Васкулитите се делят на първични и вторични, а също така и в зависимост от големината на поразения кръвоносен съд на такива, засягащи малки, средни и големи кръвоносни съдове.

Болестта може да се прояви по различни начини в зависимост от степента и локализацията на съдовото засягане. Според остротата  на протичане се различават по-бавно прогресиращи и ограничени форми, както и с бърза еволюция и многосистемно засягане. Обикновено заболяването започва с някои неспецифични симптоми като повишена температура, отпадналост, загуба на тегло и др. Наред с това се манифестират и прояви, подсказващи многосистемно засягане-кожен обрив, периферна невропатия, асиметричен артрит. Паралелно може да се появят и симптоми от вътрешните органи:бъбреци, стомашно-чревен тракт, сърце и др.

Вашата хоспитализация има за цел да Ви бъдат направени клинични, лабораторни и инструментални изследвания; да се определи стадия и активността на Вашето заболяване и да се назначи подходящо лечение. За целта може да се наложи провеждането на някои инвазивни процедури и рентгенови изследвания, кожно- мускулна биопсия, ангиография, ядрено-магнитен резонанс, компютърна томография и др.

Комплексното лечение на системните васкулити включва:кортикостероиди, имуносупресори/циклофосфамид/, имуномодулиращи, други медикаменти като Дапсон,Талидомид,Левамизол и др. Провежда се в някои случаи лечение с моноклонални антитела, плазмафереза, лимфофереза, криоплазмофереза. Изборът на конкретните медикаменти и тяхната комбинация е от компетенцията на Вашия лекар. При изява на нежелани лекарствени реакции или други смущения, уведомете лекуващия Ви лекар. Гаранция за успешното лечение е доверието Ви в лекуващия екип и стриктното изпълнение на дадените назначения.

При всички случаи от Вас ще се иска активно съдействие при вземане на всяко решение по отношение на лечебните процедури.

Ако по време на лечението пожелаете да прекратите същото, можете да направите това по всяко време, без да сте длъжни да давате обяснения. Необходимо е обаче да изразите това свое желание писмено като с това си действие освобождавате лекуващия екип от отговорността за по- нататъшното Ви здравословно състояние.
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   Системния лупус еритематозус е системно заболяване на съединителната тъкан,при което антитела срещу ядрата на клетките и т.нар. антифосфолипидни антитела реагират кръстосано с кожата и вътрешните органи , обуславяйки разнообразна клинична картина.


  Началото на заболяването най-често е по време на пубертета и след него,и във възрастта до 40 години.Рядко започва след 60 години.По-често боледуват жени.


  Причината за заболяването до момента не е известна,но е описана отключващата роля на вирусните инфекции,различни медикаменти,ваксини,УВ-лъчи при наличие на съответен генетичен терен и имунни отклонения.


  Клиничната картина при СЛЕ включва прояви от страна на  кожата,лигавиците, кожните придатъци, опорно- двигателния апарат и различни органи и системи: бъбрек, сърдечно- съдова система ,централна и периферна нервна система,дихателна система, ретикуло- ендотелна система ,кръвна тъкан и др.


   Вашата хоспитализация има за цел да Ви бъдат направени клинични,лабораторни и инструментални изследвания ;да се определи стадия и активността на Вашето заболяване и да се назначи подходящо лечение.За целта може да се наложи провеждането на някои инвазивни процедури или рентгенови изследвания,като кожно- мускулна биопсия,фиброгастроскопия,рентгенова снимка,компютърна томография,ядрено-магнитен резонанс и др.


  Комплексното лечение на СЛЕ  цели да постигне клинична и имунологична ремисия и да поддържа тази ремисия. Основните медикаменти,които се използват за тази цел са кортикостероиди, имуносупресори,антималарици,нестероидни противовъзпалителни медикаменти и друго симтоматично лечение ,в зависимост от клиничните прояви на болестта.


 Изборът на конкретните медикаменти и тяхната комбинация е от компетентността на Вашия лекар.При изявата на нежелани лекарствени реакции или други смущаващи Ви обстоятелства,уведомете лекуващия лекар.Гаранция за успешно лечение е доверието Ви в лекуващия екип и стриктното изпълнение на дадените назначения.


   При всички случаи от Вас ще се иска активно съдействие при вземане на всяко решение по отношениена лечебните процедури.


  Ако по време на лечението пожелаете да прекратите същото,можете да направите това по всяко време,без да сте длъжни да давате обяснения.Необходимо е обаче да изразите това свое желание писмено,като с това си действие освобождавате лекуващия екип от отговорност за по- нататъшното Ви здравословно състояние.



