
К П  №  5 8  Д И А Г Н О С Т И К А  И  Л Е Ч Е Н И Е  Н А  Н А С Л Е Д С Т В Е Н И  И  

Д Е Г Е Н Е Р А Т И В Н И  З А Б О Л Я В А Н И Я  Н А  Н Е Р В Н А Т А  С И С Т Е М А ,  

З А С Я Г А Щ И  Ц Н С  С  Н А Ч А Л О  В  Д Е Т С К А  В Ъ З Р А С Т

К П  №  5 8 . 1  Д И А Г Н О С Т И К А  И  Л Е Ч Е Н И Е  Н А  Н А С Л Е Д С Т В Е Н И  И  

Д Е Г Е Н Е Р А Т И В Н И  З А Б О Л Я В А Н И Я  Н А  Н Е Р В Н А Т А  С И С Т Е М А ,  

З А С Я Г А Щ И  Ц Н С  С  Н А Ч А Л О  В  Д Е Т С К А  В Ъ З Р А С Т  П Р И  Л И Ц А  Н А Д  1 8

Г О Д И Н И

1 .М и н и м ал ен  болничен престой - 5 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 ______________________________
Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  а м и н о к и с е л и н и т е  с р а з к л о н е н а  в е р и га  и н а  м а с т н и т е  к и ­

с е л и н и
Е 7 1 .3  Р а з с т р о й с т в о  н а  о б м я н а т а  н а  м а с т н и т е  к и с е л и н и

А дренол евкод истроф ия [А д ^ зо п -З с М ю е г]
Д еф и ц и т на м ускулната кар ни ти н-п ал м и ти л тр ан сф ер аза  
Не включва: болест на Р е 1 з и т  (С 6 0 .1 )  

болест на З с М ю е г (С 3 7 .0 )  
синдром на 2е11шедег ^ 8 7 . 8 )

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  с ф и н го л и п и д и т е  и д р у ги  н а р у ш е н и я  н а  н а т р у п в а н е  н а  
л и п и д и т е

Не включва: м уколипидоза, тип 1-111 (Е 7 7 .0 — Е 7 7 .1 )
болест на Р е 1 з и т  (С 6 0 .1 )

Е 7 5 .2  Д р у ги  с ф и н го л и п и д о з и
Б олест на:

• Р аЬ гу(-Апйегзоп)
• С аисИ ег
• КгаЬЬе
• № е т а п п -Р ю к  

С индром  на РагЬег 
М етахр о м ати ч н а  левкодистроф ия  
Н едоим ъ к на сул ф атаза

Не включва: адренолевкод истроф ия [А д ^ зо п -З с М ю е г] (Е 7 1 .3)
Е 7 5 .4  Л и п о ф у с ц и н о з а  н а  н е в р о н и т е

Б олест на:
• ВаНеп
• В1е15сПош 5ку^ап5ку
• Ки1з
• З р 1е1теуег^о д 1

Е 8 3 .0  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  м е д та
Б олест на М Пзоп

Л е к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т
Р 70 .0  Л е к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , н я м а  н а р у ш е н и е  и л и  е  н а л и ц е  м и н и м а л н о  

н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  (и нтелектуалния квотиент) са в границите м еж ду 50  и 69  

(при възрастни лица то ва отговаря на ум ствен а  възраст от 9 до 12 години). И м а  
вероятност д а  д ов ед е  до появата на известни обучителни затр удн ени я в учил ищ е. М ного  
от въ зрастните са в съ стояние д а  р аботят и поддъ рж ат добри социални  
взаим оотнош ения и д а  са от полза за общ еството .

Включва: слабоум ие
л ека  ум ствен а недостатъ чност
Р70.1 Л е к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , з н а ч и т е л н о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о , и з и с к в а щ о  

гр и ж и  и л и  л е ч е н и е
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  (и нтелектуалния квотиент) са в границите м еж ду 50  и 69  

__________ (при възрастни лица то ва отговаря на ум ствена възраст от 9 до 12 години). И м а



вероятност д а  д ов ед е  до появата на известни обучителни затр удн ени я в учил ищ е. М ного  
от въ зрастните са в съ стояние д а  р аботят и поддъ рж ат добри социални  
взаим оотнош ения и д а  са от полза за общ еството .

Включва: слабоум ие
л ека  ум ствен а недостатъ чност
Р 70 .8  Л е к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , д р у го  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о

П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  (и нтелектуалния квотиент) са в границите м еж ду 50  и 69  
(при възрастни лица то ва отговаря на ум ствена възраст от 9 до 12 години). И м а  
вероятност д а  д ов ед е  до появата на известни обучителни затр удн ени я в учил ищ е. М ного  
от въ зрастните са в съ стояние д а  р аботят и поддъ рж ат добри социални  
взаим оотнош ения и д а  са от полза за общ еството .

Включва: слабоум ие
л ека  ум ствен а недостатъ чност

У м е р е н а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т
Р 71 .0  У м е р е н а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , н я м а  н а р у ш е н и е  и л и  е  н а л и ц е  м и н и м а л н о  

н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 35  и 4 9  (при възрастни лица това  

отговаря на ум ствена въ зраст от 6  до 9 години). И м а  вероятност д а  д ов еде до  
значително  изоставане в развитието  в д етството , но голям а част от засегн ати те  м огат да  
усвоят някои навици за сам ообслуж ване, ад екватни  ум ения д а  установяват контакти и 
ел ем ен тар ни  училищ ни постиж ения. В ъ зрастните обикновено им ат нужда от различна  
степен на подкрепа в бита  и на работното  място.
Включва: ум ер ен а  ум ствен а недостатъ чност

Р71.1 У м е р е н а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , з н а ч и т е л н о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о , 
и з и с к в а щ о  гр и ж и  и л и  л е ч е н и е

П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 35  и 4 9  (при възрастни лица това  
отговаря на ум ствена въ зраст от 6  до 9 години). И м а  вероятност д а  д ов ед е  до  
значително  изоставане в развитието  в д етството , но голям а част от за с егн а ти те  м огат да  
усвоят някои навици за сам ообслуж ване, ад екватни  ум ения д а  устан о вяв ат контакти и 
ел ем ен тар ни  училищ ни постиж ения. В ъ зрастните обикновено им ат нужда от различна  
степен на подкрепа в бита  и на работното  място.
Включва: ум ер ен а  ум ствен а недостатъ чност

Р 71 .8  У м е р е н а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , д р у г о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 35  и 4 9  (при възрастни лица това  

отговаря на ум ствена въ зраст от 6  до 9 години). И м а  вероятност д а  д ов ед е  до  
значително  изоставане в развитието  в д етството , но голям а част от за с егн а ти те  м огат да  
усвоят някои навици за сам ооб служ ване, адекватни  ум ения д а  установяват контакти и 
ел ем ен тар ни  училищ ни постиж ения. В ъ зрастните обикновено им ат нужда от различна  
степен на подкрепа в бита  и на работното  място.
Включва: ум ер ен а  ум ствен а недостатъ чност

Т е ж к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т
Р 72 .0  Т е ж к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , н я м а  н а р у ш е н и е  и л и  е  н а л и ц е  м и н и м а л н о  

н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 2 0  и 34  (при възрастни лица това  

отговаря на ум ствена възраст от 3 до 6  години). И м а  вероятност д а  д о в ед е  до тр ай н а  
нужда от подкрепа за ф ункциониране.
Включва: теж ка  ум ствена недостатъ чност

Р72.1 Т е ж к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , з н а ч и т е л н о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о , 
и з и с к в а щ о  гр и ж и  и л и  л е ч е н и е

П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 2 0  и 34  (при въ зрастни лица това  
отговаря на ум ствена възраст от 3 до 6  години). И м а  вероятност д а  д ов ед е  до тр ай н а  
нужда от подкрепа за ф ункциониране.
Включва: теж ка  ум ствена недостатъ чност

Р 72 .8  Т е ж к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , д р у го  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 2 0  и 34  (при възрастни лица това  

отговаря на ум ствена възраст от 3 до 6  години). И м а  вероятност д а  д ов ед е  до тр ай н а  
нужда от подкрепа за ф ункциониране.
Включва: теж ка  ум ствена недостатъ чност

Д ъ л б о к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т
Р 73 .0  Д ъ л б о к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , н я м а  н а р у ш е н и е  и л и  е  н а л и ц е  м и н и м а л н о



н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
Ю  е под 2 0  (при възрастни лица то ва отговаря на ум ствена възраст под 3 години). 

Води до теж ки  ограничения в способността за сам ооб служ ване, за  контрол на тазо в и те  
резервоари, за  о б щ уван е  и д вигател н а  дейност.
Включва: дъ лбока ум ствена недостатъ чност

Р73.1 Д ъ л б о к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , з н а ч и т е л н о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о , 
и з и с к в а щ о  гр и ж и  и л и  л е ч е н и е

Ю  е под 2 0  (при възрастни лица то ва отговаря на ум ствена възраст под 3 години). 
Води до теж ки  ограничения в способността за сам ооб служ ване, за  контрол на тазо вите  
резервоари, за  о б щ уван е  и д вигател н а  дейност.
Включва: дъ лбока ум ствена недостатъ чност

Р 73 .8  Д ъ л б о к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , д р у го  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
Ю  е под 2 0  (при възрастни лица то ва отговаря на ум ствена възраст под 3 години). 

Води до теж ки  ограничения в способността за сам ооб служ ване, за  контрол на тазо вите  
резервоари, за  о б щ уван е  и д вигател н а  дейност.
Включва: дъ лбока ум ствена недостатъ чност

С п е ц и ф и ч н и  р а з с т р о й с т в а  в р а з в и т и е т о  н а  р е ч т а  и е з и к а

Р 80 .3  П р и д о б и т а  а ф а з и я  с е п и л е п с и я  [с и н д р о м  н а  ^ап йаи -К IеТ ^:пе^]
Р азстройство, при което д етето , след  пъ рвоначално норм ално развитие на езика, 

загубва както р ецептивните, та ка  и експресивните си речеви ум ения, но запазв а  общ ия  
си интелект. Н ачал о то  на разстройството  е съ проводено с п ароксизм ал на Е Е Г  активност  
и в повечето  от сл учаи те  —  и с епилептични припадъ ци. Н ачал о то  обикновено е м еж ду  
три- и сед ем го д и ш на възраст, като загуб ата  на ум ения настъ пва за няколко дни или 
седм ици. В ръ зката във врем ето  м еж ду появата на припадъ ците и за гу б а та  на езика  е 
твъ рде пром енлива, като едното  м ож е д а  пред хож д а другото  в разстояние на няколко  
м есец а  до две години. Като въ зм ожна причина за появата на това разстройство се  
п редполага въ зпалителен процес в главния мозък. О коло д ве -тр ети  от п ациенти те  
о стават с по-силно или по-слабо  изразен  сериозен  д еф и ц и т в рецеп тив ната  реч.

Р 82 С п е ц и ф и ч н и  р а з с т р о й с т в а  в р а з в и т и е т о  н а  д в и га т е л н а т а  ф у н к ц и я
Р азстройство, при което  о тл ичителният признак е сериозно наруш ени е  в развитието  

на д ви гател н ата  координация, което не м ож е д а  се обясни сам о с общ о ум ствено  
изоставане или с някакво специф ично вродено или придобито неврологично  
разстройство. Н езави сим о  от това, в повечето  случаи вним ателното  клинично  
изсл едване показва п од чертана незрял ост в развитието  на н ерв ната  систем а като  
хореиф орм ни д виж ения на крайниците или огл ед ални д виж ения и други асоциирани  
двигателни особености, както и белези  на л ош а ф ина и об щ а д вигател н а  координация.

С индром  на д етска  тр о м ав ост

С в ъ рзано (-а ) с развитието:

• разстройство на координацията

• диспраксия

Не включва: абнорм ности в походката или подвиж ността (Р 2 6 .— )

липса на координация (Р 2 7 .0 )

• като резул тат от ум ствен а  изостаналост (Р 7 0 — Р 79)

Р 83 С м е с е н и  с п е ц и ф и ч н и  р а з с т р о й с т в а  в п с и х о л о ги ч н о т о  р а з в и ти е
О статъ чна  категория от разстройства, при която е нали це см еси ца  от специф ични  

разстройства на речта и езика  или на учи л и щ н и те  ум ения и д в и гател н ата  ф ункция, но 
нито едно от тези  разстройства не прео б л ад ава  достатъ чно над о стан ал и те , за  да  
обоснове основната д иагно за . Т ази  с м есен а  категория следва д а  се използва, сам о  
когато им а голям о припокриване м еж ду всички тези  специф ични разстройства в 
развитието . Т ези  разстройства се свързват обикновено с известна степен  на общ о  
н аруш ени е  на когнитивните ф ункции, но това не винаги се наблю дава. Ето защ о, тази  
рубрика следва д а  се използва в сл учаите, когато са налице дисф ункции, отговарящ и на 
диагно сти чни те критерии за две или повече рубрики от: Р 8 0 .— , Р 8 1 .—  и Р 82.



Н а с л е д с т в е н а  а т а к с и я
Не включва: н аслед ств ена и идиопатична невропатия ( 0 6 0 .— ) 

д етска  ц ер еб р ал н а  парал иза  (0 8 0 .— ) 
разстройства на о б м ян ата  на в ещ еств ата  (Е 7 0 — Е 90)

0 1 1 .1  Р а н н а  м а л к о м о з ъ ч н а  а т а к с и я
Забележка: З апочва обикновено преди 20 -го д и ш н а  възраст.

Р анн а  м алком озъ чна атаксия с:
• есен циал ен  тр ем о р
• миоклонии [атаксия на Нип1]
• запазени  сухожилни реф лекси  

А таксия на Рпейгею й (авто зо м н о -р ецесив на)
Х -св ъ р зан а  рецесивна сп и н о ц ер еб ел ар на  атаксия

0 1 1 .3  М а л к о м о з ъ ч н а  а т а к с и я  с н а р у ш е н и е  в ъ в  в ъ з с т а н о в я в а н е т о  н а  Д Н К  
А таксия - тел еан ги ектази я  [синдром на ^ош5-Ва^]
Не включва: синдром на С о скауп е  ^ 8 7 . 1 )
пигм ентна ксеродерм ия ^ 8 2 . 1 )

0 1 1 .4  Н а с л е д с т в е н а  с п а с т и ч н а  п а р а п л е ги я
0 1 1 .8  Д р у га  н а с л е д с т в е н а  а т а к с и я

Д р у ги  д е ге н е р а т и в н и  б о л е с т и  н а  б а з а л н и т е  га н гл и и  
Не включва: м ултисистем на д еген ер ац и я  (0 9 0 .3 )
0 2 3 .0  Б о л е с т  н а  Н а М е го о гй е п -5 р а 1 г

П игм ен тн а  п али дар н а д еген ер ац и я
0 2 3 .8  Д р у ги  у т о ч н е н и  д е ге н е р а т и в н и  б о л е с т и  н а  б а з а л н и т е  га н гл и и

В калцяване на б азал н и те  ганглии

Д и с т о н и я
0 2 4 .1  И д и о п а т и ч н а  ф а м и л н а  д и с т о н и я

И д иопатична д истония Б Д У
0 2 4 .2  И д и о п а т и ч н а  н е ф а м и л н а  д и с т о н и я

Д р у ги  д е ге н е р а т и в н и  б о л е с т и  н а  н е р в н а т а  с и с т е м а , н е к л а с и ф и ц и р а н и  д р у га д е
0 3 1 .8  Д р у ги  у т о ч н е н и  д е ге н е р а т и в н и  б о л е с т и  н а  н е р в н а т а  с и с т е м а

Д еген ер ац и я  на сивото вещ ество  [болест на А1регз]
П одостра н екро тизи р ащ а ен ц еф ал о п ати я  [болест на ^е^дП]

Д е т с к а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  
Включва: болест на ^^Ше
Не включва: н аслед ств ена спастична параплегия (0 1 1 .4 )
0 8 0 .0  С п а с т и ч н а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  

В родена спастична парал иза  (ц ер еб р ал н а)
0 8 0 .1  С п а с т и ч н а  д и п л е ги я
0 8 0 .2  Д е т с к а  х е м и п л е ги я
0 8 0 .3  Д и с к и н е т и ч н а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  

А тето и д н а  ц ер еб р ал н а  п арализа
0 8 0 .4 А т а к т и ч н а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а
0 8 0 .8  Д р у га  д е т с к а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  

С м есен и  синдроми на ц ер еб р ал н а  п арализа

Х е м и п л е ги я

Забележка: Т а зи  р у б р и к а  с л е д в а  д а  се  и з п о л з в а  з а  п ъ р в и ч н о  к о д и р а н е  с а м о
т о га в а , к о га т о  з а  х е м и п л е ги я т а  (п ъ л н а ) (н е п ъ л н а ) се  с ъ о б щ а в а  б е з  д о п ъ л н и т е л н о  
у т о ч н я в а н е  и л и  с е  п о т в ъ р ж д а в а , че т я  е у с т а н о в е н а  о т д а в н а , и л и  с ъ щ е с т в у в а  п р о ­
д ъ л ж и т е л н о  в р е м е , н о  н е й н а т а  п р и ч и н а  е  н е у т о ч н е н а . Р у б р и к а т а  се  и з п о л з в а  с ъ щ о  при  
к о д и р а н е  п о  м н о ж е с т в о  п р и ч и н и  з а  и д е н т и ф и ц и р а н е  н а  т и п а  х е м и п л е ги я , п р е д и з в и к а н а  о т  
в с я к а к в а  п р и ч и н а .

Не включва: в р о д е н а  и д е т с к а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  ( 0 8 0 .— )

0  81.1 С п а с т и ч н а  х е м и п л е ги я

П а р а п л е ги я  и т е т р а п л е ги я



Забележка: Т а зи  р у б р и к а  с л е д в а  д а  се  и з п о л з в а  з а  п ъ р в и ч н о  к о д и р а н е  с а м о
т о га в а , к о га т о  з а  с ъ с т о я н и я т а  с е  с ъ о б щ а в а  б е з  д о п ъ л н и т е л н о  у т о ч н я в а н е  и л и  се  
п о т в ъ р ж д а в а , че те  с а  у с т а н о в е н и  о т д а в н а , и л и  с ъ щ е с т в у в а т  п р о д ъ л ж и т е л н о  в р е м е , но  
т я х н а т а  п р и ч и н а  е  н е у т о ч н е н а . Р у б р и к а т а  се  и з п о л з в а  с ъ щ о  п р и  к о д и р а н е  п о  м н о ж е с т в о  
п р и ч и н и  з а  и д е н т и ф и ц и р а н е  н а  т е з и  с ъ с т о я н и я , п р е д и з в и к а н и  о т  в с я к а к в а  п р и ч и н а .

Не включва: в р о д е н а  и д е т с к а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  ( 6 8 0 .— )

6  82.1 С п а с т и ч н а  п а р а п л е ги я

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

Л у м б а л н а  п у н к ц и я

3 9 0 0 0 -0 0 Л у м б а л н а  п у н кц и я  
С п и н а л н а  п у н кц и я

Д р у ги  д и а гн о с т и ч н и  о 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 1 2 1 2 -0 0 И з с л е д в а н е  на о ч н о  д ъ н о

В к л ю ч в а :  в е н о з н о  и н ж е к т и р а н е  на б а гр и л о
о ф т а л м о с ко п и я

Б и о п с и я  н а  д р у ги  м у с к у л н о -с к е л е т н и  т о ч к и

30 07 5 -0 1  Б и о п с и я  на м е ки  т ъ ка н и  

В к л ю ч в а : б у р с а
ф а с ц и я  
м у с ку л  
с у х о ж и л и е

К о м п ю т ъ р н а  т о м о г р а ф и я  н а  м о з ъ к

К о м п ю тъ р н а  т о м о гр а ф и я  на гл а в а  Б Д У  

Н е  в к л ю ч в а :  ко м п ю т ъ р н а  то м о гр а ф и я :
• при  с п и р а л н а  а н ги о гр а ф и я  (5 7 3 5 0  [1 9 6 6 ]) 
при  с к а н и р а н е  на:
• гр ъ д е н  ко ш  (5 7 0 0 1 ,5 7 0 0 7  [1 9 5 7 ])
• и ко р е м  (5 7 0 0 1 -0 1 ,5 7 0 0 7 -0 1  [1 9 5 7 ])
• л и ц е в а  ко с т  и о ко л о н о с е н  с и н у с  (5 6 0 3 0 -0 0 , 5 6 0 3 6 -0 0  [1 9 5 6 ])
• с р е д н о  у х о  и т е м п о р а л н а  ко с т  (5 6 0 1 6 -0 2 , 5 6 0 1 6 -0 3 , 5 6 0 1 6 -0 6 , 5 6 0 1 6 -0 7  [1 9 5 5 ])
• о р б и та  (5 6 0 1 3 -0 2 , 5 6 0 1 3 -0 3  [1 9 5 4 ])
• п и т у и та р н а  я м ка  (5 6 0 1 0 -0 2 , 5 6 0 1 0 -0 3  [1 9 5 3 ])

5 6 0 0 1 -0 0 К о м п ю т ъ р н а  т о м о гр а ф и я  на м о зъ к

5 6 0 0 7 -0 0 К о м п ю т ъ р н а  т о м о гр а ф и я  на м о зъ к  с  и н тр а в е н о зн а  ко н т р а с т н а  м а те р и я  
К о м п ю тъ р н а  т о м о гр а ф и я  на м о зъ к  б ез , сл е д  т о в а  с  в е н о зе н  к о н т р а 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 0 М а гн и т н о  р е з о н а н с н а  т о м о гр а ф и я  на м о зъ к

Н е  в к л ю ч в а :  ф у н к ц и о н а л н о  м а гн и т н о  р е з о н а н с н о  и зс л е д в а н е  на м о зъ к  (9 0 9 0 1 -0 9
[2 0 1 5 ])



Е л е к т р о е н ц е ф а л о гр а ф и я  [Е Е Г ]

1 1 0 0 0 -0 0 Е л е к т р о е н ц е ф а л о гр а ф и я

И з с л е д в а н е  н а  е в о к и р а н и  о т го в о р и  н а  ц е н т р а л н а  н е р в н а  с и с т е м а

В к л ю ч в а : т а к а в а  ч р е з  ко м п ю т р и з и р а н о  у с р е д н е н и  т е х н и ки

З а б е л е ж к а : Е д н о  и зс л е д в а н е  -  е д и н  с т и м у л  в е д н а  т о ч ка
В то р о  или  п о с л е д в а щ и  и з с л е д в а н и я  -  р а зл и ч е н  с т и м у л  в с ъ щ а та  т о ч к а  и ли  д р у га  т о ч ка  

на с ти м у л и р а н е

Н е  в к л ю ч в а :  та ка в а , в кл ю ч в а щ и  а у д и о м е тр и я  (в и ж  б л о к  [1 8 3 9 ])

1 1 0 2 4 -0 0  И з с л е д в а н е  на е в о ки р а н и  п о те н ц и а л и  на  ц е н т р а л н а  н е р в н а  с и с те м а , 1 или  
2  и з с л е д в а н и я

1 1 0 2 7 -0 0  И з с л е д в а н е  на е в о ки р а н и  п о те н ц и а л и  на  ц е н т р а л н а  н е р в н а  с и с те м а , > 3 
и з с л е д в а н и я

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 8 2 -0 7  О б щ о  и зс л е д в а н е  на л и к в о р
И з с л е д в а н е  на л и к в о р  за  б е л тъ к , кл е тки , к с а н т о х р о м и я , з а х а р  и е л е кт р о л и т и

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  К р ъ в н а  ка р т и н а  -  п о н е  о с е м  или  п о в е ч е  о т  п о с о ч е н и т е  п о ка за т е л и : х е м о гл о б и н , 

е р и тр о ц и т и , л е в ко ц и т и , х е м а т о к р и т , т р о м б о ц и ти , М ^ ,  М С Н , М С Н С

1 9 2 4  Б и о х и м и ч н а  и з с л е д в а н и я
9 1 9 1 0 -1 2

9 1 9 1 0 -1 3

9 1 9 1 0 -1 4

9 1 9 1 0 -2 6

9 1 9 1 0 -2 7

91 91 0 -41

К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  гл ю ко за  

К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  кр е а ти н и н  

К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  у р е я  

К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  А С А Т  

К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  А Л А Т  

К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  й о н о гр а м а

1 9 3 3  Х и м и к о -т о к с и к о л о ги ч н и  и з с л е д в а н и я
по п р е ц е н ка :
9 1 9 2 7 -0 0  О п р е д е л я н е  на л е к а р с т в е н а  ко н ц е н т р а ц и я  на к а р б а м а з е п и н  
по п р е ц е н ка :
91 92 7 -0 1  О п р е д е л я н е  на л е к а р с т в е н а  ко н ц е н т р а ц и я  на В а л п р о е в а  ки с е л и н а

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
по п р е ц е н ка :
9 1 8 8 1 -0 0  Д Н К  а н а л и з  
по п р е ц е н ка :
9 1 9 1 6 -0 0  Г е н е ти ч н и  и з с л е д в а н и я

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 е р а з н а  в е р и ж н а  р е а кц и я  за  д о к а з в а н е  на С О V I^ -1 9

92 19 1 -0 1  Т е с т  за  о т к р и в а н е  а н ти ге н  на З А Р З - С о ^ 2

Н е в р о м у с к у л н а  е л е к т р о д и а гн о с т и к а

Е М Г  [е л е к тр о м и о гр а ф и я ]:
• на  > 1 м у с ку л (и )
• и з п о л з в а й ки  кр ъ го в и  и гл е н и  е л е кт р о д и  

И з с л е д в а н е  на н е в р о м у с к у л н а  п р о в о д и м о с т

1 1 0 1 2 -0 0 Е л е к т р о м и о гр а ф и я  (Е М Г)

Н е  в к л ю ч в а :  м у с ку л и  на т а з о в о  д ъ н о  и а н а л е н  с ф и н к т е р  (1 1 8 3 3 -0 1  [1 8 5 9 ])



И з м е р в а н е  и л и  и з с л е д в а н е  н а  з р и т е л н а  ф у н к ц и я

9 6 0 3 8 -0 0  И з м е р в а н е  на з р и т е л н а  о с тр о та

П е р и м е т р и я

И з с л е д в а н е  на з р и т е л н о  по ле

9 6 0 4 1 -0 0  М а н у а л н а  п е р и м е т р и я , д в у с т р а н н о

Д р у ги  д и а гн о с т и ч н и  о 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 2 0 1 5 -0 0  В и зу а л е н  е в о ки р а н  п о те н ц и а л  [В Е П ]

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

Т р а х е о с т о м и я

4 1 8 8 1 -0 0  О тв о р е н а  т р а х е о с т о м и я , в р е м е н н а  
Т р а х е о с т о м и я  Б Д У

В к л ю ч в а :  о т д е л я н е  на т и р о и д е н  и с тм у с
о т д е л я н е  на п о д е зи ч н и  м у с ку л и

В е н т и л а т о р н о  п о д п о м а га н е

В ^ н и в о  с  п о зи т и в н о  в ъ з д у ш н о  н а л я га н е  ^ Р А Р ]  [в е н ти л а ц и я  с  о с в о б о ж д а в а щ о  
н а л я га н е ] [ко н тр о л  на н а л я га н е  на в е н т и л а ц и я т а ] с  е н д о т р а х е а л н а  т р ъ б а  и ли  т р а х е о с т о м и я

П р о д ъ л ж и те л н о  п о зи т и в н о  н а л я га н е  при  о б д и ш в а н е  [С Р А Р ] с  е н д о т р а х е а л н а  т р ъ б а  -  
т р а х е о с т о м и я

П р о м е н л и в а  з а д ъ л ж и т е л н а  в е н т и л а ц и я  [1МУ]
И н в а з и в н а  в е н т и л а ц и я
М е х а н и ч н а  в е н ти л а ц и я
Н а л я га н е  с  п о зи т и в е н  е к с п и р а т о р е н  край
В е н т и л а ц и я  с  п о д п о м а га щ о  н а л я га н е  [Р З V ]
С и н х р о н н а  п р о м е н л и в а  з а д ъ л ж и т е л н а  в е н т и л а ц и я  [31М У ]

В к л ю ч в а :  е н д о т р а х е а л н а :
• и н ту б а ц и я
• а с и с т и р а н о  д и ш а н е  
м е х а н и ч н а  в е н т и л а ц и я  с:
• е н д о т р а х е а л н а  т р ъ б а  (Е Т Т )
• н а за л н а
• о р а л н а
• т р а х е о с т о м и я

о т у ч в а н е  на и н ту б и р а н  (е н д о т р а х е а л н а  т р ъ б а , т р а х е о с т о м и я ) п а ц и е н т  с  н я ка къ в  м е то д  

К о д и р а й  с ъ щ о  к о г а т о  е  н а п р а в е н а :

• т р а х е о с т о м и я :
• п е р ку та н н а  (4 1 8 8 0 -0 0  [53 6 ])
• п о с то я н н а  (4 1 8 8 1 -0 1  [5 3 6 ])
• в р е м е н н а  (4 1 8 8 1 -0 0  [5 3 6 ])

Н е  в к л ю ч в а :  п р о д ъ л ж и т е л н а  в е н т и л а ц и я  с  н е га т и в н о  н а л я га н е  [С N Р V ] (9 2 0 4 1 -0 0  [56 8 ])
д и ш а н е  с  п р о м е н л и в о  п о зи т и в н о  н а л я га н е  [1РРВ] (в и ж  б л о к  [5 7 0 ]) 
в е н т и л а ц и я  с  п р о м е н л и в о  п о зи т и в н о  н а л я га н е  [IР Р V ] (в и ж  б л о к  [57 0 ]) 
н е и н в а з и в н о  п о д п о м а га н е  на д и ш а н е  (в и ж  б л о к  [57 0 ])

13 882-01  Г р и ж а  и п о д д ъ р ж а н е  на п р о д ъ л ж и т е л н о  п о д п о м а га н е  на д и ш а н е т о  > 2 4  и < 96
ча с а

_______ 1 3 8 8 2 -0 2  Г р и ж а  и п о д д ъ р ж а н е  на п р о д ъ л ж и т е л н о  п о д п о м а га н е  на д и ш а н е т о  > 96  ча с а



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

П р ил аган е  на ф арм акологични агенти със систем ен  еф ект  

Н е  в к л ю ч в а : прилагане на:
• кръв и кръвни продукти (в иж  блок [1893])
• ф арм акол огичен  агент за:
• ан естези я  (в иж  блокове [1333], [1909] и [1910])
• им унизация (в иж  блокове [1881] до [1884])
• локален  еф ект (в иж  И ндекс: И н ж екти р ан е , по л окал изация и инж ектиране, 

по видове, по л окал изаци я)
• поведение при ектопична б р ем ен но ст (в иж  блок [1256])
• поведение при болка (в и ж  блокове [31] до [37] и [60] до  [66] и [1552])
• перф узия (в иж  блок [1886])
• ваксинация (в иж  блокове [1881] до [1883])
хирургическо при лагане на хим ио тер апев ти чни  агенти  (в иж  блок[741])

З а б е л е ж к а : П о сл ед в ащ и ят списък с прилож ения е съ здаден за употреб а с кодовете
от блок [1920 ] П р и л аган е  на ф ар м ако тер ап ия

9 6 1 9 9 -0 3  И нтравенозно  прилож ение на ф арм акологичен  агент, стероид  
П р и л аган е  на ф ар м ако л огичен  а ген т чрез:

• инф узионен порт
• Рог1-А-СаШ
• резер во ар  (подкож ен)
• устройство за съдов достъп
• венозен катетъ р

К о д и р а й  с ъ щ о  к о г а т о  е  н а п р а в е н а :

• поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (в и ж  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])

Н е  в к л ю ч в а : хирургична катетер и зац и я  с при лагане на хим ио тер ап ев ти чен  а ген т (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 нтравенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и н еспециф ичен  
ф арм акологичен  агент

П р и л аган е  на ф ар м ако л огичен  а ген т чрез:
• инф узионен порт
• Рог1-А-СаШ
• резер во ар  (подкож ен)
• устройство за съдов достъп
• венозен катетъ р

К о д и р а й  с ъ щ о  к о г а т о  е  н а п р а в е н а :

• 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])

Н е  в к л ю ч в а : хирургична катетер и зац и я  с при лагане на хим ио тер ап ев ти чен  а ген т (в иж
блок [741])

9 6 1 9 7 -0 9  М ускулно прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и неспециф ичен  
ф арм акологичен  агент

9 6 2 0 0 - 09  П одкож но прилож ение на ф арм акол огичен  агент, д руг и н еспециф ичен  
ф арм акологичен  агент

К о д и р а й  с ъ щ о  к о г а т о  е  н а п р а в е н а :

• 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])

И з и с к в а н е : К линичната  пътека се счита за завъ рш ена , ако са прилож ени и о тчетени  две  

основни д иагностични и ед на основна тер ап ев ти чн а  процедура, посочени в та б л и ц а  К о д о в е  на  

о с н о в н и  п р о ц е д у р и .



О сновна процедура 9 2 1 9 1 -0 0  или 9 2 1 9 1 -0 1  се о съ щ ествява при необходим ост и се прилага при 

д иагно сти цир ан е  на С О V Ю -1 9 . Т ази  процедура се извърш ва при показания и се отчита като  

д опъ лнителна д иагно сти чна процедура към д ругите д иагностични процедури, посочени във всеки  

д иагно сти чно -л ечеб ен  алгоритъ м  на съ ответната  клинична пътека.

При диагнози  с кодове Е 7 5 .2 , Е 7 5 .4 , 0 1 1 .1 ,  0 1 1 .3 ,  като зад ъ л ж и тел н а  тр е та  д иагно сти чна  

процедура се прилагат някои от следните: 1 1 2 1 2 -0 0 , 9 6 0 3 8 -0 0 , 9 6 0 4 1 -0 0 . В тези  случаи клиничната  

пътека се отчита с три основни диагностични и д ве основни тер ап евти чни  процедури.

Когато  се нал ага  използване на кодовете от блок 1923 , 1924 , 1 933  и 1 934  -  кодовете от блокове  

192 3  и 192 4  са задъ лж ителни , а от блокове 193 3  и 1 9 3 4  се извъ рш ват и кодират по п рец енка , като  

всички кодове на изследвания от блоковете се считат за  ед на д иагно сти чна процедура за  

завъ рш ване и о тчитане на тази  КП.

В случаите, когато р езул татите  от проведени образни изследвания не м огат д а  о стан ат в 

болничното л ечебн о  зав ед ен и е , в И З  на п ациен та  следва д а  се о пиш е точно р езул тата  от 

проведеното  образно  изсл едване, а сам и те  снимки от него се п ред оставят на п ациен та  ср ещ у подпис  

в ИЗ.

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 линичната  пътека вклю чва дейности и услуги от обхвата на м ед иц инската  сп ециал н ост  

„Нервни б о л ести “, осъ щ ествявана н ай -м алко  на второ ниво на ком петентност, съгласно м едицински  

стан д арт „Нервни б о л ести “.

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 ап ар атур а  и оборудване, и с друго л ечебно  зав ед ен и е  за  
извъ нболнична или болнична пом ощ , р азполож ено  на тер и то р и ята  му и им ащ о 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 неврология___________________________________________________________
_______ 2. Клинична лабо р ато р ия от II или III ниво и въ зм ожност за КГА_____________________________
_______ 3. Е Е Г  -  кабинет (ап ар ат)_______________________________________________________________________
_______ 4. Е М Г  -  кабинет (ап ар ат), вклю чително за изсл едване на предизвикани потенциали

* -  В сл учаите, когато Л З Б П  не р азполага  със собствена клинична л або р ато р ия, то  следва да  
осигури осъ щ ествяването  на д ей н ост по клинична л або р ато р ия от съ ответното  ниво, по договор със 
сам о сто я тел н а  м ед ико-д иагностична лабо р ато р ия или с клинична лабо р ато р ия -  структура на друго  
л ечебн о  зав ед ен и е . В тези  случаи л аб о р ато р и ята , с която е склю чен договорът, следва д а  бъде  
разп о ло ж ен а в ед н а  и съ щ а сграда с б о л н иц ата  или в рам ките  на б о лн иц ата . С  договора  
задъ лж ително  се обезп ечава  24 -часо в о  осъ щ ествяване на д ей н ости те  по клинична л або р ато р ия за  
нуж дите на структурата  по нервни болести.

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 болнична пом ощ  м ож е д а  осигури д ей н о стта  на съответното  
задъ лж ително  звено чрез договор с друго л ечебн о  зав ед ен и е  на тер и то р и ята  на н аселен о то  място, 
което отговаря на изискванията за ап ар атур а , оборудване и специал исти  за  тази  КП и има 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. О б р азн а  д иагностика  -  рентгенов ап а р а т  за скопия и граф ия____________________________
_______ 2. О б р азн а  д иагностика  -  К Т  или М Р Т ________________________________________________________
_______ 3. Л аб о р ато ри я (о тд ел ен и е ) по клинична патология_________________________________________
_______ 4. М икробиологична л або р ато р ия, на тер и то р и ята  на о б ластта____________________________

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 .

- д в ам а лекари със специал ност по неврология за кл ин ика/отдел ен ие по неврология



- л екар  - специал ист по ф изикал на и рехаб ил итац ио нн а  м едицина;

- психолог.

Д О П Ъ Л Н И Т Е Л Н И  И З И С К В А Н И Я  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  К Л И Н И Ч Н А Т А  

П Ъ Т Е К А :

1. К а б и н е т /о т д е л е н и е  п о  ф и з и к а л н а  и р е х а б и л и т а ц и о н н а  м е д и ц и н а  -  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 .

2. К а б и н е т  п о  о ф т а л м о л о ги я  -  д о п у с к а  се  д о г о в о р  с д р у го  Л З  з а  о с и гу р я в а н е  на  

д е й н о с т т а .

3. К а б и н е т  з а  п с и х о м е т р и ч н о  и н е в р о п с и х о л о ги ч н о  и з с л е д в а н е  - 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 .

4 . З а  Е Е Г  -  н е в р о л о г /д е т с к и  н е в р о л о г  и л и  п е д и а т ъ р  с п е ц и а л и з и р а н  в о б л а с т т а  на  

д е т с к а т а  н е в р о л о ги я , с д о п ъ л н и т е л н а  к в а л и ф и к а ц и я  з а  и з в ъ р ш в а н е  на  

е л е к т р о е н ц е ф а л о гр а ф и я , у д о с т о в е р е н а  ч р е з  с е р т и ф и к а 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  

“ Н е р в н и  б о л е с т и ” ).

5 . З а  Е М Г  -  н е в р о л о г /д е т с к и  н е в р о л о г  и л и  п е д и а т ъ р  с п е ц и а л и з и р а н  в о б л а с т т а  н а  

д е т с к а т а  н е в р о л о ги я , с д о п ъ л н и т е л н а  к в а л и ф и к а ц и я  з а  и з в ъ р ш в а н е  н а  е л е к т р о м и о гр а ф и я , 

у д о с т о в е р е н а  ч р е з  с е р т и ф и к а 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  “ Н е р в н и  б о л е с т и ” ).

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  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 :

• спеш ни състояния, свързани с основното забо л яван е , неповлияващ и се от л еч ен и е  в 

ам бул аторни условия;

• теж ки  случаи с теж ъ к квадрипаретичен  и псевдобулбарен синдром  с необходим ост от 

парен тер ал но  хр анен е;

П ъ рвоначално д иагностично  уточняване и л еч ен и е  на пациенти  със:

• левкодистроф ичния или о б м енен  ен ц еф ал о п атен  синдром с п ро греси р ащ  неврологичен

деф ицит;

• остро настъ пващ о (за първи път) или р ецид ивиращ о съ стояние на количествени  

наруш ения на съ знанието , повръ щ ане, атаксия или ритъмни разстройства на д иш ането;

• цер еб ел ар ен  синдром , задностъ лбцова атаксия;

• екстрапирам и ден  синдром;

• дол на спастична п арапар еза;

• и н тел ектуал ен  д еф и ц и т (ум ствена изостаналост);

• клинични данни за Д Ц П .

• планирано л ечен и е  съ гласно опр ед елен ия тер ап ев ти чен  план след  първоначално  

д иагностично уточняване на пациенти с н аследствени  и д еген ер атив ни  забо л яван ия на нервната  

систем а с начало  в д етска  възраст, засягащ и Ц Н С .

Д ейн о стите  и услугите по тази  КП се осъ щ ествяват незаб авн о  или се планират за  

изпъ лнение в зависим ост от развитието , те ж е с тта  и о стротата  на съ ответното забо л яван е  и 

опр ед елен ия д и агно сти чно -л ечеб ен  план.

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 .

П рием  и изготвяне на д и агно сти чно -л ечеб ен  план.

Л еч ен и ето  започва след  уточняване на д и агн о зата  на б а за та  на клиничните сим птом и и 

провед ените необходим и изследвания.



З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  на “л е в к о д и с т р о ф и я ”- К Т  и М Р Т  на гл а в е н  м о зъ к , л и к в о р н о  и зс л е д в а н е  

(о б щ о  и е л е к т р о ф о р е з а , !д), З Е П , С Е П , м е та б о л и т е н  с кр и н и н г, д ъ л го в е р и ж н и  м а с тн и  ки с е л и н и  (за  

а д р е н о в е к о д и с т р о ф и я ), № ^е1у1-азраг1а1 (за  С а п а V а п ), с е р у м н а  а р и л с у л ф а т а з а  А  (за  м е та х р о м а т и ч н а  

л е в ко д и с т р о ф и я ), га л а к т о ц е р е б р о з и д  р -га л а к т о з и д а з а  (за  л е в ко д и с т р о ф и я  т и п  К р а б е ), ге н е ти ч н и  

и з с л е д в а н и я , Е Е Г , м о зъ ч н а  б и о п с и я  х и с т о п а т о л о ги ч н о  и з с л е д в а н е , п с и х о л о ги ч н о  и зс л е д в а н е , 

Е М Г /Е Н Г . Д Д  с  д р у ги  п р о ц е с и  в р а н н о то  д е т с т в о  с  п о д о б н а  с и м п т о м а т и к а  ка то  п е р с и с т и р а щ и  

н е в р о и н ф е кц и и  (З З Р Е ; п о д о с тъ р  Н М  е н ц е ф а л и т ); м н о ж е с т в е н а  с к л е р о з а  - ти п  Ва1о и т и п  З с М ю е г; 

м о зъ ч е н  т у м о р ; о л и го ф р е н и я ; д е т с ки  п с и х и ч н и  з а б о л я в а н и я  (И н ф а н т и л е н  а у ти зъ м ; с и н д р о м  на Не11ег; 

ш и з о ф р е н е н  с и н д р о м  в д е т с тв о т о ) , с т а ц и о н и р а н и  п р о ц е с и  (Д Ц П , х р о м о з о м н и  а н о м а л и и ).

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  на п о л и о д и с тр о ф и я  - М Р Т  и К Т  на гл а в е н  м о зъ к , м о зъ ч н а  б и о п с и я  с 

х и с т о л о ги ч н о  и х и с т о х и м и ч н о  и з с л е д в а н е , ко ж н а  б и о п с и я , Е Е Г , З Е П , С Е П , м е та б о л и т н и  и з с л е д в а н и я . 

Д Д  с  д р у ги  п р о ц е с и  в р а н н о т о  д е т с т в о  с  п о д о б н а  с и м п т о м а т и к а  ка то  л е в ко д и с т р о ф и и , о б м е н н и  

е н ц е ф а л о п а т и и , п е р с и с т и р а щ и  н е в р о и н ф е к ц и и  (З З Р Е ; п о д о с т ъ р  Н М  е н ц е ф а л и т ); м н о ж е с т в е н а  

с кл е р о з а  - ти п  Ва1о и ти п  З с М ю е г; м о зъ ч е н  т у м о р ; о л и го ф р е н и я ; д е т с ки  п с и х и ч н и  з а б о л я в а н и я  

(И н ф а н т и л е н  а у ти зъ м ; с и н д р о м  на Не11ег; ш и з о ф р е н е н  с и н д р о м  в д е т с тв о т о ) , с т а ц и о н и р а н и  п р о ц е с и  

(Д Ц П , х р о м о з о м н и  а н о м а л и и ).

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  на о б м е н н и  е н ц е ф а л о п а т и и  - 2 4 - ч а с о в а  у р и н а  за  м е та б о л и т е н  с к р и н и н г  - 

га л а кто за , о р о т о в а  к -н а  (х и п е р а м о н е м и я ); м е д  (б о л е с т  на  М П зо п ), с и а л о в а  к -на ; б е л е зи  на р е н а л н а  

т у б у л а р н а  д и с ф у н кц и я  ^ о ш е ,  Н а г!п и р ); а м и н о ки с е л и н и  (а м и н о а ц и д у р и и ), вкл . т е с т  за  

ф е н и л к е т о н у р и я , о р га н и ч н и  ки с е л и н и , с у л ф а т и д и , м у к о п о л и з а х а р и д и , о л и го з а х а р и д и , х о м о ц и с т е и н ; 

к р ъ в :  о б щ и  б и о х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  и м е та б о л и т е н  с к р и н и н г  за  гл ю ко за , ке то те л а , ур е я , а м о н я к  

(х и п е р а м о н е м и и ), А К Р , п и р у в а т , л а кта т , е л е кт р о л и т и , ч е р н о д р о б н и  ф у н кц и и  (е н зи м и , х о л е с т е р о л , 

т р и гл и ц е р и д и ), м е д , ц е р у л о п л а з м и н ; е х о г р а ф и я  н а  с ъ р ц е ,  ч е р е н  д р о б ,  б ъ б р е ц и .  Д Д  с 

л е в ко д и с т р о ф и и , п о л и о д и с тр о ф и и , п о д о с тр и  и п е р с и с т и р а щ и  е н ц е ф а л и ти .

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  на ц е р е б е л а р н и  д е ге н е р а т и в н и  з а б о л я в а н и я  (с п и н о ц е р е б е л а р н и , 

ц е р е б е л а р н и  и ц е р е б р о ц е р е б е л а р н и  а та кс и и ): К Т  и М Р Т  на гл а ве н  и гр ъ б н а ч е н  м о зъ к , л и кв о р н о  

и зс л е д в а н е  (о б щ о  и е л е к т р о ф о р е з а , 1д), м и е л о гр а ф и я ; в и р у с о л о ги ч н и , с е р о л о ги ч н и  и з с л е д в а н и я  за  

л у е с , Н ^ ;  Е Е Г ; Е М Г ; е в о ки р а н и  п о те н ц и а л и  (с т в о л о в и  с л у х о в и  Е П , з р и т е л н и  Е П , с о м а т о с е н з о р н и ); 

о т о н е в р о л о ги ч н о  и з с л е д в а н е , е х о гр а ф и я  на в ъ т р е ш н и  о р га н и , вкл . е х о ка р д и о гр а ф и я , б и о п с и я  от 

п е р и ф е р е н  н е р в  и м у с ку л ; н е в р о в е ге т о л о ги ч н о  и з с л е д в а н е ; и м у н о л о ги ч н о  и з с л е д в а н е ; ге н е т и ч н о  

и з с л е д в а н е . Д Д  с  Д Ц П -м а л к о м о з ъ ч н а  ф о р м а , л е в ко д и с т р о ф и и .

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  на е к с т р а п и р а м и д н и  д е ге н е р а т и в н и  з а б о л я в а н и я  с  н а ч а л о  в д е т с ка та  

в ъ з р а с т - К Т  и М Р Т  на  гл а ве н  м о зъ к , и зс л е д в а н е  на С и  в с е р у м  и у р и н а  и т е с т  с  к у п р е н и л , 

ц е р у л о п л а з м и н , и з с л е д в а н е  на о б щ  и й о н и з и р а н  С а 2+ (за Д Д  с  х и п о п а р а т и р е о и д и з ъ м ), л и к в о р  (за  Д Д  

с  п о д о с тъ р  е н ц е ф а л и т ) , кр ъ в н и  и б и о х и м и ч н и  и зс л е д в а н и я , к о а гу л а ц и о н е н  п р о ф и л  (за  Д Д  с  п р о те и н  

С -, З  д е ф и ц и т , х о м о ц и с т е и н у р и я ), и з с л е д в а н и я  за  с и с те м е н  в а с ку л и т  (а н т и л у п у с н и  а н т и те л а , ^Е  

кл е тки , а н т и ка р д и о л и п и н о в и  а н т и те л а  (Д Д  с  а н т и ф о с ф о л и п и д е н  с и н д р о м ).

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  на ф а м и л н а  с п а с т и ч н а  п а р а п л е ги я : М Р Т  на гл а в е н  и гр ъ б н а ч е н  м о зъ к , КТ  

на гл а ве н  и гр ъ б н а ч е н  м о зъ к , л и к в о р н о  и з с л е д в а н е , ге н е т и ч н о  и м о л е к у л я р н о -ге н е т и ч н о  и зс л е д в а н е , 

м е та б о л и з ъ м  на вит . В 12 ; Д Д  с  Д Ц П , гр ъ б н а ч н о м о з ъ ч е н  о б е м е н  п р о ц е с , В 1 2  д е ф и ц и т , 

л е в ко д и с т р о ф и я

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  на Д Ц П  - К Т  на гл а в е н  м о зъ к , М Р Т  (ко р т и ка л н и  д и с п л а з и и ), Е Е Г, 

п с и х о л о ги ч н о  и зс л е д в а н е .

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  на “у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т ” -  п с и х о л о ги ч н о  и з с л е д в а н е  за  у т о ч н я в а н е  на 

с т е п е н та  на у м с т в е н а т а  и з о с т а н а л о с т , К Т  на гл а в е н  м о зъ к , М Р Т  на гл а в е н  м о зъ к , м е та б о л и т е н  

с кр и н и н г, ге н е т и ч н и  и з с л е д в а н и я  (ц и то ге н е т и ч н и  и /и л и  Д Н К  а н а л и з ), с е р о л о ги ч н и  и з с л е д в а н и я  за  

д о к а з в а н е  на  в р о д е н и  и н ф е кц и и  (ц и то м е га л о в и р у с и , т о к с о п л а з м о з а , х е р п е с  и д р .) , Е Е Г.

Л Е Ч Е Н И Е :



При левкодистроф ии, полиодистроф ии, обм енни ен ц еф ал о п ати и , спин оц ереб ел ар ни  

д еген ер ац и и , д еген ер ац и и  в б азал н и те  яд ра л ечени ето  е сим птом атично  и включва:

Н оотропни средства.

А нтиепил ептични м ед икам енти  (при необходим ост).

М ед икам енти  за повлияване на мускулния тонус (при необходим ост).

При възбуда (при необходим ост):

- При екстр ап ир ам и ден  синдром  - ^ О Р А  агонисти и ^ О Р А  -  съ дъ рж ащ и м ед икам енти .

В итам ини от група В, С.

Д и хател н а  р еани м аци я  - при необходим ост (при д исм етабо л итни  ен ц еф ал о п ати и , епилептичен  

статус).

В одно-солева р еани м ац и я  (при необходим ост).

Корекция на н ар уш ени ята  на ал кално -кисел инното  равновесие (при необходим ост).

При хип ер ам о нем ия: л ечени е  в интензивно о тд ел ен ие  при необходим ост за л еч ен и е  на  

х и п е р а м о н е м и ч н а т а  к о м а :

- хем о д и ал и за  или п ер и то неал н а  диал иза.

Д ви гател н а  р ехаб ил итац ия и ф изиотерапия.

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 .

О ко н ч ател н ата  д иагно за  се поставя на б а за та  на ан ам н ести чн и те  данни , сом атичния и 

неврологичния статус, проведените параклинични изследвания и клиничния ход на забо л яван ето . 

Д и агн о зата  “л е в к о д и с т р о ф и я " се поставя на б а за та  на п ро греси р ащ  квад рипаретичен , цер еб ел ар ен , 

д е м ен тен  епил ептичен  синдром , ам блиопия, ам ав ро за , М Р Т  д анни за д ем и ел и н и зац и я , д ан н и те  от 

м етабол итния скрининг и ензи м ните изследвания, в някои случаи и Е М Г  д анни за сегм ен тн а  

д ем и ел и н и зац и я , както и от биопсията от мозък, п ери ф ерен  нерв. Д и агн о зата  “м е т а б о л и т н а  

е н ц е ф а л о п а т и я " се поставя при п о с т е п е н н о  п р о г р е с и р а щ  квад рипаретичен , ц ер еб ел ар ен , д е м ен тен  

и епил ептичен  синдром , зрителни н аруш ения, в някои случаи съ четан с хеп ато -сп л ен о м егал и я , 

костни аном алии; р е ц и д и в и р а щ и  п р и с т ъ п н и  с ъ с т о я н и я  с количествени наруш ения на съ знанието , 

атаксия, д оказв ан е  на специф ичен  ен зи м ен  и м етаб ол итен  д е ф е кт  чрез м етаб ол итен  скрининг, 

м олекулярно-биологични изследвания. При М Р Т  се д оказва н ар уш ен а  м и елинизация. Д и агн о зата  

“ц ер еб ел арн и  д еген ер ати в ни  забол явания (сп ин о цер еб ел ар н и , ц ер еб ел ар н и  и ц ер еб р о ц ер еб ел ар н и  

атакси и )” се поставя на б а за та  на ан ам н ести чн и те  данни , сом атичния и неврологичен статус, 

провед ените л абораторни изследвания, наличието  на н асл ед ств ен о ст и клиничния ход на  

забо л яван ето . Д и агн о зата  “Д Ц П " :  при непр о гр есир ащ  неврологичен д еф и ц и т (пирам идни, 

екстрапирам идни, ц ер еб ел арн и  увр еж д ан ия), К Т  с кистични, атроф ични лезии, а генезии , при М Р Т  - 

корови дисплазии , хетер о то п ии , н аруш ено  гирообразуване и т .н . Д и агн о зата  “ум ствена и зо стан ал о ст” 

се поставя след изклю чване на д руга  причина (д и см етаб ол итна) за  синдром  при друго основно  

забо л яване.

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 .

Д и а гн о с т и ч н и , л е ч е б н и  и р е х а б и л и т а ц и о н н и  д е й н о с т и  и у с л у ги  п р и  д е х о с п и т а л и з а ц и я т а :

Контрол на здравното  съ стояние на п ациен та  и м едицинско  заклю чени е за липса на 

медицински риск от приклю чване на болничното  л ечени е  въз основа на обективни д анни за  

стаб и ли зир ан е  на съ стоянието (клинични и/или м ед ико-д иагностични) и едно или повече от сл едните  

условия:

• П риклю чване на диагностичния процес и о пр ед ел я не  на тер ап евти чен  план.

• С таб и л и зи р ан е  на неврологичното и сом атично съ стояние или корекция на наруш ени  

ж изнени  показатели .



При п ациен ти те  с л евкодистроф ии, полиодистроф ии, обм енни ен ц еф ал о п ати и  с д ихател н и  

наруш ения и количествени наруш ения на съ знанието:

• преод ол яване на д и хател н и те  разстройства;

• въ зстановяване на съ знанието;

• корекция на н ар уш ени ята  в А К Р  и при въ зм ожност на м етаб ол изм а.

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

1. 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 “И с т о р и я  н а  

з а б о л я в а н е т о ’’ (И З ) и в част II на „ Н а п р а в л е н и е  з а  х о с п и т а л и з а ц и я / л е ч е н и е  п о  а м б у л а т о р н и  

п р о ц е д у р и “ ( б л .  М З  -  Н З О К  №  7 ) .

2. 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 “И с т о р и я  

н а  з а б о л я в а н е т о " .
3. 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:

-“И с т о р и я  н а  з а б о л я в а н е т о " ;

-ч аст III на „ Н а п р а в л е н и е  з а  х о с п и т а л и з а ц и я / л е ч е н и е  п о  а м б у л а т о р н и  п р о ц е д у р и “ ( б л .  М З  -  

Н З О К  №  7 )  ;
-еп икр иза  -  получава се срещ у подпис на п ац и ен та  (роди тел я /н асто й ни ка), отразен  в ИЗ.

4 . 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 пациента

(р о д и тел я /н асто й ни ка) и е н ер азд ел н а  част от “И с т о р и я  н а  з а б о л я в а н е т о " .

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 )

Н а с л е д с т в е н и т е  д е ге н е р а т и в н и  з а б о л я в а н и я  н а  ц е н т р а л н а т а  н е р в н а  с и с т е м а  с н а ч а л о  в 

д е т с к а т а  в ъ з р а с т  ( л е в к о д и с т р о ф и и ,  п о л и о д и с т р о ф и и ,  д е г е н е р а ц и и  н а  б а з а л н и т е  я д р а ,  

м а л к о м о з ъ ч н и  и  с п и н о ц е р е б е л а р н и  д е г е н е р а ц и и )  и о б м ен ни те ен ц еф ал о п ати и  им ат сходна клинична  

хар актер истика: в периода след  р аж д ане , в къ рм аческа и д етска  или ю нош еска възраст, се развиват  

б елези  на п ро греси р ащ а увреда на ц ен тр ал н ата  нервна систем а със зрителни н аруш ения, упадъ к на  

интел ектуал ното  и д вигател но  развитие, пром ени в мускулния тонус, н ар уш ен а  координация, 

неволево тр е п е р е н е  на ръ цете, главата, очните ябълки, епилептични припадъ ци. В някои случаи тези  

прояви се съ четават с мускулни атроф ии поради полиневропатен  синдром , м иопатия. При някои д ец а  

н еобясним ите, повтарящ и се епизоди от сънливост, зал и тан е , тр е п е р е н е  на ръ цете и други прояви на 

н аруш ена  координация, повръ щ ане м огат д а  се причиняват от вроден д е ф е кт  в о б м ян ата  на 

в ещ еств ата . При част от д е ц а та  с олигоф рения (и нтел ектуал ен  д еф и ц и т) съ щ о е нали це вроден  

д е ф е кт  на м етаб ол изм а на някои ам инокиселини, органични киселини, въ глехидрати. При наличие на 

подобни б елези  на прогресиращ о ув р еж д ан е  на н ерв ната  систем а, които е възможно да са 

наблю давани и при други чл енове на сем ейството , много вероятно е д а  се диагно сти цир а  

н аследствено  д еген ер ати в н о  забо л яван е  на н ерв ната  систем а или о б м енна ен ц еф ал о п ати я .

Л е в к о д и с т р о ф и и т е  се д ъ л ж ат на генетично обусловен д е ф е кт  в структурата  на м иелина. 

О б щ а та  им ч есто та  е около 3 0 /1 0 0  0 0 0 . Групират се въз основа на хистохи м ичн ата  хар актер и сти ка  на 

м иелиновите д егр ад ац ио н ни  продукти на: ад ренолевкод истроф ия, болест на Р еП геаиз-М егеЬ асП ег, 

спонгиозна д еген ер ац и я  на бялото вещ ество  (б олест на С апаV ап ), болест на А ю хапйег, б о лест на  

КгаЬЬе (глобуидоклетъ чна скл ероза). П р отичат с прогресиращ о увр еж д ан е  на д виж ени ята, 

координацията, зрен ието , интел екта  и епилептични припадъци.

При п о л и о д и с т р о ф и и т е  д еге н е р и р а т  м озъчните неврони. Т акив а  са С индром  на А1регз с 

мозъчен пируватен д еф ици т, ен ц еф ал о м и о п ати и те , вероятно синдром а на Р ей .



С п и н о ц е р е б е л а р н а т а  д е ге н е р а ц и я  (б о л е с т  н а  Р пей гегсН ) започва от 4 -7  г. възраст с 

постепенно заси л в ащ о  се зал и тан е , особено на тъ м но и д еф ор м ац и я  на стъ п алата , гръбначно  

изкривяване. При б о лестта  на ^ош 5 Вагг, освен постепенно зал и тан е  и често  б о лед уван е поради  

вроден д еф и ц и т на им уноглобулини, се вижда р азш ир яван е  на съдове по склерите в очите.

О б м е н н и т е  е н ц е ф а л о п а т и и  се д ъ л ж ат на генни д еф екти , причиняващ и д еф и ц и т на ензим и  

или белтъ ци. Т е  се р азд елят въз основа на х а р актер н и те  биохим ични абнорм ности: разстройства на 

ам инокиселинния м етаболизъ м ; разстройства на белтъ чния транспорт; разстройства на  

въ глехидратния м етаболизъ м ; органични ацидурии; забо л яван ия с натрупвания в лизозом ите; 

разстройства на липидния м етаболизъ м ; пероксизом ни разстройства; ф ам илни миоклонус епилепсии; 

липидози от неизвестен  произход; разстройства на м етаб о л и зм а на м еталите; разстройства на 

пуриновия и пирим идинов м етаболизъ м . Ч есто тата  им е общ о около 4 0 / 100  0 0 0 . Д иагн остици р ат се 

при наличие на:

1. Рецидивиращи епизоди от н аруш ени е  на координацията, повиш ен м ускулен тонус, 

наруш ения на съ знанието  от сънливост до кома или необясним и повръщ ания;

2. Прогресиращо увреждане на ЦНС, ув р еж д ан е  на д виж ени ята , координацията, зрен ието , 

ум ствена изостаналост, хар актер ни  отклонения в сом атичния статус  (дизм орф ични б елези , 

хеп ато м егал и я , сп лен о м егали я), п а т о л о г и я  в  и з с л е д в а н и я т а  н а  у р и н а т а  (при разстройства в 

о б м ян ата  на ам и но ки сел ин ите и въ глехидратите), к р ъ в т а  (хи пер ам о н ем ия при разстройства в 

урейния цикъл; хипогликем ия; и н тер м и тен тн а  ацидоза; повиш ен л актат и пируват, вкл. в ликвор, 

серум ни холестеро л , липиди, м ед, пикочна киселина, серум ни ам инокиселини и органични киселини; 

серум ни лизозом ни ензим и (ар и л сул ф атаза  А, р -гал акто зи д аза , хексо ам ин ид аза); п а т о л о г и я  п р и  

м и к р о с к о п с к о т о ,  б и о х и м и ч н о  и  у л т р а с т р у к т у р н о  и з с л е д в а н е  на биопсични м атери ал и  от мозък, 

периф ерен  нерв (липидози, л евкодистроф ии).

Н асл ед ств ен и те  и д еген ер ати в ни  забо л яван ия на н ерв ната  систем а и о б м енните  

ен ц еф ал о п ати и  протичат с постепенна прогресия и прогнозата е небл агопр иятна. П оради това е 

много важно д а  бъде поставена то чн ата  д и агно за , която о пред еля и п о -н ататъ ш н ата  прогноза за  

ж ивота на п ациен та .

Д е т с к а т а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  (Д Ц П ) е един н епр о гр еси р ащ  процес, с липса на вл о ш аван е и 

с възможно постепенно подобрение на ф ункциите. Д Ц П  възниква в р езул тат на увр еж дания на 

нервната  систем а от различни ф актори по врем е на б р ем ен но стта , р аж д ането  и в периода след  

р аж д ането . При Д Ц П  е нали це н еов лад яв ане на д вигател н ите  ум ения в о пр ед ел ен и те  за  въ зрастта  

срокове, непр о хож дан е  на д е те то  до 1 г. 3 м есец а  и заб ав ян е  и зграж дан ето  на двигателни умения; 

при част от д е ц а та  са нали це и епилептични припадъци и и н тел ектуал ен  деф ици т.

И н т е л е к т у а л е н  д е ф и ц и т  (о л и го ф р е н и я ) , налице о щ е от ранното д етство, м ож е д а  е р езул тат  

от хром озом но  заб о л яв ан е , генетичен  д еф ект, диф узни или огнищ ни структурни аном алии на 

нервната  систем а, о б м ен н а  е н ц еф ал о п ати я , вродена или и н тр ан атал на  инф екция на Ц Н С . Някои  

обм енни ен ц еф ал о п ати и  п ред о пр ед елят п ро греси р ащ  ход на забо л яван ето , поради което тряб в а да  

се извъ рш ат генетични изследвания, биохим ичен скрининг и невр ои зо б р азяващ и изследвания  

(К Т /М Р Т ).

За  поставяне на то чн ата  д иагно за  -  о пр ед елен  тип наслед ствено  д еген ер ати в но  заб о л яв ан е  на  

нервната  систем а, о б м ен на  е н ц еф ал о п ати я , олигоф рения, са необходим и периодично неврологично, 

сом атично и психологично изследване, както и високоспециализирани изследвания - компю търна  

том о гр аф ия (КТ ) и м агн итн о -р езо н ансн а  то м о гр аф ия на главен мозък (М Р Т ), ликворни изследвания, 

м етаболитни  изследвания за д оказван е  на х ар актер ен  биохим ичен д е ф е кт  в м атериали от кръв, 

урина; генетични изследвания, вклю чително м олекулярно-биологични изследвания чрез Д Н К  анализ.



Всяко от тези  изследвания е много важно и необходим о за д и агно сти цир ан е  на забо л яван ето , а 

изясняването  на точния биохим ичен д е ф е кт  е важ ен за опр ед ел я не  на възм ожна д и е та  и 

о гр ан ичаван е развитието  на забо л яван ето . И зсл ед ван ията  им ат специф и чна инф орм ативност за  

поставяне на д иагно зата : К Т  н а  гл а в е н  м о з ъ к  м ож е д а  разкрие зони на ув р еж д ан е  на мозъка или 

об щ а мозъчна атроф ия. М Р Т  н а  гл а в е н  м о з ъ к  разкрива болестни пром ени в бялото вещ ество  при 

левкодистроф иите и в сивото вещ ество. П р ед и зв икан ите  з р и т е л н и  и с л у х о в и  п о т е н ц и а л и  са 

пром енени при засяган е  на зрен ието  и слуха. Б и о х и м и ч н и т е  и з с л е д в а н и я  на кръв, ликвор и урина  

са важни за поставяне на д и агн о зата  о б м ен на  е н ц еф ал о п ати я , защ о то  при вродени ензим ни д еф екти  

се натрупват повиш ени количества на опр ед ел ен и  м етаб ол ити , които не се р азгр аж д ат по-нататъ к. 

Л и к в о р н о т о  и з с л е д в а н е  на м атери ал  от гръ бначно-м озъ чна течн о ст разкрива увеличен белтъ к при 

левкодистроф иите, и непром енени гам а-глобулини и им уноглобулини, които се увел ичав ат при 

мозъчни въ зпаления. М е т а б о л и т н и я  с к р и н и н г  от кръв и урина д иагно сти цир а  опред елен  

м етаб ол итен  д еф ект. Е н з и м н и т е  и з с л е д в а н и я  с данни за сн иж ен а сер ум на ар и л сул ф атаза  А  служ ат  

за д и агно сти цир ан е  на м етахро м атичн а  левкодистроф ия, а сн иж ен а гал актоц ер еб р о зи д  р- 

гал актозид аза  - левкодистроф ия тип Краб е . При някои от насл ед ств ен ите  забол явания , чрез Д Н К  

а н а л и з  се д оказва точен  генен д еф ект, което е важно при п лан ир ан е на нови брем енности  в 

сем ейството . В и р у с о л о ги ч н и т е  и з с л е д в а н и я  на м атери али  от серум  и ликвор сл уж ат за отхвъ рляне  

на вроден или хроничен ен ц еф ал и т. Е Е Г , Е М Г  и з с л е д в а н и я т а  са пром енени при полиневропатия  

или м иопатия, които м огат д а  съ пъ тстват м озъчните д еген ер атив ни  забо л яван ия и о б м енните  

ен ц еф ал о п ати и . Б и о п с и я  н а  м о з ъ к , м у с к у л , п е р и ф е р е н  н е р в , к о ж а  и патом орф ологичните  

изследвания с хистохим ия, ел ектр о нн а  м икроскопия на тези  структури е единствен начин за  

д иагно сти цир ан е  на някои левкодистроф ии и обм енни ен ц еф ал о п ати и . Е х о гр а ф и я т а  на сърце, черен  

дроб, бъбреци е необходим а при гликогенози и някои обм енни ен ц еф ал о п ати и , при които се  

н атрупват вещ ества  и в клетките на черния дроб  и слезката .

Л Е Ч Е Н И Е : При някои от наслед ств ен ите  мозъчни д еген ер ац и и  и о б м ен ни те  ен ц еф ал о п ати и  се 

провеж да п атогенети чно  л ечен и е  с д и ета , о гр ан и чав ащ а  прием а на о пр ед елени  вещ ества (диетични  

хр ани ). Д и е т и ч н и я т  р е ж и м  е с различен л ечеб ен  усп ех  при различните забол явания . А бсолю тно  

необходим о е сп азв ан ето  му при ф ен ил кето нур и ята, хи п ер ам о нем и и те , галактазния  деф ицит. 

О гр ани чени ята  в д и е та та  на д ъ л говериж ните мастни киселини не е сигурно л ечени е. 

С и м п т о м а т и ч н о т о  л е ч е н и е  вклю чва ан тиепил ептични средства, м ед икам енти  срещ у спастиц итета , 

ноотропни средства (п ир ам ем , тан акан , ам инокисел ини), анксиолитици при възбуда, еретично  

поведение; д в и гател н а  рехаб ил итац ия с цел подобряване на епил ептичния синдром , повиш еният  

мускулен то нус и ин тел ектуал н ата  д егр ад ац и я .

П одобно е и л е ч е н и е т о  п р и  Д Ц П : ан тиепил ептични средства (при необходим ост), м ед икам енти  

срещ у сп астиц итета , ноотропни средства, анксиолитици при възбуда, систем на д вигател н а  

рехаб ил итац ия. П р и  о л и го ф р е н и и т е  л ечен и ето  вклю чва ноотропни м ед икам енти , анксиолитици при 

необходим ост. Б олните с Д Ц П  и олигоф рения м огат д а  бъ дат обучавани според ко еф иц иен та  на 

интел игентност с цел д а  се осъщ естви социал на интеграция.

Н а с л е д с т в е н и т е  м о т о р н и  и с е н з о р н и  н е в р о п а т и и , м и о п а т и и , п р о гр е с и в н и  м у с к у л н и  

д и с т р о ф и и  са голем и групи от клинично и генетично хетер о ген н и  забол явания . Всяко от тя х  се 

дължи на генетичен д еф ект, ун асл ед ен  от р од ителите или възникнал за първи път у сам ия пациент, 

им а хар а кте р н а  п ато ген еза  и относително  специф ичен  клиничен ф енотип . О б щ о то  за  тези  

забол явания е, че те  се х ар актер и зи р ат с п ро греси р ащ а м ускулна слабост, вод ещ а до инвалидизация  

и н ам а л е н а  продъ лж ителност на ж иво та. Точното  д иагно сти цир ан е  на тези  забо л яван ия изисква  

използването  на редица клинични, невроф изиологични , н еврои зоб разяващ и, невропатологични и 

м ол екулярно-генетични изследвания. Л еч ен и ето  е сим птом атично  и се изразява главно в 

п рилагането  на д вигател н а  рехаб ил итац ия и сти м ул ир ащ а тер ап и я  с витам ини, анабол ни и 

ан тихо л ин естер азн и  средства. При повечето  болни с невром ускулни забол явания същ о са важни  

ортопедичните корекции и носенето  на специал ни пом ощ ни съ оръ жения, както и хр ани тел ни я режим . 

Като цяло л ечен и ето  на тези  болни цели заб ав ян е  на инвал ид изацията  и подобряване качеството им 

на живот.



П о ставянето  на то чн а генетична д иагно за  на този етап  има по-голям о значен и е  за роднините на 

болния, отколкото за сам ия пациент. Т я  съ здава възможности за използването  на м етод ите на 

п р ен атал н а  д иагно сти ка  в тези  сем ей ства с оглед  недопускане р аж д ан ето  на нови болни с теж ко  

инвалидизиращ и невром ускулни забол явания .

М а л к о м о з ъ ч н а  а т а к с и я  -  разнородна група от н еврод егенеративни заболявания. 

Х а р а кте р и зи р а т  се главно с разстройство на ф ункциите на м алкия мозък: н ар уш ен и е  в равновесието , 

походката и коорд инацията на д в и ж ени ята . М о гат д а  се прибавят и сим птом и извън н ар уш ен ата  

координация, в р езул тат на ув р еж д ан е  на връзките на м алкия мозък с други структури на нервната  

систем а. П р отичат бавно, хронично, въ зм ожна е наслед ств ено ст при част от болните.



К П  №  5 8  Д И А Г Н О С Т И К А  И  Л Е Ч Е Н И Е  Н А  Н А С Л Е Д С Т В Е Н И  И  

Д Е Г Е Н Е Р А Т И В Н И  З А Б О Л Я В А Н И Я  Н А  Н Е Р В Н А Т А  С И С Т Е М А ,  

З А С Я Г А Щ И  Ц Н С  С  Н А Ч А Л О  В  Д Е Т С К А  В Ъ З Р А С Т

К П  №  5 8 . 2  Д И А Г Н О С Т И К А  И  Л Е Ч Е Н И Е  Н А  Н А С Л Е Д С Т В Е Н И  И  

Д Е Г Е Н Е Р А Т И В Н И  З А Б О Л Я В А Н И Я  Н А  Н Е Р В Н А Т А  С И С Т Е М А ,  

З А С Я Г А Щ И  Ц Н С  С  Н А Ч А Л О  В  Д Е Т С К А  В Ъ З Р А С Т  П Р И  Л И Ц А  П О Д  1 8

Г О Д И Н И

1 .М и н и м ал ен  болничен престой - 5 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 ______________________________
Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  а м и н о к и с е л и н и т е  с р а з к л о н е н а  в е р и га  и н а  м а с т н и т е  

к и с е л и н и
Е 7 1 .3  Р а з с т р о й с т в о  н а  о б м я н а т а  н а  м а с т н и т е  к и с е л и н и

А дренол евкод истроф ия [А д ^ зо п -З с М ю е г]
Д еф и ц и т на м ускулната кар ни ти н-п ал м и ти л тр ан сф ер аза  
Не включва: болест на Р е 1 з и т  (С 6 0 .1 )  

болест на З с М ю е г (С 3 7 .0 )  
синдром на 2е11шедег ^ 8 7 . 8 )

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  с ф и н го л и п и д и т е  и д р у ги  н а р у ш е н и я  н а  н а т р у п в а н е  
н а  л и п и д и т е

Не включва: м уколипидоза, тип 1-111 (Е 7 7 .0 — Е 7 7 .1 )
болест на Р е 1 з и т  (С 6 0 .1 )

Е 7 5 .2  Д р у ги  с ф и н го л и п и д о з и
Б олест на:

• Р аЬ гу(-Апйегзоп)
• С аисИ ег
• КгаЬЬе
• № е т а п п -Р ю к  

С индром  на РагЬег 
М етахр о м ати ч н а  левкодистроф ия  
Н едоим ъ к на сул ф атаза

Не включва: адренолевкод истроф ия [А д ^ зо п -З с М ю е г] (Е 7 1 .3)
Е 7 5 .4  Л и п о ф у с ц и н о з а  н а  н е в р о н и т е

Б олест на:
• ВаНеп
• В1е15сПош 5ку^ап5ку
• Ки1з
• З р 1е1теуег^о д 1

Е 8 3 .0  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  м е д та
Б олест на М Пзоп

Л е к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т
Р 70 .0  Л е к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , н я м а  н а р у ш е н и е  и л и  е  н а л и ц е  м и н и м а л н о  

н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  (и нтелектуалн ия квотиент) са в границите м еж д у 50  и 69  

(при възрастни лица това отговаря на ум ствен а  възраст от 9 до 12 години). И м а вероятност  
д а д ов еде до  появата на известни обучителни затр удн ени я в учил ищ е. М ного от
въ зрастните са в съ стояние д а  р аботят и поддъ рж ат добри социални взаим оотнош ения и да  
са от полза за общ еството .

Включва: слабоум ие
л ека  ум ствена недостатъ чност

Р70.1 Л е к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , з н а ч и т е л н о  н а р у ш е н и е  на
п о в е д е н и е т о , и з и с к в а щ о  гр и ж и  и л и  л е ч е н и е

П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  (и нтелектуалн ия квотиент) са в границите м еж д у 50  и 69  
(при възрастни лица това отговаря на ум ствена възраст от 9 до  12 години). И м а вероятност  
д а д ов еде до  появата на известни обучителни затр удн ени я в учил ищ е. М ного от

______ въ зрастните са в съ стояние д а  р аботят и поддъ рж ат добри социални взаим оотнош ения и да



са от полза за общ еството .
Включва: слабоум ие
л ека ум ствена недостатъ чност

Р 70 .8  Л е к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , д р у го  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те нива на Ю  (и нтелектуалн ия квотиент) са в границите м еж ду 50  и 69  

(при възрастни лица това отговаря на ум ствена възраст от 9 до  12 години). И м а вероятност  
д а д ов еде до  появата на известни обучителни затр удн ени я в учил ищ е. М ного от 
въ зрастните са в съ стояние д а  р аботят и поддъ рж ат добри социални взаим оотнош ения и да  
са от полза за общ еството .

Включва: слабоум ие
л ека  ум ствена недостатъ чност

У м е р е н а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т
Р 71 .0  У м е р е н а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , н я м а  н а р у ш е н и е  и л и  е  н а л и ц е  м и н и м а л н о  

н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 35  и 4 9  (при възрастни лица това  

отговаря на ум ствен а възраст от 6 до  9 години). И м а вероятност д а  д ов ед е  до значително  
изоставане в развитието  в д етството , но голям а част от засегн ати те  м огат д а  усвоят някои  
навици за сам ооб служ ване, адекватни  ум ен ия д а  установяват контакти и ел ем ен тар ни  
училищ ни постиж ения. В ъ зрастните обикновено им ат нужда от различна степен  на подкрепа  
в бита и на работното  място.

Включва: ум ер ен а  ум ствен а недостатъ чност
Р71.1 У м е р е н а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , з н а ч и т е л н о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о , 

и з и с к в а щ о  гр и ж и  и л и  л е ч е н и е
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 35  и 4 9  (при възрастни л ица  това  

отговаря на ум ствен а възраст от 6 до  9 години). И м а вероятност д а  д ов еде до значително  
изоставане в развитието  в д етството , но голям а част от засегн ати те  м огат д а  усвоят някои  
навици за сам ооб служ ване, адекватни  ум ен ия д а  устан о вяв ат контакти и ел ем ен тар ни  
училищ ни постиж ения. В ъ зрастните обикновено им ат нужда от различна степен  на подкрепа  
в бита и на работното  място.

Включва: ум ер ен а  ум ствен а недостатъ чност
Р 71 .8  У м е р е н а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , д р у г о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о

П р иб л изи тел ни те нива на Ю  са в границите м еж ду 35  и 4 9  (при възрастни лица това  
отговаря на ум ствен а възраст от 6 до  9 години). И м а вероятност д а  д ов еде до значително  
изоставане в развитието  в д етството , но голям а част от засегн ати те  м огат д а  усвоят някои  
навици за сам ооб служ ване, адекватни  ум ен ия д а  установяват контакти и ел ем ен тар ни  
училищ ни постиж ения. В ъ зрастните обикновено им ат нужда от различна степен  на подкрепа  
в бита и на работното  място.

Включва: ум ер ен а  ум ствен а недостатъ чност

Т е ж к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т
Р 72 .0  Т е ж к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , н я м а  н а р у ш е н и е  и л и  е  н а л и ц е  м и н и м а л н о  

н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 2 0  и 34  (при възрастни лица това  

отговаря на ум ствена въ зраст от 3 до 6  години). И м а  вероятност д а  д о в ед е  до тр ай н а  нужда  
от подкрепа за ф ункциониране.

Включва: теж ка  ум ствена недостатъ чност
Р72.1 Т е ж к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , з н а ч и т е л н о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о , 

и з и с к в а щ о  гр и ж и  и л и  л е ч е н и е
П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 2 0  и 34  (при въ зрастни лица това  

отговаря на ум ствена въ зраст от 3 до 6  години). И м а  вероятност д а  д ов ед е  до тр ай н а  нужда  
от подкрепа за ф ункциониране.

Включва: теж ка  ум ствена недостатъ чност
Р 72 .8  Т е ж к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , д р у го  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о

П р иб л изи тел ни те  нива на Ю  са в границите м еж ду 2 0  и 34  (при възрастни лица това  
отговаря на ум ствена въ зраст от 3 до 6  години). И м а  вероятност д а  д ов ед е  до тр ай н а  нужда  
от подкрепа за ф ункциониране.

Включва: теж ка  ум ствена недостатъ чност

Д ъ л б о к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т
Р 73 .0  Д ъ л б о к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , н я м а  н а р у ш е н и е  и л и  е  н а л и ц е  м и н и м а л н о  

н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о
__________ Ю  е под 2 0  (при възрастни лица това отговаря на ум ствена възраст под 3 години). Води



до теж ки  ограничения в способността за сам ооб служ ване, за  контрол на тазо в и те  
резервоари, за  о б щ уван е  и д вигател н а  дейност.

Включва: дъ лбока ум ствена недостатъ чност
Р73.1 Д ъ л б о к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , з н а ч и т е л н о  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о , 

и з и с к в а щ о  гр и ж и  и л и  л е ч е н и е
Ю  е под 2 0  (при възрастни лица това отговаря на ум ствена въ зраст под 3 години). Води 

до теж ки  ограничения в способността за сам ооб служ ване, за  контрол на тазо вите  
резервоари, за  о б щ уван е  и д вигател н а  дейност.

Включва: дъ лбока ум ствена недостатъ чност
Р 73 .8  Д ъ л б о к а  у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т , д р у го  н а р у ш е н и е  н а  п о в е д е н и е т о  
Ю  е под 2 0  (при възрастни лица това отговаря на ум ствена възраст под 3 години). Води до  

теж ки  ограничения в способността за сам ооб служ ване, за  контрол на тазо вите  резервоари, за  
о б щ уване и д вигател н а  дейност.

Включва: дъ лбока ум ствена недостатъ чност

С п е ц и ф и ч н и  р а з с т р о й с т в а  в р а з в и т и е т о  н а  р е ч т а  и е з и к а

Р 80 .3  П р и д о б и т а  а ф а з и я  с е п и л е п с и я  [с и н д р о м  н а  ^ап йаи -К IеТ ^:пе^]
Р азстройство, при което д етето , след  пъ рвоначално норм ално развитие на езика, 

загубва както р ецептивните, та к а  и експресивните си речеви ум ения , но запазв а  общ ия си 
интелект. Н ачал о то  на разстройството  е съ проводено с п ароксизм ал на Е Е Г  активност и в 
повечето  от сл учаи те  —  и с епилептични припадъ ци. Н ачал о то  обикновено е м еж ду тр и - и 
сед ем год иш на възраст, като за губ ата  на ум ения настъ пва за  няколко дни или седм ици. 
В ръ зката във врем ето  м еж ду появата на припадъ ците и за губ ата  на езика е твърде  
пром енлива, като едното  м ож е д а  п редхож да другото  в разстояние на няколко м есец а  до  
две години. Като  въ зм ожна причина за появата на то ва разстройство се п редполага  
въ зпалителен процес в главния мозък. О коло д ве -тр ети  от пациен ти те  о стават с по-силно  
или по-слабо изразен  сериозен  д еф и ц и т в рецеп тив ната  реч.

Р 82 С п е ц и ф и ч н и  р а з с т р о й с т в а  в р а з в и т и е т о  н а  д в и га т е л н а т а  ф у н к ц и я
Р азстройство, при което о тл ичителният признак е сериозно н аруш ени е  в развитието  на 

д в и гател н ата  координация, което не м ож е д а  се обясни сам о с общ о ум ствено изоставане  
или с някакво специф ично  вродено или придобито неврологично разстройство. Н езависим о  
от това, в повечето  случаи вним ателното  клинично изсл едване показва подчертана  
незрялост в развитието  на нервната  систем а като хореиф орм ни д виж ения на крайниците  
или огл ед ални д виж ения и други асоциирани двигателни особености, както и б елези  на 
л о ш а ф ина и о б щ а д вигател н а  координация.

С индром  на д етска  тром авост

С в ъ рзано (-а ) с развитието:

• разстройство на координацията

• диспраксия

Не включва: абнорм ности в походката или подвиж ността (Р 2 6 .— ) 

липса на координация (Р 2 7 .0 )

• като резул тат от ум ствен а  изостаналост (Р 7 0 — Р 79)

Р 83 С м е с е н и  с п е ц и ф и ч н и  р а з с т р о й с т в а  в п с и х о л о ги ч н о т о  р а з в и ти е
О статъ чна  категория от разстройства, при която е налице см еси ца  от специф ични  

разстройства на речта и езика или на учил ищ н ите  ум ения и д в и гател н ата  ф ункция, но нито  
едно от тези  разстройства не прео б л ад ава  достатъ чно над о стан ал и те , за  д а  обоснове  
основната  д иагно за . Т ази  см есен а  категория следва д а  се използва, сам о когато има голям о  
припокриване м еж ду всички тези  специф ични разстройства в развитието . Т е зи  разстройства  
се свързват обикновено с известна степен  на общ о н аруш ени е  на когнитивните ф ункции, но 
това не винаги се наблю дава. Ето защ о , тази  рубрика следва д а  се използва в случаите, 
когато са нали це дисф ункции, отговарящ и на диагно сти чни те  критерии за две или повече  
рубрики от: Р 80 .— , Р 81 .—  и Р 82.

Н а с л е д с т в е н а  а т а к с и я
Не включва: н аслед ств ена и идиопатична невропатия (С 6 0 .— )



д етска  ц ер еб р ал н а  парал иза  (0 8 0 .— ) 
разстройства на о б м ян ата  на в ещ еств ата  (Е 7 0 — Е 90)

0 1 1 .1  Р а н н а  м а л к о м о з ъ ч н а  а т а к с и я
Забележка: Започва обикновено преди 2 0 -го д и ш н а  възраст.
Р анн а  м алком озъ чна атаксия с:

• есен циал ен  тр ем о р
• миоклонии [атаксия на Нип1]
• запазени  сухожилни реф лекси  

А таксия на Рпейгею й (ав то зо м н о -р ецесив на)
Х -свъ р зан а  рецесивна сп ин о ц ер еб ел ар н а  атаксия

0 1 1 .3  М а л к о м о з ъ ч н а  а т а к с и я  с н а р у ш е н и е  в ъ в  в ъ з с т а н о в я в а н е т о  н а  Д Н К  
А таксия - тел еан ги ектази я  [синдром на ^ош5-Ва^]

Не включва: синдром на С о скауп е  ^ 8 7 . 1 )  
пигм ентна ксеродерм ия ^ 8 2 . 1 )

0 1 1 .4  Н а с л е д с т в е н а  с п а с т и ч н а  п а р а п л е ги я
0 1 1 .8  Д р у га  н а с л е д с т в е н а  а т а к с и я

Д р у ги  д е ге н е р а т и в н и  б о л е с т и  н а  б а з а л н и т е  га н гл и и  
Не включва: м ултисистем на д еген ер ац и я  (0 9 0 .3 )

0 2 3 .0  Б о л е с т  н а  Н а М е го о гй е п -5 р а 1 г
П игм ен тн а  п али дар н а д еген ер ац и я

0 2 3 .8  Д р у ги  у т о ч н е н и  д е ге н е р а т и в н и  б о л е с т и  н а  б а з а л н и т е  га н гл и и
В калцяване на б азал н и те  ганглии

Д и с т о н и я
0 2 4 .1  И д и о п а т и ч н а  ф а м и л н а  д и с т о н и я

И д иопатична д истония Б Д У
0 2 4 .2  И д и о п а т и ч н а  н е ф а м и л н а  д и с т о н и я

Д р у ги  д е ге н е р а т и в н и  б о л е с т и  н а  н е р в н а т а  с и с т е м а , н е к л а с и ф и ц и р а н и  д р у га д е
0 3 1 .8  Д р у ги  у т о ч н е н и  д е ге н е р а т и в н и  б о л е с т и  н а  н е р в н а т а  с и с т е м а

Д еген ер ац и я  на сивото вещ ество  [болест на А1регз]
П одостра н екро тизи р ащ а ен ц еф ал о п ати я  [болест на ^е^дП]

Д е т с к а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  
Включва: болест на ^^Ше
Не включва: н аслед ств ена спастична параплегия (0 1 1 .4 )

0 8 0 .0  С п а с т и ч н а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  
В родена спастична парал иза  (ц ер еб р ал н а)

0 8 0 .1  С п а с т и ч н а  д и п л е ги я
0 8 0 .2  Д е т с к а  х е м и п л е ги я
0 8 0 .3  Д и с к и н е т и ч н а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  

А тето и д н а  ц ер еб р ал н а  п арализа
0 8 0 .4  А т а к т и ч н а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а
0 8 0 .8  Д р у га  д е т с к а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  

С м есен и  синдроми на ц ер еб р ал н а  п арализа

Х е м и п л е ги я

Забележка: Т а зи  р у б р и к а  с л е д в а  д а  се  и з п о л з в а  з а  п ъ р в и ч н о  к о д и р а н е  с а м о  
т о га в а , к о га т о  з а  х е м и п л е ги я т а  (п ъ л н а ) (н е п ъ л н а ) се  с ъ о б щ а в а  б е з  д о п ъ л н и т е л н о  
у т о ч н я в а н е  и л и  с е  п о т в ъ р ж д а в а , че т я  е у с т а н о в е н а  о т д а в н а , и л и  с ъ щ е с т в у в а  п р о ­
д ъ л ж и т е л н о  в р е м е , н о  н е й н а т а  п р и ч и н а  е  н е у т о ч н е н а . Р у б р и к а т а  се  и з п о л з в а  с ъ щ о  
п р и  к о д и р а н е  п о  м н о ж е с т в о  п р и ч и н и  з а  и д е н т и ф и ц и р а н е  н а  т и п а  х е м и п л е ги я , 
п р е д и з в и к а н а  о т  в с я к а к в а  п р и ч и н а .

Не включва: в р о д е н а  и д е т с к а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  ( 0 8 0 .— )

0  81.1 С п а с т и ч н а  х е м и п л е ги я

П а р а п л е ги я  и т е т р а п л е ги я

Забележка: Т а зи  р у б р и к а  с л е д в а  д а  се  и з п о л з в а  з а  п ъ р в и ч н о  к о д и р а н е  с а м о



т о га в а , к о га т о  з а  с ъ с т о я н и я т а  се  с ъ о б щ а в а  б е з  д о п ъ л н и т е л н о  у т о ч н я в а н е  и л и  се  
п о т в ъ р ж д а в а , че т е  с а  у с т а н о в е н и  о т д а в н а , и л и  с ъ щ е с т в у в а т  п р о д ъ л ж и т е л н о  в р е м е , 
н о  т я х н а т а  п р и ч и н а  е  н е у т о ч н е н а . Р у б р и к а т а  с е  и з п о л з в а  с ъ щ о  п р и  к о д и р а н е  п о  м н о ­
ж е с т в о  п р и ч и н и  з а  и д е н т и ф и ц и р а н е  н а  т е з и  с ъ с т о я н и я , п р е д и з в и к а н и  о т  в с я к а к в а  
п р и ч и н а .

Не включва: в р о д е н а  и д е т с к а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  ( 6 8 0 .— )

6  82.1 С п а с т и ч н а  п а р а п л е ги я

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

Л у м б а л н а  п у н к ц и я

3 9 0 0 0 -0 0  Л у м б а л н а  п у н кц и я  
С п и н а л н а  п у н кц и я

Д р у ги  д и а гн о с т и ч н и  о 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 1 2 1 2 -0 0  И з с л е д в а н е  на о ч н о  д ъ н о

В к л ю ч в а :  в е н о з н о  и н ж е к т и р а н е  на б а гр и л о
о ф т а л м о с ко п и я

Б и о п с и я  н а  д р у ги  м у с к у л н о -с к е л е т н и  то ч к и

3 0 0 7 5 -0 1  Б и о п с и я  на м е ки  т ъ ка н и

В к л ю ч в а : б у р с а
ф а с ц и я
м у с ку л
с у х о ж и л и е

К о м п ю т ъ р н а  т о м о г р а ф и я  н а  м о з ъ к

К о м п ю тъ р н а  т о м о гр а ф и я  на гл а в а  Б Д У  

Н е  в к л ю ч в а :  ко м п ю т ъ р н а  то м о гр а ф и я :
• при  с п и р а л н а  а н ги о гр а ф и я  (5 7 3 5 0  [1 9 6 6 ]) 
при  с к а н и р а н е  на:
• гр ъ д е н  ко ш  (5 7 0 0 1 ,5 7 0 0 7  [1 9 5 7 ])
• и ко р е м  (5 7 0 0 1 -0 1 ,5 7 0 0 7 -0 1  [1 9 5 7 ])
• л и ц е в а  ко с т  и о ко л о н о с е н  с и н у с  (5 6 0 3 0 -0 0 , 5 6 0 3 6 -0 0  [1 9 5 6 ])
• с р е д н о  у х о  и т е м п о р а л н а  ко с т  (5 6 0 1 6 -0 2 , 5 6 0 1 6 -0 3 , 5 6 0 1 6 -0 6 , 5 6 0 1 6 -0 7  [1 9 5 5 ])
• о р б и та  (5 6 0 1 3 -0 2 , 5 6 0 1 3 -0 3  [1 9 5 4 ])
• п и т у и та р н а  я м ка  (5 6 0 1 0 -0 2 , 5 6 0 1 0 -0 3  [1 9 5 3 ])

5 6 0 0 1 -0 0  К о м п ю тъ р н а  т о м о гр а ф и я  на м о зъ к

5 6 0 0 7 -0 0  К о м п ю тъ р н а  т о м о гр а ф и я  на м о зъ к  с  и н тр а в е н о зн а  к о н т р а с т н а  м а те р и я  
К о м п ю тъ р н а  т о м о гр а ф и я  на м о зъ к  б е з , сл е д  т о в а  с  в е н о зе н  ко н т р а с т



И з с л е д в а н е  н а  е в о к и р а н и  о т го в о р и  н а  ц е н т р а л н а  н е р в н а  с и с т е м а

В к л ю ч в а : т а к а в а  ч р е з  ко м п ю т р и з и р а н о  у с р е д н е н и  т е х н и ки

З а б е л е ж к а : Е д н о  и зс л е д в а н е  -  е д и н  с т и м у л  в е д н а  т о ч ка
В то р о  или  п о с л е д в а щ и  и з с л е д в а н и я  -  р а зл и ч е н  с т и м у л  в с ъ щ а та  т о ч к а  и ли  д р у га  т о ч ка

на с ти м у л и р а н е

Н е  в к л ю ч в а : та ка в а , в кл ю ч в а щ и  а у д и о м е тр и я  (в и ж  б л о к  [1 8 3 9 ])

1 1 0 2 4 -0 0 И з с л е д в а н е  на е в о ки р а н и  п о те н ц и а л и  на  ц е н т р а л н а  н е р в н а  с и с те м а , 1 или
2  и з с л е д в а н и я

1 1 0 2 7 -0 0 И з с л е д в а н е  на е в о ки р а н и  п о те н ц и а л и  на  ц е н т р а л н а  н е р в н а  с и с те м а , > 3
и зс л е д в а н и я

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 8 2 -0 7 О б щ о  и з с л е д в а н е  на л и кв о р
И з с л е д в а н е  на л и к в о р  за  б е л тъ к , кл е тки , к с а н т о х р о м и я , з а х а р  и е л е кт р о л и т и

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 К р ъ в н а  ка р т и н а  -  п о н е  о с е м  или  п о в е ч е  о т  п о с о ч е н и т е  п о ка за те л и :

х е м о гл о б и н , е р и тр о ц и т и , л е в ко ц и т и , х е м а т о к р и т , т р о м б о ц и ти , М ^ ,  М С Н , М С Н С

1 9 2 4  Б и о х и м и ч н а  и з с л е д в а н и я
9 1 9 1 0 -1 2 К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  гл ю ко за

9 1 9 1 0 -1 3 К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  кр е а ти н и н

9 1 9 1 0 -1 4 К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  у р е я

9 1 9 1 0 -2 6 К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  А С А Т

9 1 9 1 0 -2 7 К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  А Л А Т

9 1 91 0 -41 К л и н и ч н о -х и м и ч н и  и з с л е д в а н и я  за  й о н о гр а м а

1 9 3 3  Х и м и к о -т о к с и к о л о ги ч н и  и з с л е д в а н и я
по п р е ц е н ка
9 1 9 2 7 -0 0 О п р е д е л я н е  на л е ка р с т в е н а  ко н ц е н т р а ц и я  на к а р б а м а з е п и н
по п р е ц е н ка :
9 1 92 7 -01 О п р е д е л я н е  на л е ка р с т в е н а  ко н ц е н т р а ц и я  на В а л п р о е в а  ки с е л и н а

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
по п р е ц е н ка
9 1 8 8 1 -0 0 Д Н К  а н а л и з
по  п р е ц е н ка :
9 1 9 1 6 -0 0 Г е н е ти ч н и  и з с л е д в а н и я

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 е р а з н а  в е р и ж н а  р е а кц и я  за  д о к а з в а н е  на С О V I^ -1 9

9 2 19 1 -01 Т е с т  за  о т к р и в а н е  а н т и ге н  на З А Р З -С о V -2

Н е в р о м у с к у л н а  е л е к т р о д и а гн о с т и к а

Е М Г  [е л е к тр о м и о гр а ф и я ]:
• на  > 1 м у с ку л (и )
• и з п о л з в а й ки  кр ъ го в и  и гл е н и  е л е кт р о д и

И з с л е д в а н е  на н е в р о м у с к у л н а  п р о в о д и м о с т

1 1 0 1 2 - 0 0 Е л е к тр о м и о гр а ф и я  (Е М Г)

Н е  в к л ю ч в а : м у с ку л и  на т а з о в о  д ъ н о  и а н а л е н  с ф и н к т е р  (1 1 8 3 3 -0 1  [1 8 5 9 ])

И з м е р в а н е  и л и  и з с л е д в а н е  н а  з р и т е л н а  ф у н к ц и я

9 6 0 3 8 -0 0 И з м е р в а н е  на з р и т е л н а  о с т р о т а



П е р и м е т р и я

И з с л е д в а н е  на з р и т е л н о  по л е

9 6 0 4 1 -0 0  М а н у а л н а  п е р и м е тр и я , д в у с т р а н н о

Д р у ги  д и а гн о с т и ч н и  о 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 2 0 1 5 -0 0  В и зу а л е н  е в о ки р а н  п о те н ц и а л  [В Е П ]

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

Т р а х е о с т о м и я

4 1 8 8 1 -0 0  О тв о р е н а  т р а х е о с т о м и я , в р е м е н н а  
Т р а х е о с т о м и я  Б Д У

В к л ю ч в а :  о т д е л я н е  на т и р о и д е н  и с тм у с
о т д е л я н е  на п о д е зи ч н и  м у с ку л и

В е н т и л а т о р н о  п о д п о м а га н е

В ^ н и в о  с  п о зи т и в н о  в ъ з д у ш н о  н а л я га н е  ^ Р А Р ]  [в е н ти л а ц и я  с  о с в о б о ж д а в а щ о  
н а л я га н е ] [ко н тр о л  на н а л я га н е  на в е н т и л а ц и я т а ] с  е н д о т р а х е а л н а  т р ъ б а  и ли  т р а х е о с т о м и я

П р о д ъ л ж и те л н о  п о зи т и в н о  н а л я га н е  при  о б д и ш в а н е  [С Р А Р ] с  е н д о т р а х е а л н а  т р ъ б а  -  
т р а х е о с т о м и я

П р о м е н л и в а  з а д ъ л ж и т е л н а  в е н т и л а ц и я  [1МУ]
И н в а з и в н а  в е н т и л а ц и я
М е х а н и ч н а  в е н ти л а ц и я
Н а л я га н е  с  п о зи т и в е н  е к с п и р а т о р е н  край
В е н т и л а ц и я  с  п о д п о м а га щ о  н а л я га н е  [Р З V ]
С и н х р о н н а  п р о м е н л и в а  з а д ъ л ж и т е л н а  в е н т и л а ц и я  [31М У ]

В к л ю ч в а :  е н д о т р а х е а л н а :
• и н ту б а ц и я
• а с и с т и р а н о  д и ш а н е  
м е х а н и ч н а  в е н т и л а ц и я  с:
• е н д о т р а х е а л н а  т р ъ б а  (Е Т Т )
• н а за л н а
• о р а л н а
• т р а х е о с т о м и я

о т у ч в а н е  на и н ту б и р а н  (е н д о т р а х е а л н а  т р ъ б а , т р а х е о с т о м и я ) п а ц и е н т  с  н я ка къ в  м е то д  

К о д и р а й  с ъ щ о  к о г а т о  е  н а п р а в е н а :

• т р а х е о с т о м и я :
• п е р ку та н н а  (4 1 8 8 0 -0 0  [53 6 ])
• п о с то я н н а  (4 1 8 8 1 -0 1  [5 3 6 ])
• в р е м е н н а  (4 1 8 8 1 -0 0  [5 3 6 ])

Н е  в к л ю ч в а :  п р о д ъ л ж и т е л н а  в е н т и л а ц и я  с  н е га т и в н о  н а л я га н е  [С N Р V ] (9 2 0 4 1 -0 0  [56 8 ]) 
д и ш а н е  с  п р о м е н л и в о  п о зи т и в н о  н а л я га н е  [1РРВ] (в и ж  б л о к  [57 0 ]) 
в е н т и л а ц и я  с  п р о м е н л и в о  п о зи т и в н о  н а л я га н е  [ |Р р у ]  (в и ж  б л о к  [5 7 0 ]) 
н е и н в а з и в н о  п о д п о м а га н е  на д и ш а н е  (в и ж  б л о к  [5 7 0 ])

13 88 2 -01  Г р и ж а  и п о д д ъ р ж а н е  на п р о д ъ л ж и т е л н о  п о д п о м а га н е  на д и ш а н е т о  > 2 4  и < 96
ча с а

1 3 8 8 2 -0 2  Г р и ж а  и п о д д ъ р ж а н е  на п р о д ъ л ж и т е л н о  п о д п о м а га н е  на д и ш а н е т о  > 96  ча с а

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

П р и л а га н е  на ф а р м а ко л о ги ч н и  а ге н ти  с ъ с  с и с те м е н  е ф е кт  

Н е  в к л ю ч в а :  п р и л а га н е  на:



• кръв и кръвни продукти (в иж  блок [1893])
• ф арм акол огичен  агент за:
• ан естези я  (в иж  блокове [1333], [1909] и [1910])
• им унизация (в иж  блокове [1881] до [1884])
• локален  еф ект (в и ж  И ндекс: И н ж ектир ане , по л окал изаци я и инж ектиране, 

по видове, по л окал изаци я)
• поведение при ектопична б р ем ен но ст (в иж  блок [1256])
• поведение при болка (в и ж  блокове [31] до [37] и [60] до  [66] и [1552])
• перф узия (в иж  блок [1886])
• ваксинация (в иж  блокове [1881] до [1883])

хирургическо прилагане на хим ио тер ап ев ти чн и  агенти  (в иж  блок[741])
З а б е л е ж к а : П о сл ед в ащ и ят списък с прилож ения е съ здаден за употреб а с кодовете

от блок [1920 ] П р и л аган е  на ф ар м ако тер ап ия

9 6 1 9 9 -0 3  И нтравенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, стероид  
П р и л аган е  на ф арм акол огичен  а ген т чрез:

• инф узионен порт
• Рог1-А-СаШ
• резер во ар  (подкож ен)
• устройство за съдов достъп
• венозен катетъ р

К о д и р а й  с ъ щ о  к о г а т о  е  н а п р а в е н а :

• 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])

Н е  в к л ю ч в а : хирургична катетер и зац и я  с при лагане на хим ио тер ап ев ти чен  а ген т (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 нтравенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и н еспециф ичен  
ф арм акологичен  агент

П р и л аган е  на ф арм акол огичен  а ген т чрез:
• инф узионен порт
• Рог1-А-СаШ
• резер во ар  (подкож ен)
• устройство за съдов достъп
• венозен катетъ р

К о д и р а й  с ъ щ о  к о г а т о  е  н а п р а в е н а :

• 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])

Н е  в к л ю ч в а : хирургична катетер и зац и я  с при лагане на хим ио тер ап ев ти чен  а ген т (виж  
блок [741])

9 6 1 9 7 -0 9  М ускулно прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и неспециф ичен  
ф арм акологичен  агент

9 6 2 0 0 - 09  П одкож но прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и н еспециф ичен  
ф арм акологичен  агент

К о д и р а й  с ъ щ о  к о г а т о  е  н а п р а в е н а :

• 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])

И з и с к в а н е : К линичната  пътека се счита за зав ъ р ш ен а , ако са прилож ени и отчетени  две  

основни д иагностични и ед н а  основна тер ап ев ти чн а  процедура, посочени в таб л и ц а  К о д о в е  на  

о с н о в н и  п р о ц е д у р и .

О сновна процедура 9 2 1 9 1 -0 0  или 9 2 1 9 1 -0 1  се о съ щ ествява при необходим ост и се прилага при 

д иагно сти цир ан е  на С О V I^ -1 9 . Т ази  процедура се извърш ва при показания и се отчита като  

д опъ лнителна д иагно сти чна процедура към д ругите д иагностични процедури, посочени във всеки  

д иагно сти чно -л ечеб ен  алгоритъ м  на съ ответната  клинична пътека.



При диагнози  с кодове Е 7 5 .2 , Е 7 5 .4 , 0 1 1 .1 ,  0 1 1 .3 ,  като зад ъ л ж и тел н а  тр е та  д иагностична  

процедура се прилагат някои от следните: 1 1 2 1 2 -0 0 , 9 6 0 3 8 -0 0 , 9 6 0 4 1 -0 0 . В тези  случаи клиничната  

пътека се отчита с три основни д иагностични и две основни тер ап евти чни  процедури.

Когато  се нал ага  използване на кодовете от блок 19 2 3 , 192 4 , 1 9 3 3  и 1 9 3 4  -  кодовете от блокове  

192 3  и 192 4  са задъ лж ителни , а от блокове 193 3  и 1 9 3 4  се извъ рш ват и кодират по преценка, като  

всички кодове на изследвания от блоковете се считат за  ед на д иагно сти чна процедура за  

завъ рш ване и о тчитане на тази  КП.

В случаите, когато р езул татите  от проведени образни изследвания не м огат д а  о стан ат в 

болничното л ечебн о  зав ед ен и е , в И З  на п ациен та  следва д а  се о пиш е точно р езул тата  от 

проведеното  образно  изсл едване, а сам и те  снимки от него се предоставят на п ациен та  срещ у подпис  

в ИЗ.

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 линичната  пътека вклю чва дейности и услуги от обхвата на м ед иц инската  сп ециал н ост  

„Нервни б о л ести“, осъ щ ествявана н ай-м алко  на второ ниво на ком петентност, съгласно медицински  

стан д арт „Нервни б о л ести “, от обхвата  на м ед иц ин ската  сп ециал н ост „Д етска неврология“, 

осъ щ ествявана най -м алко  на второ ниво на ком петентност, съгласно м едицински стан д ар т „Нервни  

б о л ести“ (за  д е ц а  до 18 години).

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 ап ар атур а  и оборудване, и с друго л ечебно  зав ед ен и е  за  

извъ нболнична или б олнична пом ощ , разполож ено  на тер и то р и ята  му и им ащ о 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 неврология
_______ или д етска  неврология__________________________________________________________________________
_______ 2. Клинична лабо р ато р ия от II или III ниво и въ зм ожност за КГА_____________________________
_______ 3. Е Е Г  -  кабинет (ап ар ат)_______________________________________________________________________
_______ 4. Е М Г  -  кабинет (ап ар ат), вклю чително за изсл едване на предизвикани потенциали

* -  В сл учаите, когато Л З Б П  не р азполага  със собствена клинична л або р ато р ия, то  следва да  
осигури осъ щ ествяването  на д ей н ост по клинична л або р ато р ия от съ ответното  ниво, по договор със 
сам о сто я тел н а  м ед ико-д иагностична лабо р ато р ия или с клинична л або р ато р ия -  структура на друго  
л ечебн о  зав ед ен и е . В тези  случаи л аб о р ато р и ята , с която е склю чен договорът, следва д а  бъде  
разп о ло ж ен а в ед н а  и съ щ а сграда с б о л н иц ата  или в рам ките  на б о лн иц ата . С  договора  
задъ лж ително  се обезп ечава  24 -часо в о  осъ щ ествяване на д ей н ости те  по клинична л або р ато р ия за  
нуж дите на структурата  по нервни болести.

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 болнична пом ощ  м ож е д а  осигури д ейн остта  на съ ответното  
задъ лж ително  звено чрез договор с друго л ечебн о  зав ед ен и е  на тер и то р и ята  на н аселен о то  място, 
което отговаря на изискванията за ап ар атур а , оборудване и специал исти  за  тази  КП и има 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. О б р азн а  д иагностика  -  рентгенов ап а р а т  за скопия и граф ия____________________________
_______ 2. О б р азн а  д иагностика  -  К Т  или М Р Т ________________________________________________________
_______ 3. Л аб о р ато ри я (о тд ел ен и е ) по клинична патология_________________________________________
_______ 4. М икробиологична л або р ато р ия, на тер и то р и ята  на о б ластта____________________________

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 .



- л екар  - специал ист по ф изикал на и р ехаб ил итац ио нн а  м ед и ц и н а- на тер и то р и ята  на 

л ечебн о то  зав ед ен и е  и д в ам а лекари  със сп ециал н ост по неврология за кл ин ика/отдел ен ие по 

неврология или д в ам а  с придобита сп ециал н ост д етска  неврология за кл ин ика/отдел ен ие по

д етска  неврология или л екар  - специал ист по педиатрия, сп ециал изир ал  в о б ластта  на  

д етската

неврология, р а б о те щ  в д етска  неврологична кл иника/ о тд еление; - психолог.

Д О П Ъ Л Н И Т Е Л Н И  И З И С К В А Н И Я  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  К Л И Н И Ч Н А Т А  

П Ъ Т Е К А :

1. К а б и н е т /о т д е л е н и е  п о  ф и з и к а л н а  и р е х а б и л и т а ц и о н н а  м е д и ц и н а  -  на

тер ито ри ята  на л ечебн о то  зав ед ен и е , изпълнител  на болнична пом ощ .

2. К а б и н е т  п о  о ф т а л м о л о ги я  -  допуска се договор с друго Л З  за осигуряване на  

д ейността .

3. К а б и н е т  з а  п с и х о м е т р и ч н о  и н е в р о п с и х о л о ги ч н о  и з с л е д в а н е  - на тер и то р и ята  на 

л ечебн о то  зав ед ен и е , изпълнител  на болнична пом ощ .

4 . З а  Е Е Г  -  невролог/детски невролог или педиатъ р сп ециал изиран  в о б л астта  на 

д етс ка та  неврология, с д опъ лнителна квалиф икация за извъ рш ване на ел ектр о ен ц еф ал о гр аф и я , 

уд остов ерен а чрез сер тиф и кат (съгласно медицински стан д арт “Н ервни б о л ести ”).

5 . З а  Е М Г  -  невролог/детски невролог или педиатъ р сп ециал изир ан  в о б ластта  на 

д етс ка та  неврология, с допъ лнителна квалиф икация за извъ рш ване на ел ектром иограф и я, 

уд остов ерен а чрез сер тиф и кат (съгласно медицински стан д арт “Н ервни б о л ести ”).

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  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 :

• спеш ни съ стояния, свързани с основното заб о л яв ан е , неповлияващ и се от л ечен и е  в 

ам бул аторни условия;

• теж ки  случаи с теж ъ к квадрипаретичен  и псевдобулбарен синдром  с необходим ост от  

парен тер ал но  хр анен е;

П ъ рвоначално д иагностично  уточняване и л ечени е  на пациенти със:

• левкодистроф ичния или о бм енен  ен ц еф ал о п атен  синдром  с п ро греси р ащ  неврологичен  

деф ицит;

• остро настъ пващ о (за първи път) или р ецид ивиращ о съ стояние на количествени  

наруш ения на съ знанието , повръ щ ане, атаксия или ритъмни разстройства на д иш ането;

• ц ер еб ел ар ен  синдром , задностъ лбцова атаксия;

• екстрапирам и ден  синдром;

• дол на спастична п арапар еза;

• и н тел ектуал ен  д еф и ц и т (ум ствена изостаналост);

• клинични д анни за  Д Ц П .

• П л ани ран о  л еч ен и е  съгласно о пр ед ел ен ия  тер ап ев ти чен  план след първоначално  

д иагностично уточняване на пациенти с н аследствени  и д еген ер атив ни  забо л яван ия на нервната  

систем а с начало  в д етска  възраст, засягащ и Ц Н С .

Д ейн о стите  и услугите по тази  КП се осъ щ ествяват н езаб авн о  или се план ир ат за  изпъ лнение в 

зависим ост от развитието , те ж е с тта  и остр о тата  на съ ответното забо л яван е  и о пред еления  

д иагно сти чно -л ечеб ен  план.

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 .

П рием  и изготвяне на д и агно сти чно -л ечеб ен  план.

Л еч ен и ето  започва след уточняване на д и агн о зата  на б а за та  на клиничните сим птом и и 

провед ените необходим и изследвания.



Д И А Г Н О З А :

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  н а  “л е в к о д и с т р о ф и я ”- КТ  и М Р Т  на главен мозък, ликворно изследване  

(общ о и ел ектр о ф о р еза, !д), З Е П , С Е П , м етаб ол итен  скрининг, дъ лговерижни м астни киселини (за  

ад реновекоди строф ия), №^е1у1-азраг1а1 (за С апаV ап ), серум на ар и л сул ф атаза  А  (за м етахро м атичн а  

левкодистроф ия), галактоц ер еб р о зи д  р -гал акто зи д аза  (за л евкодистроф ия тип К раб е), генетични  

изследвания, Е Е Г , мозъчна биопсия хистопатологично изсл едване, психологично изследване, 

Е М Г /Е Н Г . Д Д  с други процеси в ранното д етство  с подобна сим птом атика  като персистиращ и  

невроинф екции (З З Р Е ; подостър Н М  ен цеф ал ит); м н о ж ествена склероза - тип Ва1о и тип ЗсМ ю ег; 

мозъчен тум ор; олигоф рения; детски  психични забо л яван ия (И н ф ан ти л ен  аутизъм; синдром  на Не11ег; 

ш и зоф ренен  синдром  в д етството), стационирани процеси (Д Ц П , хром озом ни ан ом ал и и).

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  н а  п о л и о д и с т р о ф и я  - М Р Т  и К Т  на главен мозък, мозъчна биопсия с 

хистологично и хистохим ично изследване, кожна биопсия, Е Е Г , З Е П , С Е П , м етабол итни  изследвания. 

Д Д  с други процеси в ранното  детство с подобна сим птом атика  като левкодистроф ии, обм енни  

ен ц еф ал о п ати и , персистиращ и невроинф екции (З З Р Е ; подостър Н М  ен цеф ал ит); м н о ж ествена  

склероза - тип Ва1о и тип ЗсМ ю ег; мозъчен тум ор; олигоф рения; детски  психични забол явания  

(И н ф ан тил ен  аутизъм; синдром  на Не11ег; ш и зо ф р енен  синдром в д етств ото), стационирани процеси  

(Д Ц П , хром озом ни аном али и).

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  н а  о б м е н н и  е н ц е ф а л о п а т и и  - 24-часова урина за  м етаб ол итен  

скрининг - галактоза , оротова к-на (хи перам онем ия); м ед (б олест на М П зоп), сиалова к-на; б елези  на 

р енал н а туб ул ар на  дисф ункция ^ о ш е , Н аг!пир); ам инокиселини (ам иноац ид ури и), вкл. те с т  за  

ф енил кетонурия, органични киселини, сулф атиди, м укополизахариди, олигозахариди , хом оцистеин; 

кръв: общ и биохим ични изследвания и м етаб ол итен  скрининг за  глю коза, кето тела, урея, ам оняк  

(хи пер ам о н ем ии ), А К Р , пируват, л актат, ел ектролити , чернодробни ф ункции (ензим и, холестерол , 

тр игл ицери ди), мед, церулоплазм ин; ехография на сърце, черен дроб, бъбреци. Д Д  с 

левкодистроф ии, полиодистроф ии, подостри и персистиращ и ен ц еф ал и ти .

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  н а  ц е р е б е л а р н и  д е ге н е р а т и в н и  з а б о л я в а н и я  (с п и н о ц е р е б е л а р н и , 

ц е р е б е л а р н и  и ц е р е б р о ц е р е б е л а р н и  а т а к с и и ): КТ  и М Р Т  на главен и гръ бначен мозък, ликворно  

изсл едване (общ о и ел ектр о ф о р еза, 1д), м иелограф ия; вирусологични, серологични изследвания за  

луес, Н ^ ;  ЕЕГ; Е М Г; евокирани потенциали (стволови слухови Е П , зрителни Е П , сом атосензорни); 

отоневрологично изследване, ехо гр аф ия на въ треш ни органи, вкл. ехокардиограф ия, биопсия от 

периф ерен  нерв и мускул; невровегетологично изследване; им унологично изследване; генетично  

изследване. Д Д  с Д Ц П  -м алком озъ чна ф орм а, левкодистроф ии.

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  н а  е к с т р а п и р а м и д н и  д е ге н е р а т и в н и  з а б о л я в а н и я  с н а ч а л о  в д е т с к а т а  

в ъ з р а с т -  К Т  и М Р Т  на главен мозък, изсл едване на С и в серум  и урина и те с т  с купренил, 

церулоплазм ин , изсл едване на о б щ  и йонизиран С а 2+ (за Д Д  с хипо пар ати р еои ди зъ м ), ликвор (за Д Д  

с подостър е н ц еф ал и т), кръвни и биохим ични изследвания, коагулационен проф ил (за Д Д  с протеин  

С -, З  д еф ици т, хо м о ци стеин ур ия), изследвания за систем ен  васкулит (антилупусни а н ти тел а , ^Е  

клетки, антикардиолипинови ан ти тел а  (Д Д  с ан тиф осф олипиден  синдром ).

З а  д и а г н о с т и ц и р а н е  н а  ф а м и л н а  с п а с т и ч н а  п а р а п л е ги я : М Р Т  на главен и гръ бначен мозък, 

К Т  на главен и гръ бначен мозък, ликворно изследване, генетично и м о л екуляр но -генетично  

изследване, м етаболизъ м  на вит. В12; Д Д  с Д Ц П , гръ бначном озъ чен о б ем ен  процес, В 12 деф ицит, 

левкодистроф ия

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  н а  Д Ц П  - К Т  на главен мозък, М Р Т  (кортикални дисплазии), Е Е Г, 

психологично изследване.

З а  д и а гн о с т и ц и р а н е  н а  “ у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т ” -  п с и х о л о ги ч н о  и з с л е д в а н е  з а  

у т о ч н я в а н е  н а  с т е п е н т а  н а  у м с т в е н а т а  и з о с т а н а л о с т , К Т  на главен мозък, М Р Т  на главен мозък, 

м етаб ол итен  скрининг, генетични изследвания (цитогенетични и/или Д Н К  ан ал и з), серологични  

изследвания за  д оказван е  на вродени инф екции (цитом егаловируси , токсо п лазм о за , х е р п е с  и д р.), 

Е Е Г.



Л Е Ч Е Н И Е :

При л е в к о д и с т р о ф и и , п о л и о д и с т р о ф и и , о б м е н н и  е н ц е ф а л о п а т и и , с п и н о ц е р е б е л а р н и  

д е ге н е р а ц и и , д е ге н е р а ц и и  в б а з а л н и т е  я д р а  л ечен и ето  е сим птом атично  и включва:

Н о о т р о п н и  с р е д с т в а .

А н т и е п и л е п т и ч н и  м е д и к а м е н т и  (при необходим ост).

М е д и к а м е н т и  з а  п о в л и я в а н е  н а  м у с к у л н и я  т о н у с  (при необходим ост).

П р и  в ъ з б у д а  (при необходим ост):

- При е к с т р а п и р а м и д е н  с и н д р о м  - ^ О Р А  агонисти и ^ О Р А  -  съ дъ рж ащ и м ед икам енти .

В и т а м и н и  о т  гр у п а  В , С .

Д и х а т е л н а  р е а н и м а ц и я  - при необходим ост (при д исм етабо л итни  ен цеф ал оп ати и , 

епил ептичен  статус).

В о д н о -с о л е в а  р е а н и м а ц и я  (при необходим ост).

К о р е к ц и я  н а  н а р у ш е н и я т а  н а  а л к а л н о -к и с е л и н н о т о  р а в н о в е с и е  (при необходим ост).

П р и  х и п е р а м о н е м и я : л еч ен и е  в интензивно о тд ел ен и е  при необходим ост за л еч ен и е  на  

х и п е р а м о н е м и ч н а т а  к о м а :

- хем о д и ал и за  или п ер и то неал н а  д иал иза.

Д в и га т е л н а  р е х а б и л и т а ц и я  и ф и з и о т е р а п и я .

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 .

О ко н ч ател н ата  д иагно за  се поставя на б а за та  на ан ам н ести чн и те  данни , сом атичния и 

неврологичния статус, проведените параклинични изследвания и клиничния ход на забо л я ването. 

Д и агн о зата  “левкодистрофия” се поставя на б азата  на п ро греси р ащ  квад рипаретичен , 

ц ер еб ел ар ен , д е м ен тен  епил ептичен  синдром , ам бл иопия, ам ав ро за , М Р Т  д анни за  д ем иел ин изация , 

д анн и те  от м етаб ол итни я скрининг и ен зи м н ите  изследвания, в някои случаи и Е М Г  данни за  

сегм ен тн а  д ем и ел и н и зац и я , както и от биопсията от мозък, п ери ф ерен  нерв. Д и агн о зата  

“метаболитна енцефалопатия” се поставя при п о с т е п е н н о  п р о г р е с и р а щ  квад рипаретичен , 

ц ер еб ел ар ен , д ем е н те н  и епил ептичен  синдром , зрителни н аруш ения, в някои случаи съ четан с 

хеп ато -сп л ен о м егал и я , костни аном алии; р е ц и д и в и р а щ и  п р и с т ъ п н и  с ъ с т о я н и я  с количествени  

наруш ения на съ знанието , атаксия, д оказв ан е  на специф ичен  ензим ен  и м етаб ол итен  д е ф е кт  чрез  

м етаб ол итен  скрининг, м олекулярно-биологични изследвания. При М Р Т  се д оказва н аруш ена  

м иелинизация. Д и агн о зата  “ ц е р е б е л а р н и  д е ге н е р а т и в н и  з а б о л я в а н и я  (с п и н о ц е р е б е л а р н и ,  

ц е р е б е л а р н и  и ц е р е б р о ц е р е б е л а р н и  а т а к с и и )” се поставя на б азата  на ан ам н ести чн и те  данни , 

сом атичния и неврологичен статус, провед ените л абораторни изследвания, наличието  на 

наслед ственост и клиничния ход на забо л яван ето . Д и агн о зата  “ДЦП”: при н еп р о гр есир ащ  

неврологичен д еф и ц и т (пирам идни, екстрапирам идни, ц ер еб ел арн и  увр еж дан ия), КТ  с кистични, 

атроф ични лезии, агенезии , при М Р Т  - корови дисплазии , хетер о то п ии , наруш ено  гирообразуване и 

т.н . Д и агн о зата  “у м с т в е н а  и з о с т а н а л о с т ” се поставя след  изклю чване на друга причина  

(д и см етаб ол итна) за  синдром  при друго основно забо л яван е .

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 .

Д иагностични, л ечебни и р ехаб ил итац ионни дейности и услуги при д ехосп итали заци ята:

Контрол на здравното  съ стояние на п ациен та  и м едицинско  заклю чени е за липса на 

медицински риск от приклю чване на болничното  л ечени е  въз основа на обективни д анни за  

стаб и ли зир ан е  на съ стоянието  (клинични и/или м ед ико-д иагностични) и едно или повече от сл едните  

условия:

• П риклю чване на диагностичния процес и опр ед ел я не  на тер ап евти чен  план.

• С таб и л и зи р ан е  на неврологичното и сом атично съ стояние или корекция на наруш ени  

ж изнени  показатели .



При п ациен ти те  с левкодистроф ии, полиодистроф ии, обм енни ен ц еф ал о п ати и  с д и хател н и  

наруш ения и количествени наруш ения на съ знанието:

• преод ол яване на д и хател н и те  разстройства;

• въ зстановяване на съ знанието;

• корекция на н ар уш ени ята  в А К Р  и при въ зм ожност на м етаб ол изм а.

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

1. 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 “И с т о р и я  н а  з а б о л я в а н е т о "  

(И З ) и в част II на „ Н а п р а в л е н и е  з а  х о с п и т а л и з а ц и я / л е ч е н и е  п о  а м б у л а т о р н и  п р о ц е д у р и “ ( б л .  М З  -  

Н З О К  №  7 ) .

2. 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 “И с т о р и я  н а  

з а б о л я в а н е т о " .

3. 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:

-“И с т о р и я  н а  з а б о л я в а н е т о " ;

-ч аст III на „ Н а п р а в л е н и е  з а  х о с п и т а л и з а ц и я / л е ч е н и е  п о  а м б у л а т о р н и  п р о ц е д у р и “ ( б л .  М З  -  

Н З О К  №  7 )  ;
-еп икр иза  -  получава се срещ у подпис на п ациен та  (ро ди тел я /н асто й ни ка), о тразен  в ИЗ.

4 . 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 “И с т о р и я  н а  з а б о л я в а н е т о " .

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 )

Н а с л е д с т в е н и т е  д е ге н е р а т и в н и  з а б о л я в а н и я  н а  ц е н т р а л н а т а  н е р в н а  с и с т е м а  с н а ч а л о  в 

д е т с к а т а  в ъ з р а с т  ( л е в к о д и с т р о ф и и ,  п о л и о д и с т р о ф и и ,  д е г е н е р а ц и и  н а  б а з а л н и т е  я д р а ,  

м а л к о м о з ъ ч н и  и  с п и н о ц е р е б е л а р н и  д е г е н е р а ц и и )  и о б м ен ни те ен ц еф ал о п ати и  им ат сходна клинична  

хар актер истика: в периода след  р аж д ане , в къ рм аческа и д етска  или ю нош еска възраст, се развиват  

б елези  на п ро греси р ащ а увред а на ц ен тр ал н ата  нервна си стем а със зрителни н аруш ени я, упадъ к на 

интел ектуал ното  и д вигател но  развитие, пром ени в мускулния тонус, н ар уш ен а  координация, 

неволево тр е п е р е н е  на ръ цете, главата, очните ябълки, епилептични припадъ ци. В някои случаи тези  

прояви се съ четават с мускулни атроф ии поради полиневропатен  синдром , м иопатия. При някои д е ц а  

н еобясним ите, повтарящ и се епизоди от сънливост, зал и тан е , тр е п е р е н е  на ръ цете и други прояви на 

н аруш ена  координация, повръ щ ане м огат д а  се причиняват от вроден д е ф е кт  в о б м ян ата  на 

в ещ еств ата . При част от д е ц а та  с олигоф рения (и нтел ектуал ен  д еф и ц и т) същ о е налице вроден  

д е ф е кт  на м етаб ол изм а на някои ам инокиселини, органични киселини, въ глехидрати. При наличие на 

подобни б елези  на прогресиращ о ув р еж д ан е  на н ерв ната  систем а, които е възможно д а  са 

наблю давани и при други чл енове на сем ейството , много вероятно е д а  се диагно сти цир а  

н аследствено  д еген ер ати в н о  забо л яван е  на н ерв ната  систем а или о б м енна ен ц еф ал о п ати я .

Л е в к о д и с т р о ф и и т е  се д ъ л ж ат на генетично обусловен д е ф е кт  в структурата на м иелина. 

О б щ а та  им ч есто та  е около 3 0 /1 0 0  0 0 0 . Групират се въз основа на хистохи м ичн ата  хар актер и сти ка  на 

м иелиновите д егр ад ац ио н ни  продукти на: ад ренолевкод истроф ия, болест на Р еП геаиз-М егеЬ асП ег, 

спонгиозна д еген ер ац и я  на бялото вещ ество  (б олест на С апаV ап ), б о лест на А ю хапйег, болест на 

КгаЬЬе (глобуидоклетъ чна скл ероза). П р отичат с прогресиращ о увр еж д ан е  на д виж ени ята, 

координацията, зрен ието , интел екта  и епилептични припадъци.



При п о л и о д и с т р о ф и и т е  д еге н е р и р а т  м озъчните неврони. Т акив а  са С индром  на А1регз с 

мозъчен пируватен д еф ици т, ен ц еф ал о м и о п ати и те , вероятно синдром а на Р ей .

С п и н о ц е р е б е л а р н а т а  д е ге н е р а ц и я  (б о л е с т  н а  Р пей гегсН ) започва от 4 -7  г. възраст с 

постепенно заси л в ащ о  се зал и тан е , особено на тъ м но и д еф ор м ац и я  на стъ п ал ата , гръбначно  

изкривяване. При б о л естта  на ^ош 5 Вагг, освен постепенно зал и тан е  и често  б о лед уван е поради  

вроден д еф и ц и т на им уноглобулини, се вижда р азш ир яван е  на съдове по склерите в очите.

О б м е н н и т е  е н ц е ф а л о п а т и и  се д ъ л ж ат на генни д еф екти , причиняващ и д еф и ц и т на ензим и  

или белтъ ци. Т е  се р азд елят въз основа на х а р актер н и те  биохим ични абнорм ности: разстройства на 

ам инокиселинния м етаболизъ м ; разстройства на белтъ чния транспорт; разстройства на  

въ глехидратния м етаболизъ м ; органични ацидурии; забо л яван ия с натрупвания в лизозом ите; 

разстройства на липидния м етаболизъ м ; пероксизом ни разстройства; ф ам илни миоклонус епилепсии; 

липидози от неизвестен  произход; разстройства на м етаб о л и зм а на м еталите; разстройства на 

пуриновия и пирим идинов м етаболизъ м . Ч есто тата  им е общ о около 4 0 / 100  0 0 0 . Д иагн остици р ат се  

при наличие на:

1. Рецидивиращи епизоди от н аруш ени е  на координацията, повиш ен м ускулен тонус, 

наруш ения на съ знанието  от сънливост до кома или необясним и повръщ ания;

2. Прогресиращо увреждане на ЦНС, ув р еж д ан е  на д виж ени ята , координацията, зрението , 

ум ствена изостаналост, хар актер ни  отклонения в сом атичния статус  (дизм орф ични б елези , 

хеп ато м егал и я , сп лен о м егали я), п а т о л о г и я  в  и з с л е д в а н и я т а  н а  у р и н а т а  (при разстройства в 

о б м ян ата  на ам и но ки сел ин ите и въ глехидратите), к р ъ в т а  (хи пер ам о н ем ия при разстройства в 

урейния цикъл; хипогликем ия; и н тер м и тен тн а  ацидоза; повиш ен л актат и пируват, вкл. в ликвор, 

серум ни холестеро л , липиди, м ед, пикочна киселина, серум ни ам инокиселини и органични киселини; 

серум ни лизозом ни ензим и (ар и л сул ф атаза  А , р -гал акто зи д аза , хексо ам ин ид аза); п а т о л о г и я  п р и  

м и к р о с к о п с к о т о ,  б и о х и м и ч н о  и  у л т р а с т р у к т у р н о  и з с л е д в а н е  на биопсични м атери ал и  от мозък, 

периф ерен  нерв (липидози, л евкодистроф ии).

Н асл ед ств ен и те  и д еген ер ати в ни  забо л яван ия на н ерв ната  систем а и обм ен ни те  

ен ц еф ал о п ати и  протичат с постепенна прогресия и прогнозата е небл агопр иятна. П оради това е 

много важно д а  бъде поставена то чн ата  д и агно за , която о пред еля и п о -н ататъ ш н ата  прогноза за  

ж ивота на п ациен та .

Д е т с к а т а  ц е р е б р а л н а  п а р а л и з а  (Д Ц П ) е един н епр о гр еси р ащ  процес, с липса на вл ош аване и 

с възможно постепенно подобрение на ф ункциите. Д Ц П  възниква в р езул тат на увр еж дания на 

нервната  систем а от различни ф актори по врем е на б р ем ен но стта , р аж д ането  и в периода след  

раж д ането . При Д Ц П  е нали це н еов лад яв ане на д вигател н ите  ум ения в о п р ед ел ен и те  за въ зрастта  

срокове, непр о хож дан е  на д е те то  до 1 г. 3 м есец а  и заб ав ян е  и зграж дан ето  на двигателни умения; 

при част от д е ц а та  са нали це и епилептични припадъци и и н тел ектуал ен  деф ици т.

И н т е л е к т у а л е н  д е ф и ц и т  (о л и го ф р е н и я ) , налице о щ е от ранното д етство, м ож е д а  е р езул тат  

от хром озом но  заб о л яв ан е , генетичен  д еф ект, диф узни или огнищ ни структурни аном алии на 

нервната  систем а, о б м ен н а  е н ц еф ал о п ати я , вродена или и н тр ан атал на  инф екция на Ц Н С . Някои  

обм енни ен ц еф ал о п ати и  пред о пр ед ел я т п ро греси р ащ  ход на заб о л яв ан ето , поради което тряб в а да  

се извъ рш ат генетични изследвания, биохим ичен скрининг и невр ои зо б р азяващ и изследвания  

(К Т /М Р Т ).

За  поставяне на то чн ата  д иагно за  -  о пр ед елен  тип н аследствено  д еген ер ати в но  забо л яван е  на 

н ерв ната  систем а, о б м ен на  е н ц еф ал о п ати я , олигоф рения, са необходим и периодично неврологично, 

сом атично и психологично изследване, както и високоспециализирани изследвания - компю търна  

том о гр аф ия (КТ ) и м агн итн о -р езо н ансн а  то м о гр аф ия на главен мозък (М Р Т ), ликворни изследвания, 

м етаболитни  изследвания за д оказван е  на х ар актер ен  биохим ичен д е ф е кт  в м атериали от кръв, 

урина; генетични изследвания, вклю чително м олекулярно-биологични изследвания чрез Д Н К  анализ.



Всяко от тези  изследвания е много важно и необходим о за  д иагно сти цир ан е  на забо л яван ето , а 

изясняването  на точния биохим ичен д е ф е кт  е важ ен за опр ед ел я не  на възм ожна д и е та  и 

о гр ан ичаван е развитието  на забо л яван ето . И зсл ед ван ията  им ат специф и чна инф орм ативност за  

поставяне на д иагно зата: К Т  н а  гл а в е н  м о з ъ к  м ож е д а  разкрие зони на ув р еж д ан е  на мозъка или 

об щ а мозъчна атроф ия. М Р Т  н а  гл а в е н  м о з ъ к  разкрива болестни пром ени в бялото вещ ество  при 

левкодистроф иите и в сивото вещ ество. П р ед и зв икан ите  з р и т е л н и  и с л у х о в и  п о т е н ц и а л и  са 

пром енени при засяган е  на зр ен и ето  и слуха. Б и о х и м и ч н и т е  и з с л е д в а н и я  на кръв, ликвор и урина  

са важни за поставяне на д и агн о зата  о б м ен на  е н ц еф ал о п ати я , защ о то  при вродени ензим ни д еф екти  

се натрупват повиш ени количества на опр ед ел ен и  м етаб ол ити , които не се р азгр аж д ат по-нататъ к. 

Л и к в о р н о т о  и з с л е д в а н е  на м атери ал  от гръ бначно-м озъ чна течн о ст разкрива увеличен белтъ к при 

левкодистроф иите, и непром енени гам а-глобулини и им уноглобулини, които се увел ичав ат при 

мозъчни въ зпаления. М е т а б о л и т н и я  с к р и н и н г  от кръв и урина диагно сти цир а опред елен  

м етаб ол итен  д еф ект. Е н з и м н и т е  и з с л е д в а н и я  с данни за сн иж ен а сер ум на ар и л сул ф атаза  А  служ ат  

за д и агно сти цир ан е  на м етахро м атичн а  левкодистроф ия, а сн иж ен а гал актоц ер еб р о зи д  р- 

гал актозид аза  - левкодистроф ия тип Краб е . При някои от насл ед ств ен ите  забол явания , чрез Д Н К  

а н а л и з  се д оказва точен  генен д еф ект, което е важно при п лан ир ан е на нови брем енности  в 

сем ейството . В и р у с о л о ги ч н и т е  и з с л е д в а н и я  на м атери али  от серум  и ликвор сл уж ат за отхвъ рляне  

на вроден или хроничен ен ц еф ал и т. Е Е Г , Е М Г  и з с л е д в а н и я т а  са пром енени при полиневропатия  

или м иопатия, които м огат д а  съ пъ тстват м озъчните д еген ер атив ни  забо л яван ия и о б м енните  

ен ц еф ал о п ати и . Б и о п с и я  н а  м о з ъ к , м у с к у л , п е р и ф е р е н  н е р в , к о ж а  и патом орф ологичните  

изследвания с хистохим ия, ел ектр о н н а  микроскопия на тези  структури е единствен начин за  

д иагно сти цир ан е  на някои левкодистроф ии и обм енни ен ц еф ал о п ати и . Е х о гр а ф и я т а  на сърце, черен  

дроб, бъбреци е необходим а при гликогенози и някои обм енни ен ц еф ал о п ати и , при които се  

н атрупват вещ еств а  и в клетките на черния дроб и сл езката .

Л Е Ч Е Н И Е : При някои от наслед ств ен ите  мозъчни д еген ер ац и и  и о б м ен ни те  ен ц еф ал о п ати и  се 

провеж да п атогенети чно  л ечен и е  с д и ета , о гр ан и чав ащ а  прием а на о пр ед елени  вещ ества (диетични  

хр ани ). Д и е т и ч н и я т  р е ж и м  е с различен л ечеб ен  усп ех  при различните забол явания . А бсолю тно  

необходим о е сп азв ан ето  му при ф ен ил кето нур и ята, хи п ер ам о нем и и те , галактазния  деф ицит. 

О гр ани чени ята  в д и е та та  на д ъ л говериж ните мастни киселини не е сигурно л ечени е. 

С и м п т о м а т и ч н о т о  л е ч е н и е  вклю чва ан тиепил ептични средства, м ед икам енти  ср ещ у спастиц итета , 

ноотропни средства (п ир ам ем , тан акан , ам инокисел ини), анксиолитици при възбуда, еретично  

поведение; д в и гател н а  рехаб ил итац ия с цел подобряване на епил ептичния синдром , повиш еният  

мускулен то нус и ин тел ектуал н ата  д егр ад ац и я .

П одобно е и л е ч е н и е т о  п р и  Д Ц П : ан тиепил ептични средства (при необходим ост), м ед икам енти  

срещ у сп астиц итета , ноотропни средства, анксиолитици при възбуда, систем на д вигател н а  

рехаб ил итац ия. П р и  о л и го ф р е н и и т е  л ечен и ето  вклю чва ноотропни м ед икам енти , анксиолитици при 

необходим ост. Б олните с Д Ц П  и олигоф рения м огат д а  бъ дат обучавани според ко еф иц иен та  на 

интел игентност с цел д а  се осъщ естви социал на интеграция.

Н а с л е д с т в е н и т е  м о т о р н и  и с е н з о р н и  н е в р о п а т и и , м и о п а т и и , п р о гр е с и в н и  м у с к у л н и  

д и с т р о ф и и  са голем и групи от клинично и генетично хетер о ген н и  забо л яван ия . Всяко от тя х  се 

дължи на генетичен д еф ект, ун асл ед ен  от р од ителите или възникнал за първи път у сам ия пациент, 

им а хар а кте р н а  п ато ген еза  и относително  специф ичен  клиничен ф енотип . О б щ о то  за тези  

забол явания е, че те  се хар актер и зи р ат с п ро греси р ащ а м ускулна слабост, вод ещ а до инвалидизация  

и н ам а л е н а  продъ лж ителност на ж иво та. Точното  д иагно сти цир ан е  на тези  забо л яван ия изисква  

използването  на редица клинични, невроф изиологични , невр ои зо б р азяващ и, невропатологични и 

м ол екулярно-генетични изследвания. Л еч ен и ето  е сим птом атично  и се изразява главно в 

п рилагането  на д вигател н а  рехаб ил итац ия и сти м ул ир ащ а тер ап и я  с витам ини, анабол ни и 

ан тихо л ин естер азн и  средства. При повечето  болни с невром ускулни забо л яван ия същ о са важни  

ортопедичните корекции и носенето  на специал ни пом ощ ни съ оръ жения, както и хр ани тел ни я режим . 

Като цяло л ечен и ето  на тези  болни цели заб ав ян е  на инвал ид изацията  и подобряване качеството им 

на живот.



П о ставянето  на то чн а  генетична д иагно за  на този етап  им а по-голям о значен и е  за роднините на 

болния, отколкото за сам ия пациент. Т я  съ здава възможности за използването  на м етод ите на 

п р ен атал н а  д иагно сти ка  в тези  сем ей ства с оглед  недопускане р аж д ан ето  на нови болни с теж ко  

инвалидизиращ и невром ускулни забол явания.

М а л к о м о з ъ ч н а  а т а к с и я  -  разнородна група от н еврод егенеративни заболявания. 

Х а р а кте р и зи р а т  се главно с разстройство на ф ункциите на м алкия мозък: н ар уш ен и е  в равновесието , 

походката и коорд инацията на д виж ени ята . М о гат д а  се прибавят и сим птом и извън н ар уш ен ата  

координация, в р езул тат на ув р еж д ан е  на връзките на м алкия мозък с други структури на нервната  

систем а. П р отичат бавно, хронично, въ зм ожна е наслед ств ено ст при част от болните.


