№ 77 ПЕМФИГУС
Препоръчителен болничен престой:

При неусложнени форми - 30 дни

При усложнени форми – 60 дни

минимален болничен престой - 15 дни

І. Методични изисквания

1. Кодове по МКБ

Кодове на болести по МКБ-9КМ

694.4
ПЕМФИГУС
Пемфигус:
БДУ
еритематозус
фолиацеус
малигнен
вегетанс
вулгарис

Изключва:

Pemphigus neonatorum (684)



Кодове на процедури по МКБ-9КМ

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА устната кухина
** 27.21 биопсия на твърдото небце

** 27.23 
биопсия на устна

** 27.24 биопсия на неуточнена част на устата
ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА ВЛАГАЛИЩЕ И ДЪГЛАСОВО ПРОСТРАНСТВО (CUL-DE-SAC) 
** 70.24 вагинална биопсия 

ДИАГНОСТИЧНИ ПРОЦЕДУРИ НА КОЖА И ПОДКОЖНА ТЪКАН

** 86.11 биопсия на кожа и подкожна тъкан

** 86.12 други диагностични процедури на кожа и подкожна тъкан
Изключва:

микроскопиране на проба от кожа и подкожна тъкан - 91.61-91.79

ЕКСЦИЗИЯ ИЛИ ДЕСТРУКЦИЯ НА ЛЕЗИя ИЛИ ТЪКАН НА КОЖА И ПОДКОЖНА ТЪКАН
*86.22 ексцизионно почистване (дебридмен) на рана, инфекция или изгаряне
отстраняване чрез изрязване на:

девитализирана тъкан

некроза

круста

Изключва:

дебридмен на:

коремна стена (рана) - 54.3

кост - 77.60-77.69

мускул - 83.45

на длан - 82.36

нокът (легло) (гънка) - 86.27

дебридмен без изрязване на рана, инфекция или изгаряне - 86.28

място на отворена фрактура - 79.60-79.69

трансплантат на краче или ламбо - 86.75

МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ
**90.53 МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА КРЪВ - култура и чувствителност

** 91.6 МИКРОСКОПСКО ИЗСЛЕДВАНЕ НА ПРОБА ОТ КОЖА И ДРУГА ПОКРИВНА ТЪКАН
микроскопско изследване на:

косми

нокти

кожа

Изключва:

мукозна мембрана - кодирай органното място

такова на оперативна рана - 91.70-91.79

ДРУГА ИМОБИЛИЗАЦИЯ, компресия И ГРИЖА ЗА РАНА
Изключва:

измиване на рана - 96.58-96.59

* 93.57 прилагане на друга превръзка на рана
ИНЖЕКЦИЯ ИЛИ ИНФУЗИЯ НА ДРУГо ЛЕЧЕБНо ИЛИ ПРОФИЛАКТИЧНо вещество
* 99.21 инжекция на антибиотик

* 99.22 инжекция на други анти-инфекциозни медикаменти

* 99.23 инжекция на стероид

инжекция на кортизон

подкожна имплантация на прогестерон

* 99.24 инжекция на друг хормон

* 99.25 инжекция или инфузия на противоракова хемотерапевтична субстанция

инжекция или инфузия на антинеопластичен агент

хемоемболизация

Изключва:

антинеопластична имунотерапия - 99.28

инжекция на радиоизотопи - 92.28

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

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.


** водещи диагностични процедури

*  водещи лечебни процедури
2. Специални изисквания на НЗОК за сключване на договор

2.1. Материално-техническа база

Дейност
Апаратура и други пособия
Консумативи

* Вземане на материал (кожа и лигавици-от лезия) за хистологично изследване
* Хирургичен инструментариум за кожни биопсии
Превързочни  материали, хирургични игли, конци, дезинфектанти и др.  

*Изработване на хистологичен препарат в хистопатологична лаборатория
Хистокинет, микротом, термостат, оцветителна редица, държач за микротомни ножчета 
Реактиви, багрила, предметни и покривни стъкла, включващи субстанции и др.

* Микроскопско отчитане на хистопатологичен материал от хистопатолог 
Светлинен микроскоп
Имерсионна течност

**Вземане на хистологичен материал (кожа и лигавица) за директна имунофлуоресценция
** Хирургичен инструментариум за кожни биопсии
Превързочни  материали, хирургични игли, конци, дезинфектанти и др.  

**Изработване на препарат за директна имунофлуоресценция (ДИФ) в имунологична лаборатория
**Криостат, микротом
Кит за ДИФ, среда за прикрепване на криосрези, лабораторни консумативи

**Имунофлуоресцентно отчитане на препарат от кожна лезия
**Флуоресцентен микроскоп


**Вземане на кръв за индиректна имунофлуоресценция и имуноелектронна микроскопия 
**Центрофуга, криостат 
Вакумтейнери и игли за тях, Есмарх, ръкавици; епруветка за центрофуга 

**Отчитане на резултатите от индиректна имунофлуоресценция (ИИФ)
**Флуоресцентен микроскоп
Кит за ИИФ, лабораторни консумативи

**Имуноблот
**Набор за имуноблот
Китове за имуноблот

**ELISA
**Набор за ELISA
Китове за ELISA

Вземане на кръв и извършване на :

- клинико-химични;

- хематологични;

- коагулационни изследвания;
Съгласно Националния стандарт по клинична лаборатория
Съгласно Националния стандарт по клинична лаборатория

Рентгенография на бял дроб и сърце *
Рентгенов апарат*
Рентгенови филми

ЕКГ
ЕКГ апарат
ЕКГ хартия

* обемът дейности може да бъде осигурен чрез договорни отношения с друго лечебно заведение;
** незадължително условие.

2.2. Квалификация на персонала

 
дерматовенеролог с придобита специалност;
 
*хистопатолог със сертификат по дерматохистопатология;

 
**дерматовенеролог със сертификат за правоспособност в областта на имунофлуоресцентната диагностика от Секцията по дерматохистопатология и имунохистохимия към Българско Дерматологично Дружество;

* обемът дейности може да бъде осигурен чрез договорни отношения с друго лечебно заведение;
** незадължително условие.

Условия – болница, разполагаща със:

 
дерматовенерологична клиника/отделение/сектор или диспансер;
 
ОАИЛ, КАИЛ, САИЛ *;

 
кардиологично отделение (сектор)*;

 
рентгенологично отделение (сектор)*;

 
клинична лаборатория, разполагаща с необходимата апаратура за извършване на лабораторни изследвания (хематологични показатели, АСАТ, АЛАТ, креатинин, кръвно-захарен профил, CPK, АФ, натрий, калий, калций, общо изследване на урината; хемостатус – PT, INR) - обемът дейности може да бъде осигурен чрез договорни отношения с друго лечебно заведение;

* обемът дейности може да бъде осигурен чрез договорни отношения с друго лечебно заведение.
3. Отклонения
Организационни

Код
Отклонение - наименование

1
Лекар

2
Сестра

3
Клинична лаборатория

4
Аптека

5
Хистопатологична лаборатория

6
Лаборатория за имунофлуоресцентна диагностика

7
Забавяне при превеждането

8
Забавяне при изписването

9
Изчакване на консултации

10
Други

Клинични

свързани с основното заболяване

11
Кожни инфекции

12
Сепсис

13
Дехидратация

14
Електролитен и белтъчен дисбаланс

15
Консумативен синдром

свързани с диагностични, терапевтични процедури или болничния престой

16
Стероиден диабет в резултат от лечението с кортикостероиди

17
Гастроинтестинални нарушения в резултат от лечението с кортикостероиди

18
Сърдечносъдови нарушения (вкл. артериална хипертония) в резултат от лечението с кортикостероиди

19
Синдром на Къшинг

20
Хидроелектролитни нарушения

21
Хематологични отклонения 

22
Нарушения в скелетната и мускулна система (остеопороза, фрактури миопатия и др.)

23
Отклонения от страна на зрителните органи (катаракта, глаукома и др.)

24
Белодробен тромбоемболизъм

25
Нарушения от страна на ЦНС (психоза, pseudotumor cerebri и др.)

26
Вирусни, бактериални и микотични инфекции (сепсис) в резултат от имуносупресивната терапия

27
Други

свързани със съпътстващи заболявания
28
Белодробна пневмония

29
Бъбречна недостатъчност

30
Метаболитни нарушения

31
Хипертиреоидизъм

32
Други

Предизвикани от външни обстоятелства

33
Отказ на пациента от изследване

34
Обстоятелства от страна на семейството

35
Социални причини

36
Други

4. Индикации за лечение
На хоспитализация в дерматологично клиника/отделение/сектор подлежат:

 
новооткрит случай с диагноза Пемфигус, с оглед уточняване на диагнозата (хистологично изследване, имунофлуоресцентна диагностика, имуноблот) и уточняване на терапевтична схема до достигане на морбистаза;

 
при тласък на заболяването (наличие на 5 или повече булозни или ерозивни лезии), който не може да бъде овладян в амбулаторни условия.
При тежки усложнения, свързани с основното заболяване или странични действия от приложените медикаменти.

5. Условия за лечение

· Извънболнична подготовка на болния

 
хематологични показатели;
 
консултация с дерматолог – специалист в извънболнична помощ – при необходимост – при хронифицирани случаи;

 
ЕКГ;

 
Изследване на урина.

Вътреболнична подготовка и лечение на болния:

1. Документ №1.

2. Документ №3.

6. Провеждане на лечението в дерматологична клиника (отделение/сектор или диспансер)
Лечение: 
I. Препоръчително лечение при пемфигус:

Група
Генерично название

а) Кортикостероиди
1. Prednisone;

2. Methylprednisolon;

3. Triamcinolon;

б) Имуносупресори
1. Azathioprine;

2. Methotrexate;

3. Cyclophosphamid;

4. Cyclosporin A;

5. Mycophenolate mofetil;

с) Средства, възстановяващи водно-електролитния и и белтъчен баланс
1. Serum glucose;

2. Ringer lactate;

3. Serum Physiologicus и др. 
4. Immunovenin и др

Системните глюкокортикостероиди са медикаменти от първа линия в терапията на пемфигуса. Дозата на кортикостероида се определя от клиничното състояние (от дерматологичния статус - засягане на лигавици, поразена кожна повърхност в проценти, наличие на импетигинизация и придружаващи заболявания), от лабораторните изследвания (титър на циркулиращи пемфигусни антитела, наличие на диабет, хипертония, язва на стомаха и др.)

Цитостатици с имуносупресивни свойства – прилагат се рядко самостоятелно и по-често в съчетание с гюкокортикоиди. 

Индикации за приложението им са:

 
възрастни пациенти, при които кортикостероидната терапия е контраиндицирана (диабет, хипертония, катаракта, язва на стомаха, остеопороза и др.);
 
болни, резистентни на терапия с високи дози кортикостероиди;
 
болни, които не понасят поддържаща кортикостероидна терапия и др.
II. Алтеративно лечение

Група
Генерично название

Златни препарати
Auranofin

Сулфони
DDS

Ретиноиди
Etretinate

Синтетични антималарице
· Hydroxychlorochine sulfate;

· Chlorochine phosphate;

· Quinacrine hydrochloride.

Никотинамид;

Тетрациклин и други антибиотици


Плазмафереза 


Локални средства

Антисептици
1. Антибиотици;

2. Антимикотици

3. Други локални антисептици

Кортикостероиди


Емолиенти 


Епителотонични средства


Адстрингентни средства


Профилактика на страничните действия от приложеното лечение
Медикаменти
Странични действия

Калциеви препарати
Остеопороза

Антибиотици
Бактериални инфекции

Антимикотици
Микотични инфекции

Антивирусни средства
Вирусни инфекции

7. Поставяне на окончателна диагноза:

 
клинични данни;
 
хистопатологично изследване;

 
имунофлуоресцентна диагностика – (ДИФ, ИИФ)

 
имуноблот;
 
ELISA.
8. Дехоспитализация и определяне на следболничен режим.

Критерии за дехоспитализация:

 
достигане на морбистаза;
 
контрол върху страничните действия от кортикостероидното и имуносупресивно толечение;

 
насочване към диспансерно наблюдение към лекар-дерматолог от СИМП.
· Условия за нова хоспитализация – когато се смята за нова клинична пътека:
 
нов тласък на заболяването (наличие на 5 или повече нови булозни или ерозивни лезии), който не може да бъде овладян в амбулаторни условия;

 
влошаване на общото състояние или странични действия от приложеното лечение (да отговарят на индикациите за хоспитализация) при влошаване на състоянието.

Довършване на лечебния процес
При изписване от болницата на пациента се дава болничен лист за временна неработоспособност (когато е необходим) и епикриза, включваща план за поведение във възстановителния период. Проследяване след дехоспитализация - към лекар-дерматолог от СИМП. 

9. Експертиза на неработоспособността.

При изписване лекуващият лекар издава болничен лист за временна неработоспособност за периода на болничния престой и до 30 дни след датата на дехоспитализация.
10. Права на пациента

10.1. Методични изисквания за изготвяне на Декларация за информирано съгласие (Документ №5).

10.2. Информация за пациента. (Документ №6 – предоставя се на пациента при постъпване).

ІІ. Документиране на процеса

1. Предхоспитализационна болнична документация – включва попълване на Предхоспитализационен лист (Документ №1)

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

3. Документиране на лечението - в Документ №3

4. Отклоненията (част І. т.3) се отразяват в Документ №4.

5. Изписването/превеждането се документира в:

•
лист “История на заболяването”;

•
част ІІІ на талон-направление за хоспитализация;

•
епикриза.

Документи № 1, 3, 4 се прикрепят към лист “История на заболяването”. 

Допълнителен лист към ИЗ №


ДОКУМЕНТ №3

ПРИ НЕУСЛОЖНЕНИ ФОРМИ

ДЕН

ОТГОВОРЕН СЪСТАВ
ЗАДАЧИ – ДЕТАЙЛИ








Дерматолог
Клинична оценка, наблюдение на пациента





Определяне/корекция на  терапията





Преценка ефекта от лечението





Определяне необходимостта и назначаване на допълнителни изследвания





Мониториране на артериално налягане и сърдечна честота




Хистопатолог
Вземане и отчитане на хистологичен материал от кожна лезия




Клиничен лаборант
Вземане на кръв за: кр. захар, урея, креатинин, електролити – K, Na





Вземане на кръв за хемостатус – PT, INR




Лекар специалист по образна диагностика
Консултация (при необходимост) 





Рентгенография на сърце-бял дроб




Кардиолог
Консултация (при необходимост)




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 – ДЕТАЙЛИ








Дерматолог
Клинична оценка, наблюдение на пациента





Определяне/корекция на  терапията





Преценка ефекта от лечението





Определяне необходимостта и назначаване на допълнителни изследвания





Мониториране на артериално налягане и сърдечна честота




Хистопатолог
Вземане и отчитане на хистологичен материал от кожна лезия




Клиничен лаборант
Вземане на кръв за: кр. захар, урея, креатинин, електролити – K, Na





Вземане на кръв за хемостатус – PT, INR




Лекар специалист по образна диагностика
Консултация (при необходимост) 





Рентгенография на сърце-бял дроб




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

ДОКУМЕНТ №6

Информация за пациента
Пемфигусът е кожно заболяване, което протича с образуване на мехури по кожата и видимите лигавици. Причината за появата му все още не е изяснена, но доказване на механизмите на развитието на болестта го причисляват към групата на автоимунните заболявания, при които организмът изработва  структури, насочени към собствени клетки. При пемфигуса процесът се развива в най-горния слой на кожата - епидермис. Изработените в организма автоантитела се отлагат в епидермиса и настъпва разрушаване на връзките между клетките на този слой на кожата, което се проявява с образуването на мехури и ерозии, на местата на разкъсаните мехури по кожата и видимите лигавици.

Клиничната картина на заболяването е различна по тежест: от единични мехури по кожата до масивно ангажиране на големи кожни повърхности, както и със засягане на лигавицата на устата, носа, хранопровода, очите, гениталиите. При тежките случаи общото състояние често е увредено, което се определя от обширните кожни повърхности, където повърхностният  защитен слой на кожата (епидермис) е разрушен. Това води до загуба на голямо количество течности – дехидратация, както и нарушения в електролитния и белтъчен баланс. Ерозивните промени по хода на лигавиците на храносмилателния тракт могат да доведат до рязка загуба на тегло  поради невъзможност за хранене. Съществува и висок риск от инфекции на кожата от бактериален, гъбичен и вирусен произход.

Диагнозата пемфигус се поставя въз основа на клинични данни, но поради сходството на клиничната картина с други заболявания от групата на т.нар. ”Булозни дерматози” вземането на кожна и лигавична биопсия и хистологичното доказване имат основно диагностично значение. Диагностичният процес често налага директната (ДИФ) и индиректна (ИИФ) имунофлуоресценция с оглед уточняване на диагнозата и ефективността от приложеното лечение.

Правилно поставената диагноза и адекватното и навременно лечение могат да осигурят контрол над заболяването и съхранение на живота на пациентите.

В лечението на пемфигуса заемат място системните кортикостероиди - самостоятелно или в комбинация с цитостатици, имуномодулатори и други симптоматични средства, които се приемат продължително време, а в повечето случаи и за цял живот. Прекъсването на поддържащото лечение води до рецидив на заболяването.

Продължителното кортикостероидно лечение може да доведе до настъпването на редица системни странични ефекти като стероиден диабет, язва на стомаха или дванадесетопръстника, хипертония, склонност към тромбози, имуносупресия и склонност към инфекции, остеопороза и психози. Тези причини налагат пациентите с пемфигус  да бъдат приемани на болнично лечение до осигуряване на контрол над заболяването с достигане на минимална поддържаща доза на кортикостероидното и/или цитостатично лечение.

След изписване от болничното заведение пациентите трябва да се лекуват и наблюдават от лекар – дерматолог в системата на извънболничната помощ. 
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