
КП № 112
ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НА МУКОВИСЦИДОЗА

1.Минимален болничен престой 7 дни

2 .1 .К О Д О В Е  Н А  Б О Л Е С Т И  П О  М К Б -1 0 _______________________________________

К и с т о з н а  ф и б р о з а
В к л ю ч в а : м у к о в и с ц и д о з а

Е 8 4 .0  К и с т о з н а  ф и б р о з а  с б е л о д р о б н и  п р о я в и
Е 84.1  К и с т о з н а  ф и б р р о з а  с ч р е в н и  п р о я в и  М е к о н и у м  и л е у с  (Р 7 5 *)  
Е 8 4 .8  К и с т о з н а  ф и б р о з а  с д р у ги  п р о я в и

К О Д О В Е  Н А  О С Н О В Н И  П Р О Ц Е Д У Р И

2 .2 .О С Н О В Н И  Д И А Г Н О С Т И Ч Н И  П Р О Ц Е Д У Р И

П р о ц е д у р и  з а  и з с л е д в а н е  н а  л а р и н к с а

4 1 8 4 9 -0 0  Ларингоскопия
Д ир ектна ларингоскопия

П р о ц е д у р и  з а  и з с л е д в а н е  н а  б р о н х

4 1 8 9 8 -0 0  Ф иброоптична бронхоскопия  
Не включва: такав а  с:
•  биопсия (4 1 8 9 2 -0 0  [544])
•  д ил атаци я (4 1 9 0 4 -0 0  [546])
•  екстракция на чуждо тяло (4 1 8 9 5 -0 0  [544]) 

4 1 8 8 9 -0 0  Бронхоскопия
Не включва: такав а  с:
•  биопсия (4 1 8 9 2 -0 0  [544])
•  д ил атаци я (4 1 9 0 4 -0 0  [546])

______________ •  екстракция на чуждо тяло (4 1 8 9 5 -0 0  [544])
Д и а гн о с т и ч н и  т е с т о в е  н а  х р а н о с м и л а т е л н а  с и с т е м а , и з м е р в а н и я  и л и  и з с л е д в а н и я

1 1 8 1 0 -0 0  И зсл ед в ан е  на га стр о -езо ф агеал ен  реф лукс, вклю чващ  2 4  ч аса  рН м ониторинг 
Включва: анализ

интерпретаци я
доклад

Не включва: такав а  с < 2 4  часа  рН м ониториране -  пропусни кода_______________
П а н е н д о с к о п и я

3 0 4 7 3 -0 0  П анендоскопия до д уод енум а  
Д у о д е н о с ко п и я ________________

П а н е н д о с к о п и я  с е к с ц и з и я

3 0 0 7 5 -1 3  Биопсия на тънко черво

3 0 4 7 3 -0 1  П аненд оскопия до д ванадесето п р ъ стни ка  с биопсия

Ф и б р о о п т и ч н а  к о л о н о с к о п и я



3 2 0 9 0 -0 0  Ф и б р о о п ти ч н а  ко ло н о скоп ия д о  ц екум а  
Д ъ л га  ко лоноскопия  

Включва: о гл ед  на и л е у м а  

Не включва: та к а в а  с:
• био п сия  (3 2 0 8 4 -0 1  [911 ])

• п о л и п екто м и я  (3 2 0 8 7 -0 0  [911 ])

3 2 0 8 4 -0 0  Ф и б р о о п ти ч н а  ко ло н о скоп ия д о  ф л е кс у р а  х е п а ти к а  
Гъ в кава  сигм о ид о ско пи я  
К ъ са  колоноскопия

Не включва: та зи  сл ед  ф л е к с у р а  х е п а ти к а  (3 2 0 9 0  [905 ] и [911 ], 3 2 0 9 3 -0 0  [911 ])
та к а в а  с:
• био п сия  (3 2 0 8 4 -0 1  [911 ])

• п о л и п екто м и я  (3 2 0 8 7 -0 0  [9 1 1 ])________________________________________

Ф и б р о о п т и ч н а  к о л о н о с к о п и я  с е к с ц и з и я

3 2 0 9 0 -0 1  Ф иброоптична колоноскопия до цекум а, с биопсия  
Колоноскопия до цекум , с м нож ествени биопсии  

Д ъ лга колоноскопия с биопсия

И з с л е д в а н е  н а  ж л ъ ч е н  м е х у р  и л и  ж л ъ ч н и  п ъ т и щ а

3 0 4 8 4 -0 0  Е ндоскопска р етроградна хо л ан гио пан кр еато граф и я  (Е Р С Р )
Включва: четкова биопсия на жлъ чни пъ тищ а биопсия
Не включва: ендоскопска р етр о гр адн а панкр еато гр аф ия [Е Р Р ] (3 0 4 8 4 -0 2  [974])

3 0 4 8 4 -0 1  Ендоскопска р етроградна хо лангиограф ия (Е Р С )
Включва: четкова биопсия на жлъ чни пътищ а

биопсия

Р е н т ге н о гр а ф и я  н а  гл а в а  и л и  ш и я

Р Е Н Т Г Е Н О Г Р А Ф И Я  Н А  Г Л А В А  И Л И  Ш И Я

5 7 9 0 3 -0 0  Р ентген о гр аф и я  на п ар ан азал ен  синус

5 7 9 0 1 -0 0  Р ентген о гр аф ия на череп  
Включва: калвариум
Не включва: цеф ал о м етр и я (5 7 9 0 2 -0 0 , 5 7 9 3 0 -0 0 , 5 7 9 3 3 -0 0  [1967])
такав а  на:
• м астоидна кост (5 7 9 0 6 -0 0  [1967])

______________ • околоносен синус (5 7 9 0 3 -0 0  [1967])______________________________________  •

• петрозна тем п о р ал н а  кост (5 7 9 0 9 -0 0  [1967])

К о м п ю т ъ р н а  т о м о гр а ф и я  н а  гр ъ д е н  кош

5 6 3 0 1 -0 0  Ком пю тъ рна том о гр аф ия на гръден кош

5 6 3 0 7 -0 0  Ком пю тъ рна том о гр аф ия на гръден кош  с интравенозна контрастна м атерия  
Ком пю тъ рна том ограф ия на гръден кош  без, след  това с венозен контраст

Т о м о гр а ф и я



Не включва: компю търна том о гр аф ия (в иж  блокове [1952 ] до [1966])
такав а  с:
• хо лец исто гр аф ия (5 8 9 2 4 -0 0  [1976])

___________________________ • венозна пиелограф ия (5 8 7 0 6 -0 0  [1978])_______________________

60100-00 Томография

Д р у га  р е н т ге н о гр а ф и я  н а  гр ъ д е н  ко ш

5 8 5 0 0 -0 0  Р ентген о гр аф ия на гръден кош  

Включва: бронх
д и аф р агм а  
сърце  
бял дроб  
м едиастинум

Не включва: такав а  на:
• ребра (5 8 5 2 1 -0 1 ,5 8 5 2 4 -0 0  [1972])
• гръдна кост (5 8 5 2 1 -0 0  [1972])
• гръден вход (5 8 5 0 9 -0 0  [1974])

• тр ахея  (5 8 5 0 9 -0 0  [1974])

6 0 5 0 3 -0 0  Ф луороскопия

Кодирай също когато е направена:

• и н с у ф л а ц и я  с  въ здух (5 9 7 6 3 -0 0  [1 9 9 9 ])

Р е н т ге н о гр а ф и я  н а  с т о м а ш н о -ч р е в е н  т р а к т

Не включва: б езко н тр астн а радиограф ия на корем (5 8 9 0 0 -0 0  [1977])
5 8 9 0 9 -0 0  Контрастно изсл едване на ф аринкс, хранопровод , сто м ах  или дуоденум  

Б ариева каш а за ф аринкс, хранопровод, сто м ах  или дуоденум  
Включва: п ред варителен  о б щ  план
Не включва: контрастна каш а за хранопровод , сто м ах  или д уод енум  и п осл ед ващ а до  
колон (5 8 9 1 2 -0 0  [1975])

5 8 9 1 5 -0 0  Контрастно изсл едване на тънки черва  
С ерийно  изсл едване на тънки черва  
Включва: п ред варителен  о б щ  план  
Не включва: такав а  на дуоденум  (5 8 9 0 9  [1975])

5 8 9 1 2 -0 0  Контрастно изсл едване на ф аринкс, хранопровод , сто м ах  или дуоденум  с 
последващ о изсл едване до д еб ел о  черво

Б ариева каш а за  ф аринкс, хранопровод, сто м ах  и д уод енум  и п осл ед ващ а до к о л о н ___________

5 8 9 1 4 -0 0  И ригограф ия

Р е н т ге н о гр а ф и я  н а  к о р е м  и л и  п е р и т о н е у м

5 8 9 0 0 -0 0  Р ентген о гр аф ия на корем  
Включва: жлъ чен тр акт

дол на гастр ои нтестин ал на  област
ретроперитонеум
сто м ах

Не включва: тази  на уринарния тр акт (5 8 7 0 0 -0 0  [1980])

К о м п ю т ъ р н а  т о м о г р а ф и я  н а  ко р е м

5 6 4 0 1 -0 0  Ком пю тъ рна том о гр аф ия на корем

Р е н т ге н о гр а ф и я  н а  го р е н  к р а й н и к



57512-03 Рентгенография на длан, пръсти и китка
У л т р а з в у к  н а  к о р е м  и л и  т а з

5 5 0 3 6 -0 0  У лтразвук на корем  
Включва: скан ир ане на уринарен  тракт
Не включва: корем на стен а  (5 5 8 1 2 -0 0  [1950]) при състояния, свързани с б р ем ен но ст (5 5 7 0 0  

[1943], 5 5 7 2 9 -0 1  [1945])

И з с л е д в а н е  н а  ко с ти

1 2 3 0 6 -0 0  Костна д енси то м етр ия  с пом ощ та на двойно енергий на  рентгенова абсорбциом етрия  
Костна д енси то м етр ия  с използване на двойно ен ергий на х -гау  абсорбциом етрия  
Забележка: И зпъ лнена за диагноза:

•  и м ониторинг на костна плътност
__________________________•  при ниска костна п л ъ тн о с т_________________________________________

М а гн и т н о  р е з о н а н с е н  о б р а з

9 0 9 0 1 -0 5  М агнитно  резо н ансн а  том о гр аф ия на корем

1 9 3 2  И з с л е д в а н и я  н а  у р и н а т а

9 1 9 2 0 -0 3  И зсл ед в ан е  за албум ин в ур ин ата . М икроалбум инурия
9 1 9 2 0 -0 5  И зсл ед в ан е  за уробилиноген  в урината
9 1 9 2 0 -0 6  И зсл ед в ан е  на рН на урина
9 1 9 2 0 -0 7  И зсл ед в ан е  за кето тел а  в урината
9 1 9 2 0 -0 8  И зсл ед в ан е  на за х ар  в уринна проба
9 1 9 2 0 -1 3  И зсл ед в ан е  за ам и л аза  в урината
9 1 9 2 0 -1 4  И зсл ед в ан е  за б елтъ к в урин ата
9 1 9 2 0 -1 5  И зсл ед в ан е  за пикочна киселина в д и ур езата
9 1 9 2 0 1 6  И зсл ед ван е  за  билирубин в урин ата
9 1 9 2 0 -1 7  И зсл ед в ан е  за нитрити в урината________________________

9 1 9 2 0 -1 8  И зсл ед в ан е  за кетони в урин ата

Д и а гн о с т и ч н и  т е с т о в е  н а  х р а н о с м и л а т е л н а  с и с т е м а , и з м е р в а н и я  и л и  и з с л е д в а н и я

1 1 8 0 0 -0 0  Т е с т  за  м оторика на хранопровод
М ан о м етр ичен  м отилитетен  те с т  на хранопровод

Д р у го  и з м е р в а н е  н а  д и х а т е л н а  ф у н к ц и я

1 1 5 0 6 -0 0  Други изследвания на д ихател н а  ф ункция  
Д ихател ен  ф ункционален  те с т  }

С пи ро м етри я } Б Д У

Д р у га  е л е к т р о к а р д и о гр а ф и я  [Е К Г ]

1 1 7 0 0 -0 0  Д руга ел ектр о кард ио граф и я [ЕКГ]
Не включва: тези  вклю чващ и по-м алко  от 12 о твеж дания -  пропусни кода

Д р у ги  с ъ р д е ч н о -с ъ д о в и  д и а гн о с т и ч н и  т е с т о в е , и з м е р в а н и я  и л и  и з с л е д в а н и я

1 3 3 1 0 -0 0  П улсова оксим етрия (пулсоксим етрия)

9 2 0 5 7 -0 0  Т ел ем етр и я
Е лектрограф ично  м ониториране
Не включва: тези  при теств ан е  на кардио д еф и б ри л ато р  или пейсм ейкъ р  

(в иж  блок [1856])



Д и а гн о с т и ч н и  т е с т о в е , и з м е р в а н и я  и л и  и з с л е д в а н и я , кр ъ в  и к р ъ в о т в о р н и  о р га н и

13842 -01  И зм ер ван е  на ар тер иал ни  кръвни газове

Д р у го  и з м е р в а н е  н а  д и х а т е л н а  ф у н к ц и я

1 3 3 1 1 -0 0  изм ерване на газове на см есен а  венозна кръв

1 9 2 6  М и к р о б и о л о ги ч н и  и з с л е д в а н и я

9 1 9 2 9 -0 2  М икробиологично/м икроскопско  изсл едване на проба от ухо и/или нос и/или  
гърло и/или л ари нкс за култура и чувствителност

9 2 1 8 4 -0 2  М икроскопско и зсл едване на проба от тр ахея , бронх, плевра, бял дроб, друга  
гръдна проба и хр ачка  за култура и чувствителност

9 1 9 3 7 -0 2  М икроскопско изсл едване на кръв за култура и чувствителност

1 9 2 3  Х е м а т о л о ги ч н и  и з с л е д в а н и я

9 1 9 1 0 -0 4  Кръвна картина -  поне осем  или повече от посочените показатели: хем оглобин, 
еритроцити, левкоцити, хем атокр и т, тр о м боцити , М ^ ,  М С Н , М С Н С  

9 1 9 1 0 -0 5  Д и ф ер ен ц и ал н о  б роене на левкоцити -  визуално микроскопско или автом атично  
ап аратно  изследване

9 1 9 1 0 -0 7  С корост на утая в ан е  на ер итроци тите

1 9 2 4  Б и о х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я

9 1 9 0 4 -1 3  П р отеи н о гр ам а (ел ектр о ф о р еза  на серум ни белтъ ци)
9 1 9 1 0 -2 6  Клинично-хим ични изследвания за А С А Т
9 1 9 1 0 -2 7  Клинично-хим ични изследвания за А Л А Т
9 1 9 1 0 -2 4  Клинично-хим ични изследвания за гликиран хем оглобин
9 1 9 0 4 -1 4  О р ал ен  глю козотолерансен тест
9 1 9 1 5 -0 0  Други им унологични изследвания

Д р у ги  д и а гн о с т и ч н и  т е с т о в е , и з м е р в а н и я  и л и  и з с л е д в а н и я

9 1 9 1 9 -0 1  Друго патом орф ологично изсл едване на проба от горния хр ан о см и л ател ен  тракт

9 1 9 1 9 -0 3  М икроскопско изсл едване на проба от долния хр ано см и л ател ен  тр акт и
изпраж нения за б актер и ал н а  н ам азка

9 1 9 1 9 -0 4  М икроскопско изсл едване на проба от долния хр ан о см и л ател ен  тр акт и
изпраж нения за култура

9 1 9 1 9 -0 5  М икроскопско изсл едване на проба от долния хр ано см и л ател ен  тр акт и
изпраж нения за култура и чувствителност

9 1 9 1 9 -0 9  М икроскопско изследване на проба от долния хр ан о см и л ател ен  тр акт и
изпраж нения за паразитология

9 1 9 3 9 -1 4  И зсл ед ван е  на ф екал н а  е л а с та за  и калпротектин

9 1 9 3 9 -1 5  Кол ичествено о пр ед ел я не  на електролити  в потта. П илокарпинов тест

1 9 3 4 Д р у ги  л а б о р а т о р н и  и з с л е д в а н и я



9 2 1 9 1 -0 0  П о л и м ер азн а  вериж на реакция за  д оказван е  на С О V I^ -  19  
9 2 1 9 1 -0 1  Т е с т  за  откриване на антиген  на З А Р З -С о У - 2

2 .3 .О С Н О В Н И  Т Е Р А П Е В Т И Ч Н И  П Р О Ц Е Д У Р И

К о н с у л т а ц и я  и л и  о б у ч е н и е  с в ъ р з а н и  с л и ч н а  гр и ж а  и д р у ги  е ж е д н е в н и  
д е й н о с т и /н е з а в и с и м  ж и в о т

9 6 0 6 7 -0 0  Х р а н и т е л н и /д и е ти ч н и  ко н сул тац и и  или о б р а зо в а н и е
Не включва: п р е в а н ти в н а  ко н сул тац и я  или о б у ч е н и е  (9 6 0 6 6 -0 0  [1 8 6 7 ])

9 6 0 7 2 -0 0  П р е д п и с а н и /с а м о с то я т е л н о  и зб ран и  м е д и ка м е н ти , ко н с у л ти р а н е  или о б у ч е н и е

Забележка: М е д и к а м е н т о з н и  ко н сул тац и я  или о б у ч е н и е  вклю чва съ в ет за  
д е й с т в и е /е ф е к т  (стр ан и ч н и  или д руги ) на л е к а р с т в а та , въ рху  
у п р а в л е н и е т о  на л е к а р с тв е н и я  р еж и м  и въ рху и зп и с в а н е то  на  
м е д и к а м е н ти . В клю чва съ щ о  съ в ет за  п р е д п а зв а н е  от стр ан и чн и  
л е ка р с тв е н и  е ф е к ти  и о с и гу р я в а н е  на о б учи тел н и  м а т е р и а л и  о тн о сн о  
м е д и к а м е н т о з н о т о  л е ч е н и е . Т о зи  съ в ет м о ж е  д а  б ъ д е  д а д е н  на  
кл и е н ти те  или на д руги  д о с та в ч и ц и  на услуги .

Не включва: ко н сул тац и я  или о б у ч е н и е  з а  с и с те м и те  за  д о с та в ка  на  
м е д и к а м е н ти  (9 6 0 7 1 -0 0  [1 8 6 7 ])
съ вети  или о б у ч е н и е  при п р и в и кв ан е  към суб с та н ц и и  (9 6 0 7 3 -0 0  [1 8 6 7 ])

О б у ч е н и е  н а  у м е н и я  з а  ф у н к ц и и  н а  т е л е с н а т а  с и с т е м а

9 6 1 3 8 -0 0  Д ви гател н а  тер ап и я , д и хател н а  систем а [диш ане]
В ъ зстановяване на белод робен  обем  (чрез ръчна хип ер вен тил аци я)
Забележка: У пр аж н ен и я  за ув ел и чав ане  на белод робен  обем  и гръдните д виж ения и 
подпом агане изхвъ рлянето на секрети и/или д а  подобряване п ар ам етр и те  на д иш ан ето

Д р у ги  т е р а п е в т и ч н и  и н т е р в е н ц и и  н а  д и х а т е л н а  с и с т е м а

9 2 0 4 3 -0 0  Р еспи раторен  м ед икам ент, прилаган чрез небул айзер

9 2 0 4 4 -0 0
О в л аж н я в ащ а  тер ап ия  
Д руго кислородно о б о га тя в а н е ^  1 615  

К атал ити чна кислородотерапия  
Ц иторедуктивен  еф ект  
Кислородотерапия  
О ксигенатори

Не включва: хи п ер б ар н а  оксигенация (в иж  блок [1888])

9 6 1 5 7 -0 0 Н еинцизионен  д р е н а ж  на д ихател н и  пътищ а  
Ръчно изчистване на респираторна секреция (и зсм укване)
П остурален  д р е н а ж
И зчистване на хр ачки /р азд в иж в ане  (чрез м ан уал на хип ер вен тил аци я)
Включва: активен цикъл от д и хател н и  техники [АСВТ] 
техн ика  на ф орси рана експирация [РЕТ] 
с използване на техники /устройства като:
• перкусия
• р азкл ащ ан е
• вибратор
Забележка: П остурален  д р е н а ж  -  позициониране, позволяващ о грав итац ията  д а  

подпом огне екскреция на секрети от б ел и те  дробове и д а  увеличи  
вентилацията

Не включва: такав а , вклю чващ а интубация (в иж  блок [568])



9 6 1 5 7 -0 0  Н еинцизионен  д р е н а ж  на д ихател ни пътищ а
Ръчно изчистване на респираторна секреция (изсм укване)
П остурален  д р е н а ж
И зчистване на хр ачки /р азд в иж в ане  (чрез м ануал на хип ер вен тил аци я)
Включва: активен цикъл от д ихател н и  техники  [А С В Т]

техн ика  на ф орси рана експирация [Р Е Т] с използване на техники /устройства  
като:
•  перкусия
•  р азкл ащ ан е
•  вибратор

Забележка: П остурален  д р е н а ж  -  позициониране, позволяващ о гравитацията  да  
подпом огне екскреция на секрети от б ел и те  дробове и д а  увеличи  
венти лац ията

Не включва: такав а , вклю чващ а интубация (в иж  блок [568])

П р и л о ж е н и е  н а  ф а р м а к о т е р а п и я



9 6 2 0 2 -0 7  Е н терал н о  прилож ение на ф арм акологичен  а ген т , хр ани тел но  вещ ество

9 6 1 9 9 - 07  И нтравенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент П р и л аган е  на ф арм акологичен
агент чрез:

•  инф узионен порт
•  Рог!-А -С аШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетър

Кодирай също когато е направена:
• поставяне, изваж дане или ревизия на устройство за  съдов достъп (в иж  блок [766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

Не включва: хирургична катетер и зац и я  с при лагане на хим ио тер ап ев ти чен  агент (виж  
блок [741])

9 6 2 0 0 - 06  П одкож но прилож ение на ф арм акол огичен  агент, инсулин
Кодирай също когато е направена:

•  за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

9 6 1 9 9 -0 6  И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, инсулин  
П р ил аган е  на ф арм акол огичен  агент чрез:

•  инф узионен порт
•  Рог!-А -С аШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетър

Кодирай също когато е направена:
•  поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (виж  блок [766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

Не включва: хирургична катетери зац ия  с при лагане на хим ио тер ап ев ти чен  агент (виж  
блок [741])

9 6 1 9 9 -0 8  И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, ел ектроли т  
П р и л аган е  на ф арм акол огичен  а ген т чрез:

•  инф узионен порт
•  Рог!-А -С аШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетър

Кодирай също когато е направена:
•  поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (виж  блок
•  [766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])
Не включва: хирургична катетер и зац и я  с прилагане на хи м ио тер ап ев ти чен  агент (в и ж  блок  

[741])
9 6 1 9 9 -0 2  И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, противоинф екциозен  агент

П р и л аган е  на ф арм акол огичен  а ген т чрез_________________________________________________



•  инф узионен порт
•  Рог!-А -С аШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетър

Кодирай също когато е направена:
• поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (в иж  блок
•  [766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

Не включва: хирургична катетери зац ия  с при лагане на хим ио тер ап ев ти чен  агент (виж  
блок [741])

9 6 1 9 7 -0 2  М ускулно прилож ение на ф арм акол огичен  агент, противоинф екциозен  агент  
9 6 1 9 9 -0 3  И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, стероид  

П р и л аган е  на ф арм акол огичен  агент чрез:
•  инф узионен порт
•  Рог!-А -С аШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетър

Кодирай също когато е направена:
•  поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (виж  блок [766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

Не включва: хирургична катетери зац ия  с при лагане на хим ио тер ап ев ти чен  агент (виж  
блок [741])

9 6 1 9 7 -0 3  М ускулно прилож ение на ф арм акол огичен  агент, стероид

9 6 1 9 9 - 09  И н травенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и н еспециф ичен
ф арм акол огичен  агент
П р и л аган е  на ф арм акол огичен  а ген т чрез:

•  инф узионен порт
•  Рог!-А -С аШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетър

Кодирай също когато е направена:
•  поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (виж  блок [766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

Не включва: хирургична катетер и зац и я  с прилагане на хим ио тер ап ев ти чен  а ген т (в иж  
б лок[741])

9 6 2 0 0 - 09  П одкож но при лож ени е на ф ар м ако л огичен  агент, друг и н еспециф ичен
ф арм акол огичен  агент
Кодирай също когато е направена:

•  за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])
9 6 1 9 7 -0 9  М ускулно прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и неспециф ичен

ф арм акол огичен  агент

И з и с к в а н е : К линичната  пътека се счита за  завъ рш ена:
1 . П р и  н о в о о т к р и т о  з а б о л я в а н е , ако са прилож ени и о тчетени  м иним ум  четири основни  

д иагностични процедури, ед н ата  от които задъ лж ителн о  е 9 1 9 3 9 -1 5  и д ве основни терапевтични  
процедури, посочени в та б л и ц а  К о д о в е  н а  о с н о в н и  п р о ц е д у р и .

П р ил ож ен ите  диагностични процедури следва д а  д оказв ат наличие на забо л яван ето  
Кистозна ф иброза.

Т ер ап ев ти чн а  процед ура с код 9 6 0 6 7 -0 0  се отчита еднократно  при откриване на 
забо л яван ето .

2 .  П р и  л и ц а  д о  18 го д и ш н а  в ъ з р а с т  с д о к а з а н а  д и а г н о з а , ако са прилож ени и отчетени  
м иним ум  три основни д иагностични процедури и д ве основни тер ап евти чни  процедури, посочени  
в таб л и ц а  К о д о в е  н а  о с н о в н и  п р о ц е д у р и  и съ образени с органните прояви на забо л яван ето .



З .П р и  л и ц а  н а д  18 го д и ш н а  в ъ з р а с т  с д о к а з а н а  д и а гн о з а , ако са прилож ени и отчетени  
м иним ум  три основни д иагностични процедури и д ве основни тер ап евти чни  процедури, посочени  
в таб л и ц а  К о д о в е  н а  о с н о в н и  п р о ц е д у р и  и съ образени с органните прояви на забо л яван ето .

О сновна процедура 9 2 1 9 1 -0 0  или 9 2 1 9 1 -0 1  се осъ щ ествява при необходим ост и се прилага  
при д иагно сти цир ан е  на С О V I^ -  19. Т ази  процед ура се извърш ва при показания и се отчита като  
д опъ лнителна д иагно сти чна процедура към д ругите  диагностични процедури, посочени във 
всеки д иагно сти чно -л ечеб ен  алгоритъ м  на съ ответната  клинична пътека.

4 . У С Л О В И Я  З А  С К Л Ю Ч В А Н Е  Н А  Д О Г О В О Р  И З А  И З П Ъ Л Н Е Н И Е  Н А  К Л И Н И Ч Н А Т А  П Ъ Т Е К А
К л и н и ч н а т а  п ъ т е к а  в к л ю ч в а  д е й н о с т и  и у с л у ги  о т  о б х в а т а  н а  м е д и ц и н с к а т а  

с п е ц и а л н о с т  " П е д и а т р и я " , о с ъ щ е с т в я в а н а  н а  т р е т о  н и в о  н а  к о м п е т е н т н о с т , с ъ гл а с н о  
м е д и ц и н с к и  с т а н д а р т  " П е д и а т р и я " , о б х в а т а  н а  м е д и ц и н с к а т а  с п е ц и а л н о с т  " П н е в м о л о ги я  
и ф т и з и а т р и я " , о с ъ щ е с т в я в а н а  н а  т р е т о  н и в о  н а  к о м п е т е н т н о с т , с ъ гл а с н о  м е д и ц и н с к и  
с т а н д а р т  " П н е в м о л о ги я  и ф т и з и а т р и я " , о б х в а т а  н а  м е д и ц и н с к а т а  с п е ц и а л н о с т  " Д е т с к а  
п н е в м о л о ги я  и ф т и з и а т р и я " , о с ъ щ е с т в я в а н а  н а  т р е т о  н и в о  н а  к о м п е т е н т н о с т , с ъ гл а с н о  
м е д и ц и н с к и  с т а н д а р т  " П е д и а т р и я " , о т  о б х в а т а  н а  м е д и ц и н с к а т а  с п е ц и а л н о с т  
" Г а с т р о е н т е р о л о ги я " , о с ъ щ е с т в я в а н а  н а  т р е т о  н и в о  н а  к о м п е т е н т н о с т , с ъ гл а с н о  
м е д и ц и н с к и  с т а н д а р т  " Г а с т р о е н т е р о л о ги я " , о т  о б х в а т а  н а  м е д и ц и н с к а т а  с п е ц и а л н о с т  
" Д е т с к а  га с т р о е н т е р о л о ги я " , о с ъ щ е с т в я в а н а  н а  т р е т о  н и в о  н а  к о м п е т е н т н о с т , с ъ гл а с н о  
м е д и ц и н с к и  с т а н д а р т  " П е д и а т р и я " .

И зискванията  за наличие на зад ъ л ж ител н ите  звена, ап ар атур а  и специалисти са в 
съ ответствие с горепосочените медицински стандарти .

Л ечеб н ото  зав ед ен и е , изпълнител  на клиничната пътека, осигурява ком плексно л ечени е  
на основно забо л яван е , придруж аващ и забо л яван ия и услож нения.

Л е ч е б н о т о  з а в е д е н и е , и з п ъ л н и т е л  н а  к л и н и ч н а  п ъ т е к а  №  1 12 , з а д ъ л ж и т е л н о  
с к л ю ч в а  д о г о в о р  и з а  а м б у л а т о р н а  п р о ц е д у р а  №  9 „ А м б у л а т о р н о
н а б л ю д е н и е /д и с п а н с е р и з а ц и я  п р и  м у к о в и с ц и д о з а “ , с ъ гл а с н о  П р и л о ж е н и е  къ м  Н а р е д б а т а  
к ъ м  чл . 4 5  о т  З а к о н а  з а  з д р а в н о т о  о с и гу р я в а н е , з а б о л я в а н и я , за  к о и т о  се  о с и гу р я в а  
к о м п л е к с н о  л е ч е н и е  (о с и гу р я в а  с е  в с я к а  е д н а  о т д е л н а  ч а с т  о т  ц я л о с т н и я  п р о ц е с  н а  
л е ч е н и е ) са : М у к о в и с ц и д о з а .

4 .а . З А Д Ъ Л Ж И Т Е Л Н И  З В Е Н А , М Е Д И Ц И Н С К А  А П А Р А Т У Р А  И О Б О Р У Д В А Н Е , Н А Л И Ч Н И  И 
Ф У Н К Ц И О Н И Р А Щ И  Н А  Т Е Р И Т О Р И Я Т А  Н А  Л Е Ч Е Б Н О Т О  З А В Е Д Е Н И Е , И З П Ъ Л Н И Т Е Л  Н А  
Б О Л Н И Ч Н А  П О М О Щ
Л ечеб н ото  зав ед ен и е  за болнична пом ощ  м ож е д а  осигури чрез договор, вм енените като  
задъ лж ителни звена, м едицинска  а п ар атур а  и оборудване, и с друго л ечебн о  зав ед ен и е  за  
извъ нболнична или болнична пом ощ , разполож ени на тер и то р и ята  му и им ащ и договор с Н З О К . ̂ 

З а д ъ л ж и т е л н о  з в е н о /м е д и ц и н с к а  а п а р а т у р а

1. К л и ни ка /о тд ел ен ие  по педиатрия или 
К л и ни ка /о тд ел ен ие  по пневм ология и ф тизиатрия или 
К л и ни ка /о тд ел ен ие  по д етска  пневм ология и ф тизиатрия или 
К л и ни ка /о тд ел ен ие  по гастроентерол огия или 
К л и ни ка /о тд ел ен ие  по д етска  гастроентерология

2. О тд е л е н и е  по о б разна д иагностика

3. С тр уктур а за ф ункционално изсл едване на д и ш ан ето

4. Клинична л аборатория

5. К А И Л /О А И Л  или л егл а  за интензивно л ечен и е

З А Д Ъ Л Ж И Т Е Л Н И  З В Е Н А , М Е Д И Ц И Н С К А  А П А Р А Т У Р А  И О Б О Р У Д В А Н Е , Н Е О Б Х О Д И М И  З А  
И З П Ъ Л Н Е Н И Е  Н А  А Л Г О Р И Т Ъ М А  Н А  П Ъ Т Е К А Т А , Н Е Н А Л И Ч Н И  Н А  Т Е Р И Т О Р И Я Т А  Н А  
Л Е Ч Е Б Н О Т О  З А В Е Д Е Н И Е , И З П Ъ Л Н И Т Е Л  Н А  Б О Л Н И Ч Н А  П О М О Щ
Л ечеб н ото  зав ед ен и е  за б олнична пом ощ  м ож е д а  осигури д ей н о стта  на съ ответното  
задъ лж ително  звено чрез договор с друго л ечебно  зав ед ен и е , което отговаря на изискванията за  
ап ар атур а , о борудване и специалисти за тази  КП и им а договор с Н З О К .



З а д ъ л ж и т е л н о  з в е н о /м е д и ц и н с к а  а п а р а т у р а

1. С труктура по м едицинска  генетика

2. Клинична паразитология

3. Клинична патология

4. Клинична м икробиология -  на тер ито ри ята  на областта

4 .б . Н Е О Б Х О Д И М И  С П Е Ц И А Л И С Т И  З А  И З П Ъ Л Н Е Н И Е  Н А  К Л И Н И Ч Н А Т А  П Ъ Т Е К А  И 
И З И С К В А Н И Я  З А  Д О П Ъ Л Н И Т Е Л Н А  К В А Л И Ф И К А Ц И Я ..
Н е о б х о д и м и  с п е ц и а л и с т и  за  л е ч е н и е  н а  п а ц и е н т и  н а  в ъ з р а с т  н а д  18  го д и н и :

Н аличният брой специалисти в л ечебн о то  зав ед ен и е  и тя хн ата  квалиф икация отговаря  
на м едицинския стан д ар т по съ ответната  сп ециал н ост на структурите, в които се извърш ва  
д ейн остта , съгласно т.1, 1 и 2  от тази  клинична пътека.

Н е о б х о д и м и  с п е ц и а л и с т и  за  л е ч е н и е  н а  п а ц и е н т и  н а  в ъ з р а с т  п о д  18 го д и н и :
К л и н и к а / о т д е л е н и е  п о  п е д и а т р и я

I ниво на ком петентност - д в ам а лекари , от които единият със сп ециал н ост педиатрия
II ниво на ко м петентност -  чети ри м а л екари , от които д в ам а със сп ециал н ост педиатрия  
или д етска  пневм ология и ф тизиатрия
или
чети ри м а л екари , от които един л екар  със специал ност педиатрия и един със 

сп ециал н ост д етска  пневм ология и ф тизиатрия
III ниво на ко м петентност -  ш естим а л екари , от които пет със специал ност  

Н е о н а т о л о ги я  - за  л ечени е  на пациенти на въ зраст до 28 -и я  ден  от раж д ането
I ниво на ком петентност -  л егл а  в родилна зала
II ниво на ком петентност -  се изисква м иним ум  един л екар  с придобита сп ециал н ост по 

педиатрия и квалиф икация по неонатология или с придобита сп ециал н ост по неонатология
III ниво на ко м петентно ст -  ш ест лекари , от които м иним ум  тр им а лекари  със  

сп ециал н ост по неонатология
К л и н и к а /о т д е л е н и е  п о  п н е в м о л о ги я  и ф т и з и а т р и я

I ниво на ком петентност - ням а първо ниво
II ниво на ко м петентност -  чети ри м а л екари , от които д в ам а със сп ециал н ост педиатрия  
или
чети ри м а л екари , от които д в ам а лекари  със сп ециал н ост д етска  пневм ология  
или
чети ри м а л екари , от които един л екар  със сп ециал н ост д етска  пневм ология и ф тизиатрия  

и един л екар  със сп ециал н ост по педиатрия
III ниво на ком петентност -  чети ри м а л екари , от които поне д в ам а с пневм ология и 

ф тизиатрия, а о стан ал и те  - със сп ециал н ост педиатрия
- л екар  със сп ециал н ост по клинична лаборатория;

- л екар  със специал н ост по о б разна диагностика.
5 . И Н Д И К А Ц И И  З А  Х О С П И Т А Л И З А Ц И Я  И Л Е Ч Е Н И Е
5 .а .И Н Д И К А Ц И И  З А  Х О С П И Т А Л И З А Ц И Я .
П р и е м  и и з го т в я н е  н а  д и а г н о с т и ч н о -л е ч е б е н  п л а н .

Н а  х о с п и т а л и з а ц и я  п од л еж ат л ица  до и над 18 годиш на възраст при сим птом и от страна  
на д и х а те л н а та  систем а, гастроинтестинал ния тр акт, ендо кр инната  систем а и др., отговарящ и на 
индикациите.

В з а в и с и м о с т  о т  д о м и н и р а щ и т е  о р га н н и  п р о я в и  н а  з а б о л я в а н е т о  п а ц и е н т и т е  се  
х о с п и т а л и з и р а т  в с ъ о т в е т н а т а  к л и н и к а /о т д е л е н и е

1. Д и а г н о с т и к а  н а  л и ц а  д о  и н а д  1 8 -го д и ш н а  в ъ з р а с т  с ъ с  с ъ м н е н и е  з а  м у к о в и с ц и д о з а  
п р и  с и м п т о м и  о т  с т р а н а  н а  д и х а т е л н а т а  с и с т е м а , га с т р о и н т е с т и н а л н и я  тр а к т , 
е н д о к р и н н а т а  с и с т е м а  и д р .;

2. Л е ч е н и е  н а  л и ц а  д о  и н а д  18 г. с у с т а н о в е н а  д и а г н о з а  м у к о в и с ц и д о з а  при :
2 .1 . З аси л в ане  на каш л и ц ата  и/или увел ичав ане  о б ем а и пром яна в х а р актер и сти ката  на 

експ екто р ацията, н арастван е  или новопоявила се диспнея и наличието  на 
ф ебрил ноинтоксикационен  синдром

2 .2 . Кръвохрак
2 .3 . Ф изикални и рентгенови д анни за  пневм оторакс
2 .4 . А нам нестични , ф изикални и рентгенови данни за пневм оничен инф ил трат



2 .5 . А нам нестични , ф изикални и рентгенови данни за плеврален излив
2 .6 . Д еко м п енсац ия на хронична д и хател н а  недостатъ чност - Р а 0 2 < 5 5  т т Н д
2 .7 . Х о л е с та за
2 .8 . Клинични б елези  на остър панкреатит
2 .9 . И н тести н ал н а  обструкция
2 .1 0 . При д е ц а  до 18 -го д и ш н а възраст - д есатур ац и я  под о бичайните за пациен та  

стойности при пулсоксим етрията.
2 .1 1 . При д е ц а  под 2 -го д и ш н а възраст:
2 .1 1 .1 . рецидивиращ и или засил ващ и се д ихател н и  сим птом и - каш л иц а, свирене, 

диспнея;
2 .1 1 .2 . н енад д ав ан е  на тегло  от екзокринна п анкр еасн а  дисф ункция със стеатор ея  и 

диария;
2 .1 1 .3 . пролапс на ректум а;
2 .1 1 .4 . анем ия , отоци и хипонатрием ия;
2 .1 1 .5 . д ехи д р атац и я  и електролитни  наруш ени я (псевдо ЬаНег синдром ), хипохлорем ична  

м етаб ол итна  алкалоза;
2 .1 1 .6 . хо л естаза .
3. И н т е н з и в н о  л е ч е н и е  при :
3 .1 . те ж ка  д испнея , неповлияна от тер ап и я та  на п ред иш ни те етапи;
3 .2 . пром ени в съ знанието;
3 .3 . н ар аств ащ а  хипоксем ия и хиперкапния;
3 .4 . необходим ост от м ехан ичн а вентилация.
Д е й н о с т и т е  и у с л у ги т е  се  о с ъ щ е с т в я в а т  н е з а б а в н о  и л и  се  п л а н и р а т  з а  и з п ъ л н е н и е  в 

з а в и с и м о с т  о т  р а з в и т и е т о , т е ж е с т т а  и о с т р о т а т а  н а  с ъ о т в е т н о т о  з а б о л я в а н е  и 
о п р е д е л е н и я  д и а г н о с т и ч н о -л е ч е б е н  п л а н .
З а  л и ц а  н а д  18 го д и ш н а  в ъ з р а с т

• З аси лв ане на каш л и ц ата  с ув ел и чав ане  о б ем а и пром яна в хар актер и сти ката  
на експ екто р ацията, н арастван е  или новопоявила се диспнея и наличието  на 
ф ебрил ноинтоксикационен  синдром

• Кръ вохрак
• Ф изикални и ренгенови данни за пневм оторакс
• А нам нестични  , ф изикални и ренгенови д анни за  пневм оничен инф илтрат
• А нам нестични  , ф изикални и ренгенови д анни за  плеврален излив
• Д еко м п енсац ия  на хронична д ихател н а  недостатъ чност -  Р а 0 2 < 5 5  т т Н д
• Х о л е с та за
• Клинични б елези  на остър панкреатит
• И н тести н ал н а  обструкция - д истал ен  интестинален  обструктивен синдром -

^ Ю З  („м екониум илеус екв и в ал ент”)

5 .б . Д И А Г Н О С Т И Ч Н О  - Л Е Ч Е Б Е Н  А Л Г О Р И Т Ъ М .
А л г о р и т ъ м ъ т  е  с ъ о б р а з е н  с Б ъ л га р с к и т е  с т а н д а р т и  за  д и а г н о с т и к а  и л е ч е н и е , 

р а з р а б о т е н и  п о д  е г и д а т а  н а  А с о ц и а ц и я  М у к о в и с ц и д о з а  в Б ъ л га р и я  и б а з и р а н и  на  
Е в р о п е й с к и т е  д и р е к т и в и  и п р е п о р ъ к и т е  з а  п о в е д е н и е  (5 1 а п й а г(з  оТ с а ге  Ю г раЯ епЮ  
с у з й с  Я Ь г ^ з :  а  Е и го р е а п  с о п з е п з и з )

- взем ане на биологичен м атерил  за м едико-диагностични изследвания (вкл. КГА ) се  
извърш ва до 2 4  часа  от прием ането;

- спиром етрия (когато съ стоянието  или въ зрастта на болния позволява) -  при 
п ри ем ан ето  или по врем е на л ечен и ето  или при д ехосп итали заци ята;

- кръвно-газов анализ (КГА);
- н азн ач ен ата  от л ечебн о то  зав е д е н и е  рентгено гр аф ия тр яб в а д а  се извърш и в рам ките  

на болничния престой;
- н азн ачени ят потен те с т  (в случай, че до хо спи тал и зац и я та  такъ в не е бил провеж дан) 

тряб в а д а  се извърш и в рам ките на болничния престой.

Т е ж е с тта  на н ар уш ени ята  в д и х а те л н а та  ф ункция се обективизира с КГА  и се проследява  
чрез пулсоксим етрия, които се о тр азя ват в м ед иц ин ската  д окум ентация (И З ).

Всички м едико -  биологични изследвания се о б ективизират сам о с оригинални докум енти, 
които задъ лж ителн о  се прикрепват към И З.

За  д и агн о зата  к и с т о з н а  ф и б р о з а  основно зн ачен и е  имат:



• П о виш ени те  стойности на хл орид ите в потта.
• Генетичното  изследване
• Х а р а к те р н а та  клинична сим птом атика
• Ф ам и л н ата  об рем енен о ст.

Г е н е т и ч н о т о  и з с л е д в а н е  не се  з а п л а щ а  о т  Н З О К

5 .6 .1 . Д И А Г Н О С Т И Ч Н О  - Л Е Ч Е Б Е Н  А Л Г О Р И Т Ъ М  П Р И  С И М П Т О М И  О Т  С Т Р А Н А  Н А  
Г А С Т Р О И Н Т Е С Т И Н А Л Н И Я  Т Р А К Т  О с н о в н и т е  д и а гн о с т и ч н и  з а д а ч и  са:

• д а  се определи екзокр и нн ата  панкр еасн а  ф ункция и м алнутриция;
• д а  се потвърди или отхвърли остър или хроничен панкреатит;
• д а  се о ценят пром ените в горния и долен  ГИ Т, вкл. ф иброзна колопатия;
• д а  се о цен ят пром ените в черния дроб  и ж лъ чните пъ тищ а на б азата  на

клинични, л або р ато р ни , инструм ентални (ехо граф и я или други изобразителни изследвания; при 
необходим ост и горна и долна ендоскопия, Е Р Х П ).

И н с т р у м е н т а л н и  и з с л е д в а н и я
• А бд о м ин ал на  ехограф ия , обзорна рентгено гр аф ия на корем а, контрастна

р ентгенограф ия на ГИ Т , а при необходим ост -  КТ  или М Р Т , вкл. виртуална хо л ан гио - или
хо л ан ги о -п анкр еато гр аф и я , ен тер огр аф ия  или ен тер окли за

• Горна и д ол н а  ГИ ендоскопия, ендоскопска ехограф ия или ендоскопска  
р етроградна хо л ан гио -п анкр еато гр аф ия  -Е Р Х П .

К р ъ в н и  п р о б и
• П ъ лна кръвна картина с Д КК, С У Е , урина
• С -р еакти в ен  протеин, о б щ  белтък, албум ин, А С А Т , А Л А Т , ГГТ, А Ф , Л Д Х , общ  

и д иректен  билирубин, протром биново врем е / ^ Р ,  ф ибриноген , кр .захар , креатинин, урея, 
пикочна кисилина, холестеро л , Х Д Л  и Л Д Л  холестеро л , триглицериди, ам и л аза , л ипаза, 
сер .ж ел я зо , Ж С К , ф еритин, електролити  -  натрий, калий, хлор, б икарбонати , калций, ф осф ор, 
м агнезий, ИгГ, И гМ , И гА  и други -  според съ ответните показания.

Д о п ъ л н и т е л н и  и з с л е д в а н и я :
О ц е н к а  н а  е к з о к р и н н а т а  п а н к р е а с н а  н е д о с т а т ъ ч н о с т  и м а л н у т р и ц и я :

• Клинични данни (а н а м н е за  и ф изикален статус, антропом етрични  
изследвания), образни изследвания, ф екал н а  е л а с та за  1 и други м етоди при необходим ост;

• Ниво на м астноразтворим и витам ини А , Д, Е, К и ниво на В 12 и ф олиева  
киселина -  при показания
О ц е н к а  е н д о к р и н н а т а  п а н к р е а т и ч н а  н е д о с т а т ъ ч н о с т :

• О р ал ен  глю козотолерантен  те с т  при пациенти над 10 години, при които не е 
д иагностициран  З ахар ен  д иабет;

• серум ен  инсулин, С -пеп ти д , кръ вно-захарен проф ил, Н Ь А1с -  по показания.

Л е ч е н и е
• З ам еств ащ и  панкреатични ензим и с или без антисекретори (И П П )
• Х ип еркало р ийн и  храни за орално и ен тер ал н о  прилож ение -  по показания  

до корекция на м ал нутрицията
a) енергийни и витам инни перорални добавки
b) орални хр ани тел ни  добавки и ен тер ал н и  хр анен и я  орално или през гастростом а (при  
нужда)

• Х еп атоп р о текто р и , хо лер ети ци  - Урсо д езо ксихо л ева киселина /  15 мг/кг/дн -  
непрекъ снато  и други. При ж лъ чна инф екция се провеж да л еч ен и е  с антибиотици . В случаите  с 
хо л ел и ти аза  се обсъ ж да нуж д ата от холец истекто м ия , а при обструкция на ж л ъ чните пъ тищ а -  
оперативен  или ендоскопски д р ен аж .

• Корекция на хи п ер ац и д и тет - И нхибитори на протонната пом па /  1 -2  пъти 
стан д ар тна  д о за  дневно

• М астноразтворим и витам ини -  вит А , Д , Е, К и калций -  стан д ар тн а  д нев на  
д о за  непрекъ снато; ф олиева к-на, витам ин В 12 -  стан д ар тна  доза

• А нтибиотици, пробиотици
• Е нтерал н о  х р ан ен е  -  сондово и чрез стом а



• Р ехи д р ати р ащ а  тер ап и я  с венозни водно-солеви р-ри, лечевни в-ва, 
хр ани тел ни  субстанции

• Л ечен и е  на остър и хр о н и чен п анкр еати т -а н а л ге т и ц и , инхибитори на  
протонната  пом па (И П П ), антибиотици , панкреасни ензим и и други средства

• Л ечен и е  на д истал ен  интестинален  обструктивен синдром - При д истал ен  
ин тестинален  обструктивен синдром  ^ 1 0 3 )  се препоръ чва прием на Р Е С  3 3 5 0 /4 0 0 0 , разтворен  
в 4  л итра вода за 2  часа  през устата , както и клизми с Саз^гадгаПп (м аксим ум  4 8 0  т1 ) с 
ф изиологичен серум  до 1 литър. При оптим ално зад ъ р ж ан е  клизм ите им ат добъ р еф ект. Рядко  
се налага  хирургична интервенция или поставяне на перкутанна ендоскопска гастро- 
/ен тер о сто м а .

О б е к т  н а  га с т р о е н т е р о л о ги я т а  са пациенти , д иагности цирани о щ е в р анна д етска  
възраст, новодиагностицирани пациенти с п о -л ека  ф орм а на забо л яван ето , както и таки ва  с 
атипични ф орм и на кистозна ф иброза.

П а н к р е а с н о  з а с я га н е
П ац и ен ти те  без изявена п анкреасна екзокринна недостатъ чност м ож е периодично да  

им ат епизоди на о с т ъ р  п а н к р е а т и т  или клинични белези  на х р о н и ч е н  п а н к р е а т и т . П оради това  
при ко р ем н ата  болка е необходим о и зсл едване на ам и л аза  (серум  и урина) или л ипаза , С -  
реактивен протеин, хем атол огични  показател и , А С Т , А Л Т , ГГТ, Л Д Х , глю коза, аб д о м и нал н а  
ехограф ия, обзорна рентгено гр аф ия на корем а, а при необходим ост -  други л абораторни и 
изобразителни изследвания (К Т  или М Р Т , вкл. виртуална хол ан гио пан кр еато граф и я, 
ендоскопска ехограф ия или ендоскопска р етр о гр адн а хо л ан ги о п ан кр еато гр аф и я  -Е Р Х П . Често  
епизод ите на п анкр еати т се последват от н ам ал яв ан е  на п анкр еасн ата  екзокринна ф ункция.

П а н к р е а с н а  е к з о к р и н н а  н е д о с т а т ъ ч н о с т  се открива в 9 0 %  от болните с м уковисцидоза. 
П роявява се в различни етапи  от хода на заб о л яв ан ето  поради редуц ир ана  б икар б о натната  
секреция (хи пер аци ди тет, д езакти в и р ан е  на ензим ите); хип ер ко нц ентрац ия на п анкреасния сок 
(преципитация на белтъ ци в кан ал четата ). Н абл ю дав а  се м ал аб сорб ци я, съ ответно д еф и ц и т на 
м астноразтворим и витам ини и др. З ад ъ л ж ител ен  етап  в д и агно сти ката  и опр ед ел я не  на нуждите  
на п ациен та  от зам ести тел н а  тер ап и я  е про веж дан е на д ихател н и  тестов е , опр ед ел я не  на 
количество ф екални м асти или е л а с та за  1 и др.

Ч есто тата  на д и а б е та  (е н д о к р и н н а  п а н к р е а с н а  н е д о с т а т ъ ч н о с т ) при пациенти с 
м уковисцидоза н араства значителн о  с въ зрастта и се ср ещ а сам о при пациенти с екзокринна  
панкр еасн а  недостатъ чност. Като причини за  то ва се сочат н аруш ав ан ето  на архитекто ни ката  на 
островните клетки, ф иб р о зата  и м астната  инф илтрация на п анкр еаса . О Г Т Т  е приет за основен  
м етод за д иагностика  на д и а б е т  при пациенти с м уковисцидоза. Д опъ лнително е необходим о  
изсл едване на гликирания хем оглобин (Н Ь А 1с), кръ внозахарен проф ил, изсл едване на серум ния  
инсулин и С -пепти д .

И н т е с т и н а л н а  о б с т р у к ц и я
М е к о н и у м  и л е у с  се ср ещ а  при около 15%  от новородените с кистозна ф иброза, найчесто  

- при болните с п анкр еасн а  недостатъ чност. При подрастващ и и възрастни п ациенти  се развива  
части чн а подостра обструкция (д и с т а л е н  и н т е с т и н а л е н  о б с т р у к т и в е н  с и н д р о м  -  ^ Ю 5 , или 
„мекониум илеус екви вал ент”). Клинично се изявява с теж ка  констипация и корем на болка. 
Червото е изпълнено с твърди ф екални м аси, които лесно се палпират в д ясн ата  или лява  
корем на половина. О б зо р н ата  рентгено гр аф ия на корем а установява д ил атир ан и  тънкочревни  
бримки, хид р о-аери чни  сенки и д ил атир ан  колон, изпълнен с ф екални м атерии. С ъ стоянието  
м ож е д а  се услож ни с перф орация и перитонит. К Т  на корем а е пол езен  в д и ф ер ен ц и ал н ата  
д иагноза .

Г а с т р о е з о ф а ге а л н а т а  р е ф л у к с н а  б о л е с т  (Г Е Р Б ) се ср ещ а значителн о  често  при 
пациенти с м уковисцидоза, поради сто м аш ни я хип ер ацид итет.

Ж л ъ ч н о -ч е р н о д р о б н о  з а с я га н е
О коло 3 0 %  до 6 0 %  от п ациен ти те  с м уковисцидоза развиват чер но д ро б на с т е а т о з а ,  

ф окална или м ултинодуларна б и л и а р н а  ц и р о з а , с или без съ ответните услож нения. 
Х о л е л и т и а з а  и х о л е ц и с т и т  са с р ещ ат много често  при болните с кистозна ф иброза. При всички 
пациенти се препоръ чва д а  бъ дат извъ рш ени сл едните изследвания: чернодробни ензим и (А С Т ,



А Л Т , ГГТ, А Ф ), билирубин, о б щ  белтък, албум ин, протром биново врем е ( ^ Р ) ,  хем атологични  
показател и  с Д КК, глю коза; аб д о м и нал н а  ехо гр аф ия с Д оплер, а при показания и ендоскопска  
(Е Р Х П ) или М Р -(М Р Х П ) хо лангио - или хо л ан гио пан кр еато граф и я , както и Ф ГС  за  д иагно за  и 
контрол на езо ф агеал н и  варици.

Л е ч е н и е
1 .К о р е к ц и я  н а  м а л д и ге с т и я  и м а л а б с о р б ц и я  - хр а н е н е , зам ести тел н а  и под д ъ рж ащ а  

тер ап ия
1.1 .В и с о к о к а л о р и й н а  д и е т а

З агуб ата  на те л е с н а  м аса и поднорм еното  тегл о  са често  ср ещ ани  при пациен ти те  с 
м уковисцидоза и зато ва  о цен ката  на хр ани тел ни я статус  е н ед ел и м а  част от прегл еди те и всяка  
хо спи тал изация . П репоръ чва се об щ а висококалорийна д и е та  със за м еств ан е  на съ ответните  
д еф ици ти . О со б ен о  подходящ и са висококалорийните храни и протеинови разтвори (напитки). 
При всеки пациен т тр яб в а д а  се опр ед ел ят индивидуалните енергийни нужди, вносът на 
протеини и калории, както и д а  бъ дат извъ рш ени някои сп ециф и чни те л абораторни изследвания  
(серум ни нива на витам ини, албум ин, сер ум на хо л и н естер аза , м и кроел ем енти  и д р .). При  
болните с И Т М  под 19 или тези  с напред нал о  за б о л я в ан е  се предпочита ен тер ал н о  хр анен е . 
С л ед  теж ки  операции или пред сто ящ а бело д ро б н а тр ан спл ан тац и я  за кратко врем е се 
препоръ чва то тал н о  п арен тер ал но  х р ан ен е . Т ел есн о то  тегл о  на п ациен ти те  се следи на всеки
2 -3  дни.
При наличие на д и а б е т  не се огр аничава калорийния внос. П ац и ен ти те  се повлияват д об р е  от 
б о гатата  въ глехидратна д и ета .
1 .2 . П а н к р е а с н а  з а м е с т и т е л н а  т е р а п и я

Е нзим ните п репарати , използвани за корекция на п анкр еасн ите ензим и се прием ат в 
началото  на всяко хр ан ен е . Т е  се д ози р ат индивидуално с оглед  д остигане  и поддъ рж ане на 
оптим ално тегл о , ад екватен  чревен м о тилитет и пред п азван е  от те ж ка  констипацията. 
О б ективен  м етод за оценка  еф екти вн о стта  на ен зи м н ата  зам ести тел н а  тер ап и я  е изследването  
на ф е ц е с  за неутрални м асти или е л астаза1 .
1 .3 . В и т а м и н и

За пациенти с м уковисцидоза се препоръ чва зам ести тел н а  тер ап и я  с м астно разтворим и  
витам ини. П р ов еж д а се орално или мускулно. П р епоръ чител ните дози при п анкреасна  
екзокринна недостатъ чност са п редставени  в Т а б л и ц а  1. О р ал н и ят прием на калций тр яб в а  да  
надвиш ава 1 .5  д /  д невно . З ам ести тел н а  тер ап и я  с калциеви препарати  се провеж да обикновено  
в д оза  от 1 0 0 0 -1 5 0 0 0  т д /д н е в н о . П репоръ чи тел на е и проф илактика на о стео по р о зата . При  
норм ален прием на х р а н а  (пъ лноценно х р а н е н е ) не е необходим о зам еств ан е  с водно- 
разтворим и витам ини, освен в сл учаите  с ограничен внос на хр ан а  или след  резекция на илеум а. 
В итам ин В 12 м ож е д а  бъде прилож ен при д оказван е  на д еф и ц и т в доза

Т а б л и ц а  № 1: П р епо р ъ чи тел на зам ес ти те л н а  тер ап и я  с м астноразтворим и витам ини и калций  
при болни с м уковисцидоза и п анкр еасн а екзокринна недостатъ чност

З а м е с т и т е л н а  т е р а п и я Д о з а

В итам ин А 4 0  0 0 0 -1 0 0  0 0 0  Ш /  дневно

В итам ин Е 1 00 - 4 0 0  т д  /  дневно

В итам ин ^ 4 0 0 -8 0 0  М  /  дневно

В итам ин К* 1 т д /  дневно  до 10 т д /  седм ично

*  хо л естаза , екзокринна п анкр еасн а  недостатъ чност  

2 .О с т ъ р  и х р о н и ч е н  п а н к р е а т и т
П р ов еж д а се съ ответно стан д артно  л еч ен и е  с ан ал гети ци , инхибитори на протонната  

пом па (И П П ), антибиотици , панкреасни ензим и и други (виж. п анкреатити).

3 .К о р е к ц и я  н а  х и п е р а ц и д и т е т а
П репоръ чва се при сим птом и на ГЕ Р Б , както и при болните с екзокринна панкреасна  

недостатъ чност, поради инактивиране на екзогенни те ензим ни препарати  от подкиселяването  на



д уод енал н ото  съ дъ ржим о. П р и л агат се И П П  в стандартни  дози, приети до половин ч ас  преди  
хр анен е .

4 .К о р е к ц и я  н а  н а р у ш е н о т о  и з п р а з в а н е  н а  с т о м а х а  и ч р е в н и я  м о т и л и т е т
При болните с кистозна ф иброза, наруш ени я в гастроинтестинал ния м о тилитет се  

набл ю дав ат най-често  в случаите  на н еадекв атното  ензим но  зам еств ан е , некоригиран  
х и п ер ац и д и тет или д и аб ет. При д истал ен  ин тестинален  обструктивен синдром  ^ 1 0 3 )  се 
препоръ чва прием на Р Е С  3 3 5 0 /4 0 0 0 , разтворен в 4 литра вода за 2 ч аса  през устата , както и 
клизми с Саз^гадгаПп (м аксим ум  4 8 0  т1) с ф изиологичен серум  до 1 литър. При оптим ално  
зад ъ р ж ан е  клизм ите им ат добъ р еф ект. Рядко се нал ага  хирургична интервенция или поставяне  
на перкутанна ендоскопска гастр о-/ен тер о сто м а.

Б .Л е ч е н и е  н а  д и а б е т
Л ечен и ето  на д и а б е та , о цен ката  на еф екти вн о стта  на л ечен и ето  и проф илактика на 

усл ож нен ията  се п ровеж дат по об щ ите правила, но без редукция на калорийния внос. При нужда  
е показано зам ести тел но  инсулиново л ечени е.

6. Л е ч е н и е  н а  ж л ъ ч н о -ч е р н о д р о б н и т е  з а б о л я в а н и я
За проф илактика и л ечен и е  на ин тр ахеп атал н а  хо л естаза , л ечени е  на чернод роб на  

с теато за  и някои ф орм и на хо л ел и ти аза , е показано прилож ението  на урзодезокси холев а  
киселина (У Д Х К ) в станд артни  дози -  15 т д /к д  тегло.

При ж лъ чна инф екция се провеж да л ечен и е  с антибиотици . В сл учаите  с хо л ел и ти аза  се 
обсъ ж да нуж д ата от холец истекто м ия , а при обструкция на ж лъ чните пъ тищ а -  оперативен  или 
ендоскопски д р ен аж .

З д р а в н и  гр и ж и , съгласно Н а р е д б а  №  1 от 8 .0 2 .2 0 1 1  г. за  п роф есионалните д ейности, 
които м едицинските  сестри, акуш ер ки те , асо ции р ани те  м едицински специалисти  и здравните  
асистенти м огат д а  извъ рш ват по н азн ачен и е  или сам остоятелно .

5 .6 .2 . Д И А Г Н О С Т И Ч Н О  - Л Е Ч Е Б Е Н  А Л Г О Р И Т Ъ М  П Р И  М У К О В И С Ц И Д О З А  С  Д О М И Н И Р А Щ И  
Б Е Л О Д Р О Б Н И  П Р О Я В И

З а  З О Л , н а  к о и т о  с а  п р е д п и с а н и  и о т п у с н а т и  л е к а р с т в е н и т е  п р о д у к т и  с м е ж д у н а р о д н и  
н е п а т е н т н и  н а и м е н о в а н и я  Т о Ь г а т у с т ,  М и Ш е п г ^ е з ,  ^ о т а а з е  а К а , С а р М о г , ^ а с а р М о г ,  
С о П з Я т е Ш а Щ  5 о Я ш т /^ е V о Я о x а с т  з а  д о м а ш н о  л е ч е н и е  н а  М у к о в и с ц и д о з а  (к о д  н а  б о л е с т  
п о  М К Б -1 0  -  Е 8 4 .0  - Е 8 4 .1 ) и д р у ги , з а п л а щ а н и  о т  Н З О К  п о  т е з и  к о д о в е , се  д о п у с к а  
п о с о ч е н и т е  л е к а р с т в е н и  п р о д у к т и  д а  се  и з п о л з в а т  з а  п р о в е ж д а н е  н а  л е ч е н и е  в б о л н и ч н и  
у с л о в и я  п о  в р е м е  н а  х о с п и т а л и з а ц и я т а  н а  л и ц а т а .

5 .6 .2 .1 . П Р О Т О К О Л  З А  Л Е Ч Е Н И Е  Н А  М У К О В И С Ц И Д О З А  С  Д О М И Н И Р А Щ И  Б Е Л О Д Р О Б Н И  
П Р О Я В И  П Р И  Л И Ц А  Д О  18 Г.
2 .2 .1 .1 . К и с л о р о д о л е ч е н и е  п р и  о с т р а  и л и  о б о с т р е н а  х р о н и ч н а  д и х а т е л н а  
н е д о с т а т ъ ч н о с т .
Т о  е непрекъ снато, д озирано  и контролирано. К он трол иране с периодична или м ониторирана  
пулсоксим етрия, о тр азен о  в м ед иц инската  д окум ентация . Контролен КГА  до 6 0  мин след  
запо чван ето  й и контролиране според клиничното съ стояние в сл ед в ащ и те  дни за д окум ентир ане  
пром ените.

5 .6 .2 .1 .2 . А н т и б а к т е р и а л н а  т е р а п и я  п р и  е к з а ц е р б а ц и я  -  с т р а т е ги я  :
2 .2 .1 .2 .1  .С тар ти р а  след взем ан е на м атери ал  за  микробиологично изсл едване (спонтанна  

или индуцирана храчка; дъ лбок гърлен секр ет или промивни стом аш ни води за къ рм ачета и 
малки д е ц а , брон хо -ал вео л ар ен  л а в а ж  )

2 .2 .1 .2 .2 . И зборъ т на ан ти б актер и ал н а  тер ап и я  е според р езул татите  от последната  
налична антибиограм а; възм ожна е пром яна в хо д а  на л ечен и ето  съ образно с новополучените  
микробиологични резултати

2 .2 .1 .2 .3 . Л еч еб ен  курс - м иним ум  10 дни, препоръ чително 14 дни; с възм ожните  
м аксим ални дневни дози на ан ти б актер и ал н и те  лекарствени  средства.

2 .2 .1 .2 .4 . П репоръ чва се ком бинирана 1 ^ . а н ти б актер и ал н а  тер апия.
2 .2 .1 .2 .5 . При л ечени е  с ам иногликозиди се препоръ чва ед нократен  дневен  прием.
2 .2 .1 .2 .6 . Д невни дози на ан ти б актер и ал н и те  лекарствени  средства:

А т 1 к а с т  15 т д /к д  ; т а х -  1 ,5  д



Т о Ь г а т у с т  3 -5 т д /к д
А т о х ю Ш т + с ^ .а с ю  2 0 0 т д /к д  ; т а х  12,0д  
С еП а2ю т е  1 5 0 -2 0 0 т д /к д  т а х  1 2 ,0  д 
Р^регас^Nт + Т а 2 о Ь а с 1 а т  3 0 0 т д /к д  т а х  12,0д  
1 тл р е п е т  6 0 -1 0 0 т д /к д  т а х  4 ,0д  
М е г о р е п е т  1 2 0 т д /к д  т а х  6 ,0д  
А 2 1 ге о п а т  1 5 0 т д /к д  т а х  12 ,0  д 
V а п с о т у с т  1 5 -4 0 т д /к д  т а х  2 ,0  д
Т ею о р 1апт начална: 3 х10  мг/кг за  36  часа , под д ъ рж ащ а 6 -1 0  м г/кг/дневно
При наличие на показания м огат д а  бъ дат използвани и хинолонови препарати  като: Ф р го П о х а с т  
^еV о Я о xаст или ^ т е 2оIю

2 .2 .1 .2 .7 .Н а ч а л н а  ем пирична ан ти б актер и ал н а  тер ап и я  при липса на изолиран  
причинител:
Р еж и м  1 :

•  Ц еф алоспорин  3 или 4  генерация
•  С е й а г ю т е  + А т 1 к а с т
•  С е П р т е + А т 1 к а с т
•  Р 1регасШ т/Та2оЬ ас1ат  

Р еж и м  2:
•  М е г о р е п е т  ( Т р е п е т  )
•  М е г о р е п е т  ( Т р е п е т  ) + А т 1 к а с т

П р од ъ лж аван е /  запо чван е  на инхалаторно л еч ен и е  с Т о Ь г а т у с т  
М е г о р е п е т  ( Т р е п е т  ) + С еП а2ю т  
М е г о р е п е т  ( Т р е п е т  ) + А 2 1 ге о п а т  
Р^регас^Nт/Та2оЬас^ат + А т 1 к а с т

5 .6 .2 .1 .3 . Д р у ги  м е д и к а м е н т и  :
2 .2 .1 .3 .1 . Кортикостероиди: орални или п арен тер ал ни  в д оза  1-2  м г/кг/24  ч аса  на два  

прием а -  при п рец енка за необходим ост ; при б р онхо-пулм онал на аспергил оза
2 .2 .1 .3 .2 . И нхалатор ни  б ронходилататори  (В м им етици ): V еп ^ о Iт  0 .5 %  в д оза  0 .2  мл/кг 

през 4  или 6  часови интервали
2 .2 .1 .3 .3  И нхалатор ни  секретолитици: И н халац ии  с г ^ № з е  (при д е ц а  над 5 годиш на  

възраст) 1 -2  пъти д невно . 3 0  мин. след  небул изаци ята  се препоръ чва ф изиотерапия или 
инхалации с хипертоничен  разтвор на № С 1 3 -4  инхалации дневно.

2 .2 .1 .3 .4  П ер ор ал ни  секретолитици: № асе1ую уз1ет, С агЬ осуз1ет
2 .2 .1 .3 .5  Корекция на ел ектр о ли тн ите  наруш ени я /хи по н атр ием ия, хип о кал ем ия/, както и 

на н аруш ени ята  в кисел инно-алкал ното  р авновесие.
2 .2 .1 .3 .6  При необходим ост корекция на хип о пр о теи нем ията , ан ем и я та

5 .6 .2 .1 .4 . Ф и з и о т е р а п и я  :
При екзац ер б ац и я  се препоръ чват два сеан са  дневно.
Д и хател н а  гим настика, постурален д р е н а ж  и перкусия/вибрация

5 .6 .2 .1 .5 . П р о д ъ л ж а в а н е  н а  п о с т о я н н а т а  с у б с т и т у и р а щ а  т е р а п и я  с п анкреасни  ензим и

5 .б .2 .2 . П Р О Т О К О Л  З А  Л Е Ч Е Н И Е  Н А  М У К О В И С Ц И Д О З А  С  Д О М И Н И Р А Щ И  Б Е Л О Д Р О Б Н И  
П Р О Я В И  П Р И  Л И Ц А  Н А Д  18г.

5 .6 .2 .2 .1 . А н т и б а к т е р и а л н а  т е р а п и я  п р и  е к з а ц е р б а ц и я  -  с т р а т е ги я  :
2 .2 .2 .1 .1 . С тар ти р а  след  взем ан е на м атери ал  за микробиологично изследване  

(спонтанна или инд уцирана храчка; БАЛ )
2 .2 .2 .1 .2 . И зборъ т на ан ти б актер и ал н а  тер ап и я  е според р езул татите  от последната  

налична антибиограм а; възм ожна е пром яна в хо д а  на л ечен и ето  съ образно с новополучените  
микробиологични резултати

2 .2 .2 .1 .3 . Л еч еб ен  курс - , м иним ум  10 дни, препоръ чително 14 дни; с възм ожните  
м аксим ални дневни дози на ан ти б актер и ал н и те  лекарствени  средства.

2 .2 .2 .1 .4 . П репоръ чва се ком бинирана 1 ^ . а н ти б актер и ал н а  тер апия.
2 .2 .2 .1 .5 . При л ечени е  с ам иногликозиди се препоръ чва ед нократен  дневен  прием.
2 .2 .2 .1 .6 . Д невни дози на ан ти б актер и ал н и те  лекарствени  средства:



А т 1 к а с т  2 0 т д /к д  ; т а х -  1 ,5  д 
Т о Ь г а т у с т  8 -1 0 т д /к д  
А т о х г а Ш п + с ^ .а с ю  2 0 0 т д /к д  ; т а х  12,0д  
С е й а г ю т е  1 5 0 -2 0 0 т д /к д  т а х  1 2 ,0  д 
Р^регасШ т + Т а го Ь а с 1 а т  3 0 0 т д /к д  т а х  12,0д  
Т р е п е т  1 0 0 т д /к д  т а х  4 ,0д  
М е г о р е п е т  1 2 0 т д /к д  т а х  6,0д
Ф р го П о х а с т  3 0 т д /к д  т а х  1 ,2д ( р.о. прием до 1 ,5 -2 ,0  д)
^еVопоxас^п 7 5 0 т д  -  1 0 0 0 т д /д н е в н о  
А г1 ге о п а т  1 5 0 т д /к д  т а х  12 ,0  д 
СоПзйп 0 ,1 -0 ,1 5  м ил.ед . /кд  
V а п с о т у с т  4 0 т д /к д  т а х  2 ,0  д 
Т ею о р 1атп  2 0 т д /к д  
^ т е 2оП<̂  1 2 0 0 т д /д н е в н о

2 .2 .2 .1 .7 .Н а ч а л н а  ем пирична ан ти б актер и ал н а  тер ап и я  при липса на изолиран  
причинител:
Р еж и м  1 :
С е П а г ю т е  + А т 1 к а с т  
С е П а г ю т е  + Ф р го П о х а с т  
Се1:̂ р ^ те + А т^ ка с т  
Р^регас^Nт/Та2оЬас^ат + А т 1 к а с т

Р еж и м  2:
М е г о р е п е т  /  Т р е п е т  + А т 1 к а с т  М е г о р е п е т  /  Т р е п е т  + ^ р го П о х а с т  и л и  
М е г о р е п е т  /  Т р е п е т  + С е й а г ю т  
М е г о р е п е т  /  Т р е п е т  + А г1 ге о п а т

При изолиран причинител  -  съ образно изсл едването  за чувствителност  
П р од ъ лж аван е /  запо чван е  на инхалаторно л еч ен и е  с Т о Ь г а т у с т

5 .6 .2 .2 .2 . Д р у ги  м е д и к а м е н т и  :
2 .2 .2 .2 .1 . Кортикостероиди орални или парен тер ал ни  -п р и  липса на под обрение след  

о птим ал на 10 д нев на  а н ти б актер и ал н а  терапия; при бр он хо -п улм он ал на аспергилоза
2 .2 .2 .2 .2 . И нхалатор ни  бронходилататори  (В м им етици), подходящ и при стар ти р ане  на 

ф изиотерапия
2 .2 .2 .2 .3 . С екретол итици: г ^ № з е  инхалации 1 -2  пъти дневно. 30м и н. след  

небул изаци ята  се препоръ чва ф изиотерапия
2 .2 .2 .2 .4 . При чести теж ки  екзац ер б ац и и  (им унокопром етирани болни) м ож е д а  се обсъди  

тер ап и я  с Iт ти п о V е п ^ п  2 0 0 -4 0 0 т д /к д .

5 .6 .2 .2 .3 . Ф и з и о т е р а п и я  :
При екзац ер б ац и я  се препоръ чват два сеан са дневно.
П остурален  д р е н а ж  и перкусия/ вибрация

5 .6 .2 .2 .4 . П р о д ъ л ж а в а н е  н а  п о с т о я н н а т а  с у б с т и т у и р а щ а  т е р а п и я  с п анкреасни  ензим и

6. П О С Т А В Я Н Е  Н А  О К О Н Ч А Т Е Л Н А  Д И А Г Н О З А .
К р и т е р и и  за  о к о н ч а т е л н а т а  д и а гн о з а :
1. Н ал и чи ето  на резултати  от двукратно проведен потен те с т  със стойности над 6 0  т Е ^ / I
2 . П о л о ж ител ен  р езул тат от генетичното  изследване
3. П отен  те с т  в стойности над 30  т Е ^ / I  и д о казан а  ед на м утация в С Р Т Р  гена
4. Е днократно  полож ителен  потен те с т  (> 6 0  т ^ / 1 )  + наличие на клинична сим птом атика  и/или  
ф ам и лн а о б рем енен о ст

7. Д Е Х О С П И Т А Л И З А Ц И Я  И О П Р Е Д Е Л Я Н Е  Н А  С Л Е Д Б О Л Н И Ч Е Н  Р Е Ж И М .



м е д и ц и н с к о  з а к л ю ч е н и е  з а  л и п с а  н а  м е д и ц и н с к и  р и с к  о т  п р и к л ю ч в а н е  на  
б о л н и ч н о т о  л е ч е н и е  в ъ з  о с н о в а  н а  о б е к т и в н и  д а н н и  з а  с т а б и л н о  о б щ о  с ъ с т о я н и е  
(к л и н и ч н и /п а р а к л и н и ч н и ) и у т о ч н е н а  о к о н ч а т е л н а  д и а гн о з а , к а к т о  и:
1. П р и  м у к о в и с ц и д о з а  с б е л о д р о б н и  п р о я в и :

1.1. подобрение или клинично овладяване на о стр ата  или о б о стр ен ата  хронична  
д и хател н а  недостатъ чност, позволяващ и спиране на кислородолечението; или при зад ъ рж ан е  
на необходим остта  от п родъ лж аване на кисл ород олечението  при осигурена въ зм ожност за  
провеж дане на продъ лж ително кислородолечение в дом а;

1.2. н ам ал яв ан е  или прем ин аван е  на сим птом ите и б ел ези те  на остра екзацербац ия;
1.3. възможно провеж дане на л ечени е  в ам бул аторни условия;
1.4. обучение на болния за правилна уп отреб а  на предписаните л екарствени  средства;
1.5. подобряване при въ зм ожност и съ стоянието  на д и х а те л н а та  систем а на п арам етр ите  

на КГА  и Ф И Д  до о птим ал н ите стойности за конкретния случай; 1.6. въ зм ожност болният д а  се 
обслуж ва сам  или с пом ощ та на близките.
2. П р и  м у к о в и с ц и д о з а  с га с т р о и н т е с т и н а л н и  п р о я в и :

2 .1 . осигуряване на коректно л еч ен и е  на усл ож нен ията  на м уковисцидозата съгласно  
алгоритъ м а;

2 .2 . проведено ад екватно  л ечени е  с овл адяване на основните субективни оплаквания;
2 .3 . корекция на патологично пром енени показатели;
2 .4 . болният м ож е д а  се обслуж ва сам  или с пом ощ та на близките;
2 .5 . при изписване на п ац и ен та  задъ лж ителн о  се извърш ва Ф И Д  (за л ица  над 6год иш на  

възраст);
2 .6 . отзвучаване сим птом ите и б ел ези те  на остра екзац ер б ац и я .

8. Д О К У М Е Н Т И Р А Н Е  Н А  Д Е Й Н О С Т И Т Е  П О  К Л И Н И Ч Н А Т А  П Ъ Т Е К А
Х О С П И Т А Л И З А Ц И Я Т А  Н А  П А Ц И Е Н Т А  се д окум ентир а  в „Н аправл ение за  
хо сп и тал и зац и я /л ечен и е  по ам бул аторни п ро цед ури“ (бл. М З  - Н З О К  №  7).

Д О К У М Е Н Т И Р А Н Е  Н А  Д И А Г Н О С Т И Ч Н О  - Л Е Ч Е Б Н И Я  А Л Г О Р И Т Ъ М  -  в “История на 
заболяването".

И З П И С В А Н Е Т О /П Р Е В Е Ж Д А Н Е Т О  К Ъ М  Д Р У Г О  Л Е Ч Е Б Н О  З А В Е Д Е Н И Е  С Е
Д О К У М Е Н Т И Р А  В:

- “История на заболяването";
- част III на „Н аправл ение за хо сп и тал и зац и я /л ечен и е  по ам бул аторни п ро цед ури“ (бл. 

М З  - Н З О К  №  7).
- епикриза -  получава се срещ у подпис на п ациен та  (р о д и тел я /н асто й ни ка), отразен  в 

ИЗ.

Д Е К Л А Р А Ц И Я  З А  И Н Ф О Р М И Р А Н О  С Ъ Г Л А С И Е  -  подписва се от пациен та  
(р о ди тел я /н асто й ни ка) и е н ер азд ел н а  част от “История на заболяването".

Д О К У М Е Н Т  №  4
И Н Ф О Р М А Ц И Я  З А  П А Ц И Е Н Т А  (Р О Д И Т Е Л Я  /Н А С Т О Й Н И К А /П О П Е Ч И Т Е Л Я )

Вие им ате право д а  б ъ д ете  подробно инф орм иран за заб о л яв ан ето  си и неговата  ф аза. 
Вие щ е б ъ дете инф орм иран за всички необходим и изследвания, уточняващ и В а ш а та  точна  

д иагно за , за  рисковете, които те  крият и начина по който се извъ рш ват.
Вие тряб в а д а  б ъ д ете  подробно зап о зн ат с начините на л ечен и е  на заб о л яв ан ето  Ви, както  

и за всички възможни вредни последици от п рилагането  на м ед икам ентозн о  л ечени е.
Всички изброени по-горе р азяснения ням ат за цел д а  Ви обезпокоят. Т е  целят В аш ата  

пълна инф орм ираност, за  д а  м о ж ете  д а  взем ете  р еш ен и е  дали д а  п ри ем ете  п ред л ож ени те  
д иагностични и л ечебни м етоди. П р ав ата  на п ациен ти те  в Р епублика България съгласно  
д ейств ащ ото  в стр ан ата  закон о дателство  Ви гаран ти рат сл едните възможности:

-  П раво на достъп до м едицинска  пом ощ .
-  П ъ лна инф орм ация.
-  П раво на съ гласие\право  на сам о о пр ед ел я не , право на автоном ия.
-  П раво на тай н а , и др.

Вие сте с кистозна ф иброза.



Щ е Ви бъ дат извърш ени различни изследвания, вклю чително и ф ункционално  изследване  
на д и ш ан ето , кръвно -  газов анали з, биохим ично изсл едване на кръв, м икробиологични, 
рентгенови, както и всички други изследвания, при необходим ост.

Л еч ен и ето  щ е включва: кортикостероиди, антибиотици , кислородолечение, както и други  
тер ап евти чни  средства, за  които щ е б ъ д ете инф орм ирани и щ е бъде взето В аш ето  съ гласие да  
бъ дат извърш ени.

М олим  Ви д а  п ро четете  вним ателно  написания по-долу текст и при съ гласие д а  подпиш ете.

Д -р ..................................................... , като мой л екув ащ  л екар  и екипъ т на съ ответното звено да
п оем ат грижите и л ечен и ето  на м оето заб о л яв ан е , обяснено ми
ка то .................................................
Б еш е ми обяснено, че в д иагностичното  уточняване и л ечени е  на м оето  забо л яван е  са 
предвидени сл едните процедури

.......................................................П р и ем ам  ги и потвъ рж давам  писм ено това.

У в е д о м е н /а  съм, че в хо д а  на д иагно сти чно -л ечеб ни я  процес моя л екув ащ  л екар  м ож е да  
открие други, различни от забо л яван ето  ми наруш ения в здравето . Ако последните изискват  
други, различни от плануваните м етоди, то  аз упъ л ном ощ авам  моя л екув ащ  л екар  и екипа, в 
който работи д а  ги извъ рш ат.

С ъ гл асен /а  съм (не съм съ гл асен /а ) д а  бъ дат използвани кръв и кръвни продукти в моето  
л ечени е.
Н аясно  съм, че не мога д а  получа пълни гаранции за р езул тата  от л ечени ето .

Н аясно съм, че при непр ил агане  на необходим ото л еч ен и е  съ щ ествуват сериозни рискове  
за м оето здраве.

О б яснен о  ми е, че съ щ ествува вероятност при д и агно сти чно -терап ев ти чни те  процедури да  
се получат услож нения.

С ъ гласен  съм д а  бъ дат извърш ени всички необходим и изследвания и процедури за  
установяв ане на причините при евен туал ен  н ебл агоприятен  изход от забо л яван ето .

О б яснен о  ми е, че в хо д а  на диагностичния процес м ож е д а  се наложи извъ рш ване на 
ф ибробронхоскопия с цел д иагно за  и л ечени е  -  д об ив ане на секрети за  м икробиологична  
д иагно за , о тстр ан яв ане на гнойни секрети и колекции.

О б я сн ен а  ми е необходим остта  д а  се провеж да при необходим ост продъ лжително  
антибиотично л ечен и е , въ ведено по венозен път.

П р ед о став ен а  ми б еш е  въ зм ожност д а  зад ав ам  въпроси относно рисковете и опасностите, 
свързани с процед урите (диагностични и л ечебн и), които щ е ми бъ дат прилагани. С чи там , че съм  
получил достатъ чно  инф орм ация, за  д а  д ам  съ гласие за  използването  им.

Д екл ари р ам , че настоящ ия ф орм уляр ми бе разяснен , прочел съм го и съм наясно със 
съ дъ рж анието  му.

Ако р еш ите  д а  се о ткаж ете  от л ечен и е , не м ож е д а  Ви се търси отговорност. В такъв случай  
о б аче Вие н ям ате  основание д а  тъ рсите отговорност от л екуващ ия Ви екип.

М оля Ви д а  пом ните, че всички наш и действия са насочени сам о към гриж ите за В аш ето  
здраве.

Както вече Ви е известно, Вие стр ад ате  от хронична обструктивна белод робна болест. Това  
е забо л яван е  на д и хател н и те  пъ тищ а и б ел и те  дробове, като основно о пл акван е е затр уд н ени ето  
в д и ш ан ето . Т ов а  е хронично заб о л яв ан е , което м ож е д а  прогресира и д а  наложи при ем ан ето  Ви 
по спеш ност в болница за л ечен и е . Т ов а  е необходим о, защ о то  с провеж даното  в дом аш ни  
условия л еч ен и е  не винаги м ож е д а  се постигне ж е л а н и я т  резултат.

В аш ият л екар  е преценил, че за  п о-нататъ ш ното  Ви л ечени е  е необходим о д а  постъпите в 
болница, където щ е б ъ д ете лекувани в условията на спеш но/интензивно  о тд ел ен и е , поради  
значително  н ар уш ен ата  ф ункция на белия Ви дроб.

П рез вр ем етр аен ето  на периода на л ечени е  Вие щ е тр яб в а д а  провеж дате назн ачено то  Ви 
л ечен и е , д а  сп азв ате  предписания реж им , както и д а  съ об щ ав ате  на л екуващ ия Ви л екар  всички 
възникнали оплаквания или проблем и, които счетете  за важни.

В аш ият престой в клиниката щ е продължи до стаб и ли зир ан е  на съ стоянието  Ви. Щ е Ви 
бъ дат извърш вани различни изследвания, вклю чително изследвания на д и ш ан ето , газов анализ  
на ар тер и ал н а  кръв, биохим ично изсл едване на кръвта, микробиологични изследвания, 
рентгеново изсл едване на белия дроб, както и други допъ лнителни изследвания при



необходим ост. За  тя х  щ е б ъ дете д опъ лнително  инф орм ирани преди съ гласието  Ви д а  бъ дат  
извърш ени.

В аш ето  л ечени е  щ е вклю чва л екарства, които разш ир яват д и хател н и те  пътищ а  
(бронход ил ататори) и потискат тяхното  въ зпаление (кортикостероиди), а ако се прецени за  
необходим о - антибиотик, кислород и др., за  което щ е б ъ дете инф орм ирани. Т е  щ е бъ дат  
прилагани венозно, през устата  и чрез инхалации , в зависим ост от изискванията за всяко  
конкретно лекарство.

По принцип В аш и близки м огат еж ед н евн о  д а  п осещ ав ат клиниката, но е ж ел ател н о  
п о сещ ен и я та  при В ас д а  бъ дат приблизително по едно и същ о врем е и д а  бъ дат съ образени с 
условията в о тд ел ен и ето , където сте  настанени  и въ зм ожностите на л екуващ ия Ви екип.

Н ие щ е следим  В аш ето  здравословно съ стояние в продъ лж ение на целия престой от деня, 
в който Ви прием ем  в б о лн иц ата , докато  съ стоянието  Ви се подобри и стан е възможно  
изписването  Ви или Вие сам  р еш ите  д а  се о ткаж ете  от активно л ечени е.

К а к в о  щ е с та н е  с л е д  В а ш е т о  п о с т ъ п в а н е  в б о л н и ц а т а ?
Л екув ащ ият Ви л екар  щ е Ви прегл еда, разпита и щ е назначи необходим и изследвания, 

които до този м о м ент не са направени преди настан яван ето  Ви в о тд ел ен и ето . Т е  м огат да  
вклю чват изсл едване на д и ш ан ето , Е КГ, рентгенови изследвания, взем ан е на проба кръв за газов  
ан али з (от ар тер ия) и л абораторни изследвания (от вена), както и други необходим и  
изследвания, за  които В ие щ е б ъ д ете инф орм ирани, ако се наложи.

С л ед  пъ рвоначалната  о цен ка  щ е Ви бъде н азн ачено  л е ч е н и е  със: средства, които  
разш ир яват бронхите, кислород, противовъ зпалителни п репарати , както и други м ед икам енти  
според съ стоянието  Ви. Ако съ стоянието  Ви не се подобри, вл о ш авате  се или изпитвате  
д и хател н а  ум ора, м ож е д а  се наложи провеж дане на м еханично  п од п ом аган е на д и ш ан ето .

При всички случаи от В ас щ е се иска активно съ действие при взем ан е на всяко едно  
р еш ен и е  по о тн ош ени е  на л еч еб н и те  процедури. Ако по врем е на л ечени ето  почувствате  
неприятни странични еф екти , м о ж ете  д а  поискате от л екуващ ия Ви екип д а  преоцени  
съ стоянието  Ви и съ ответно при нужда д а  коригира л ечени ето .

Ако по врем е на л ечен и ето  п о ж ел аете  д а  го прекратите , м о ж ете  д а  направите това по всяко  
врем е, без д а  сте длъ жни д а  д а в а те  обяснения. Н еобходим о е о б аче д а  изразите  това свое  
ж е л а н и е  писм ено, като с това си д ейств ие о своб ож дав ате  л екуващ ия екип от отговорността за  
по н ататъ ш ното  Ви здравословно състояние.

Ако в те ч е н и е  на този престой им ате каквито и д а  е въпроси относно вида на л ечени ето , 
изсл едванията или п рав ата  Ви като п ациент, или ако см я тате , че сте получили увр еж дан е , 
свързано с л ечени ето , моля о б ръ щ айте се към своя или д еж урния л екар  по всяко врем е.

Ако р еш ите  д а  се о ткаж ете  от л ечен и е , не м ож е д а  Ви се търси отговорност. В такъ в случай  
о б аче Вие н ям ате  основание д а  тъ рсите отговорност от л екуващ ия Ви екип. М оля Ви д а  пом ните, 
че всички наш и действия са насочени сам о към гриж ите за В аш ето  здраве.

И Н Ф О Р М А Ц И Я  З А  Р О Д И Т Е Л И Т Е  Н А  Д Е Т Е  С  В Р О Д Е Н О  З А Б О Л Я В А Н Е  Н А  
Б Р О Н Х О Б Е Л О Д Р О Б Н А Т А  С И С Т Е М А  (М У К О В И С Ц И Д О З А )
У в аж аем и  родители,
В аш ето  д е те  е с вродено забо л яван е  на б р он хо бел о др о б ната  систем а.

В аш ият л екар  е преценил, че за  подобряване съ стоянието  и изсл едване на В аш ето  д ете , 
е необходим о п ри ем ан ето  му в болница. П р есто ят на д е те то  Ви щ е продължи до стаб и ли зир ане  
на неговото съ стояние. Щ е му бъ дат извърш ени различни изследвания, вклю чително  
ф ункционално изсл едване на д и ш ан ето  (Ф И Д ), кръвно-газов анали з, биохим ично и зсл едване на  
кръвта, микробиологични изследвания, рентгеново изсл едване на б ел и те  дробове, както и други  
изследвания (при необходим ост).

Л еч ен и ето  щ е вклю чва л екарства, които щ е разш ир яват д и хател н и те  пътищ а, 
кортикостероиди, антибиотично л ечени е, кислородолечение и други тер ап евти чни  средства, за  
които щ е б ъ д ете предварително  инф орм ирани и щ е бъде взето съ гласието  Ви д а  б ъ д ат  
извърш ени.

Д е те то  м ож е д а  се п осещ ав а  сам о от д в а м а та  родители, които им ат право на цялата  
инф орм ация за здравното  му съ стояние. При развод, свед ен ие получава сам о родителят, който  
ю ридически им а права за грижи над д етето . При наличие на д е те , чийто родители ням ат сключен



брак, п рав ата  върху д е те то  се установяват с ед но вр ем ен н о  писм ено съ гласие и данни за  
сам оличност на д в а м а та  родители, отр азен о  в история на забо л яван ето .

Вие еж ед н евн о  м о ж ете  д а  п о сещ ав ате  д етето  си в опр ед ел ен о  от л екуващ ия л екар  врем е.
С в ед ен и е  за съ стоянието  на В аш ето  д е те  м о ж ете  д а  п олучавате сам о от л екуващ ия го 

л екар .
Н ие щ е следим  здравословното  съ стояние на В аш ето  д е те  в продъ лж ение на целия  

престой - от д еня  на при ем ан е  до д еня  на изписване. С л ед  подобряване съ стоянието  на д етето  
Ви, щ е м ож е д а  бъде изписано или Вие сам и м о ж ете  д а  р еш ите  д а  се о ткаж ете  от болнично  
л еч ен и е  на В аш ето  д е те , когато п о ж ел аете .

Ако по врем е на л ечен и ето  на В аш ето  д е те , п о ж ел аете  д а  го п рекр атите , м о ж ете  да  
н аправи те това по всяко врем е, без д а  сте длъжни д а  д а в а те  обяснения. Н еобходим о е об аче  да  
изразите  то ва свое ж е л а н и е  писм ено, като с то ва си д ейств ие о своб ож дав ате  л екуващ ия екип от 
отговорността за  по н ататъ ш ното  здравословно съ стояние на В аш ето  д ете .

Ако в те ч е н и е  на този престой им ате каквито и д а  е въпроси относно вида на л ечени ето , 
изсл едванията или п рав ата  на В аш ето  д е те  като пациент, или ако см я тате , че В аш ето  д е те  е 
получило увр еж дан е , свързано с л ечени ето , моля о б ръ щ айте се към л екаря  на В аш ето  д е те  или 
д еж урния л екар  по всяко врем е.

Ако реш ите д а  се о ткаж ете  от л ечени е  на В аш ето  д е те , не м ож е д а  Ви се търси  
отговорност. В такъ в случай обаче Вие ням ате основание д а  тъ рсите отговорност от л екуващ ия  
Ви екип. М оля Ви д а  пом ните, че всички наш и действия са насочени сам о към гриж ите за  
здравето  на В аш ето  д ете .
Кистозната  ф иброза е известна о щ е като м уковисцидоза.

М уковисцидозата  е м ултисистем но обм енно заб о л яв ан е  с ав тозо м н о-рец есивен  път на 
ун асл ед яв ан е . З ася га  екзокринните ж л ези . П роявите на б о лестта  м огат д а  се н абл ю дав ат и в 
редица други органи и систем и. Н ай -сер ио зни  са п ор аж ени ята  в:
Д и х а те л н а та  и х р а н о см и л ател н ата  систем а.
Х ронични бронхопулм онални въ зпаления с наруш ен  м укоцилярен клирънс.
П ан кр еати чн а  екзокринна инсуф ициенция.
П р ичин ата  за възникването на кистозна ф иброза е специф ична.

М уковисцидозата  е наслед ствено  генетично забо л яван е . Т о  се проявява, когато човек  
унаследи от клинично здравите си родители 2 м утации (по ед на от всеки) в С Р Т Р  
(„м уковисцидозния”) ген. Рискът за повторение на забо л яван ето  в поколението  при сл ед в ащ а  
б р ем ен но ст е законо м ер но  много висок -  2 5 % . Д о казв ането  на м утации те  при пациен та  и 
родителите д ав а  въ зм ожност за оценка на риска в конкретното сем ейство  и при близки  
родственици. Т ов а  е ед и н ств ен ата  въ зм ожност за извъ рш ване на д ородова  
(п р ен атал н а ) д иагностика  след 11 сед м иц а на б р ем ен но стта  или преди ин витро при сл ед в ащ а  
б р ем ен но ст при рисковите сем ей ства. Н а  всички сем ей ства  с поставена д иагно за  м уковисцидоза, 
след полож ителен потен тест, се п ред л ага  генетична консултация и д оказван е  на м утациите. Н е  
д о казв ан ето  на д в ете  м утации (в 10%  от сем ей ств ата ) не отхвърля д и агн о зата  м уковисцидоза  
след полож ителен  р езул тат от проведен д иагностичен  потен тест.
Ч есто тата  на забо л яван ето  е 1: 3 3 0 0  новородени, а на носител ите 1:30.

Генът, отговорен за М уковисцидозата  е разполож ен  върху дългото рам о на хром озом а  
7(пром озом  7 ^ 3 1 .2)и е изграден от 2 3 0  килобазални двойки, 2 7  ексона, описващ и се в 6  5 0 0  бази. 
И звестен  е под наим ен о ван ието  С узйс Рюгоз15 Т г а п з т е т Ь г а п е  С оп д и кю г  
Реди1а1ог(С Р ТР ).О тговорен е за  син тезата  на патологично кодиран тр ан см ем б р ан ен  регулаторен  
белтък, наречен  С Р Т Р -п р о те и н . В ери гата  му се състои от 1 4 8 0  ам инокиселини с м олекулно тегло  
от 140  до 1 7 0 ^ а .  С ъ дъ рж а 5 д ом ена: д ва сегм ен та , които о б хващ ат м ем б р ан ата  на еп ител н ите  
клетки (Т М 1 ,Т М 2 ), две цитозолни нуклеотидни връзки ^ В Р 1 ^ В Р 2 )  и един р егулатотен  Р -д о м ен . 
П ротеинъ т е сигнално управляем  6 -8 р З  хлориден канал с л инейна хар актер и сти ка  на тока  и 
н апр еж ен и ето . У частва  в регул аци ята  на епител ния йонен тр ан спо р т и в о б щ ите  процеси на 
кл етката , като енергиен  обм ен и апоптоза  е локализиран  предим но в ап икал н ата  м ем б р ан а  на  
секр ето р ни те епителни клетки. С Р Т Р -ге н ъ т  е с голям а вариабилност. По н асто ящ ем  са известни  
над 1 000  м утации, б л аго д ар ен и е  на, които се набл ю дав ат м ногообразните патологоанатом ични  
и ф ункционални изм енения в екзокринните ж л ези , б ел и те  дробове, черния дроб, 
гастроинтестинал ния тракт.

Рискът д а  се роди болно д е те  при хетерозиготни  родители е 2 5 % . За  здраво д е те  рискът е 
5 0 % , а за  хетер о зи го тн о  д е те  е 2 5 % .

К линичната  картина при кистозна ф иб р о за е различна при р азл ичните възрастови групи.
1) При р аж дането:

П ролонгиран иктер.



М екониум  перитонит.
М екониум  илеус.

2 ) П рез пъ рвата година от живота:
Ф ам ил на ан а м н е за  за смърт в р анна д етска  възраст или за  живи д е ц а  с подобни сим птом и. 
Х и п о п р о теи н ем и я-ед ем .
Х ро н ичн а  хип о ел ектр ол итем я, поради м алабсорсционния синдром.
Т опл инна прострация и д ехи д р атац и я  в горещ о врем е.
Н ап о д о б яв ащ  този при асци т;б ал о ни ран  ко р ем ,р ектал ен  пролапс.
Гастр о езо ф аги ал ен  р еф л укс(ГЕ Р ).
Чести д еф екац и и  над 4  пъти изхож дания за д ено н ощ и е.
Зловонно м и ри ш ещ  неоф орм ен ф ецес .
Х ро н ичн а  диария.
Н ен ад д ав ан е  на тегло.
П ер и о р ал н а  ц и ано за;п ер си сти р ащ а упорита каш л иц а  и"свиркане на гърдите". 
Р ец и д и в и р ащ а или хронична пневм ония.

3) В предучилищ на възраст:
Х еп а то м е га л и я  и необиясним о чернодробно забо л яване; хип о електр ол итем ия и 
м етаб ол итна  ал кало за.
Х ип ото ни чн а  д ехи д р атац и я .
"Кристалчета  сол по кожата".
Н евинаги е нали це пери ор ал на  цианоза.
"Б арабанни палки и нокти тип часовниково стъкло".
И нвагинация.
О б и лн а и ч еста  д еф екац и я  със зловонна м иризм а.
Т е ж е с т  в епигаструм а, придруж ена с ф л атул енц ия поради м ал д игесцията .
А бд о м ин ал на  болка, често  н апо д об яв ащ а б о лката  при остър хирургичен корем. Тенезм и . 
Р ектал ен  пролапс.
Бавно н ад д аван е  на ръст и тегло.
Х ро н ичн а  бронхиална обструкция.
П ер си сти р ащ а  каш л иц а, най-често  с продуктивна експеторация .

4) В учил ищ на възраст:
З ахар ен  д и а б е т  с респираторни сим птом и.
Р ектал ен  пролапс.
П ан креатит.
Д истал ен  интестинален  обструктивен синдром ^ 1 0 3 )  -Г Е Р .
Х ро н ичн а  диария.
"Б арабанни палки" и нокти тип часовниково стъкло.
Б ронхиектазии.
Р ецед иви ращ и пневм онии.
Х ро н ичен  синузит-засегнати  са н аи -често  м ахи лар н ите  синуси.
Н азал н а  полипоза.
П сео вд ом он ас  аер уги но за в храчка .
Х ро н ичн а  необясним а респираторна сим птом атика.

5) В м лада и зря л а  възраст:
Н а м а л е н а  ф ер тил ност у ж ен ите .
С тер и л и тет у м ъ ж ете с азосперм ия.
А стен ичен  хаб и тус  и заб ав я н е  в сексуалното  развитие.
Ч ернодробна цироза с портална хипертония.
З ахар ен  д и аб ет, придружен с белодробни оплаквания.
П ан креатити .
"Б арабанни палки".
Х ронично  белодробно забо л яван е .

За  д и агн о зата  кистозна ф иброза основно значен и е  имат:
- П овиш ени стойности на хл орид ите в потта.
- Клинична сим птом ати ка  от стр ана на б ел и те  дробове.
- Клинична сим птом ати ка  от страна на гастроинтестинал ния тр акт, панкр еаса  и черния  

дроб.
Ф ам ил на обрем енен о ст.



При наличието  на няколко от клиничните признаци, особено при ком бинацията им от 
гастроинтестинал ния тр акт и б ели те дробове, задъ лж ително  се прави потен тест. 
П о л о ж ител н ият потен те с т  е сигурен м етод  за  д оказв ан е  на муковисцидоза.

Л еч ен и ето  на заб о л яв ан ето  не е л есна  зад а ч а . За  еф икасно  повлияване клиниката на  
забо л яван ето , за  д остигане  на по-дъ лготрайна рем исия и по-добро качество на ж ивот е 
необходим а ком плексна, дъ л готрайна и еф икасн а  тер ап и я , която д а  атакув а  ед но вр ем ен н о  по- 
гол ям ата част от сим птом ите особено тези , които са с р азр уш и тел ен  еф ект.


