
К П  №  8 3 .2  Л Е Ч Е Н И Е  Н А  Л И Ц А  С  М Е Т А Б О Л И Т Н И  Н А Р У Ш Е Н И Я  
П Р И  Л И Ц А  П О Д  18 Г О Д И Н И

1. М и ни м ал ен  болничен престой - 3 дни

П Р И  Д Е Ц А

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

Е41 А л и м е н т а р е н  м а р а з ъ м
Т еж ко  разстройство на х р ан ен ето  с м аразъ м  
Не включва: кваш иоркор при м аразъ м  (Е 4 2 )

Е 43 Т е ж к о  б е л т ъ ч н о -к а л о р и й н о  н е д о х р а н в а н е , н е у т о ч н е н о

О ток от гладуване

З а т л ъ с т я в а н е
Не включва: ад ип озо ген италн а  дистроф ия (Е 2 3 .6 ) 

л ипом атоза:
•  Б Д У  (Е 8 8 .2 )
•  б о л езнен а  [болест на ^ е г с и т ]  (Е 8 8 .2 )  
синдром на Р гад ег-М Ш  ^ 8 7 . 1 )

Д р у ги  а н е м и и , с в ъ р з а н и  с х р а н е н е т о
Включва: м егал об л астн а  анем ия , н еп о д д ав ащ а  се на л ечени е  с витам ин В12  

или ф олати

^ 5 3 .0 А н е м и я , п р и ч и н е н а  о т  б е л т ъ ч е н  н е д о и м ъ к
А нем ия от недоим ъ к на ам инокиселини  
О р о тац и д ур ей на  анем ия

Не включва: С индром  на ^е5сП-NуПап (Е 7 9 .1 )

Е 6 6 .2 Е к с т р е м н о  з а т л ъ с т я в а н е  с а л в е о л а р н а  х и п о в е н т и л а ц и я
С индром  на Рю кш ю к

Е 6 6 .8 Д р у ги  ф о р м и  н а  з а т л ъ с т я в а н е
Б олестно затл ъ стяване  
М етаб о л и тен  синдром

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 р о м а т н и т е  а м и н о к и с е л и н и

Е 7 0 .0 К л а с и ч е с к а  ф е н и л к е т о н у р и я

Е 70.1 Д р у ги  в и д о в е  х и п е р ф е н и л а л а н и н е м и и

Е 7 0 .2 Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  т и р о з и н а
А лкаптонурия
Х ип ертир о зи нем ия
О хроноза
Тирозинем ия
Тирозиноза

Е 7 0 .3 А л б и н и з ъ м
А лбинизъм : 
• очен



•  очно-кож ен  
С индром  на:
•  С П е ^ а к (-З 1 е т Ь п п с к )-^ д а 5 М
•  СГ055
•  Н е гта п з к у -Р и д 1 а к

Е 7 0 .8  Д р у ги  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 р о м а т н и т е  а м и н о к и с е л и н и
Р азстройства на:
•  о б м ян ата  на хистидина
•  о б м ян ата  на трип то ф ан а

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 .0 Б о л е с т  н а  “ у р и н а  к а то  к л е н о в  с и р о п ”

Е 71.1 Д р у ги  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
Х и п ерл евц ин -изо л ев цин ем и я  
Х ип ерв ал и нем ия  
И зов алер иан о ва  аци дем ия  
М ети л м ал он о в а  аци д ем ия  
П ропионова аци дем ия

Е 7 1 .2

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  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 , 
н е у т о ч н е н о
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  
М и тохондриални и пероксизом ни болести  
Не включва: болест на Р е 1 з и т  (С 6 0 .1 )  

болест на З сМ ю ег (С 3 7 .0 )  
синдром  на 2е11шедег ^ 8 7 . 8 )

Д р у ги  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
Не включва: отклонения от норм ата без изявено забо л яван е  (Р 7 0 — Р 8 9 )  

разстройства на:
•  о б м ян ата  на ар о м атн и те  ам иниокиселини (Е 7 0 .— )
•  о б м ян ата  на ам и но ки сел ин ите с разкл онена верига (Е 7 1 .0 — Е 7 1 .2 )
•  о б м ян ата  на м астните  киселини (Е 7 1 .3 )
•  о б м ян ата  на пурина и пирим идина (Е 7 9 .— ) 
подагра (М 1 0 .— )

Е 7 2 .0 Р а з с т р о й с т в а  н а  т р а н с п о р т и р а н е т о  н а  а м и н о к и с е л и н и
Ц истиноза
Ц истинурия
С индром  на Р а п с о т (-д е  Т о т ) ( ^ е Ь г е )
Б олест на Наг!пир  
С индром  на ^ош е
Не включва: разстройства на о б м ян ата  на тр и п то ф ан а  (Е 7 0 .8 )

Е 72.1 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 я р а -с ъ д ъ р ж а щ и т е  а м и н о к и с е л и н и
Ц истатионинурия  
Х ом оцистинурия  
М етио ни нем ия  
Д еф и ц и т на сулф итоксидаза  
Не включва: д еф и ц и т на тр ан ско бал ам и н  II ^ 5 1 . 2 )

Е 7 2 .2 Р а з с т р о й с т в а  в м е т а б о л и т н и я  ц и к ъ л  н а  у р е я т а
А ргининем ия
А ргининосукцинова ацидурия
Ц итрол инем ия
Х и п ер ам о н и ем и я
Не включва: разстройства на о б м ян ата  на орнитина (Е 7 2 .4 )



Е 7 2 .3  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  л и з и н а  и х и д р о к с и л и з и н а
Глутарова ацидурия  
Х идроксилизинем ия  
Х ип ерл изин ем и я

Е 7 2 .4  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  о р н и т и н а
О рн итин ем ия (тип I, II )

Е 7 2 .5  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл и ц и н а
Х иперхидроксипрол инем ия  
Х ип ерп р о л и нем ия (тип I, II)
Н екето но ва  хипергл ицинем ия  
С арко зин ем ия

Е 7 2 .8  Д р у ги  у т о ч н е н и  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
Р азстройства:

•  на о б м ян ата  на р -ам и ноки сели ни те
•  в у -глутам иловия цикъл

Н е п о н о с и м о с т  к ъ м  л а к т о з а

Е 7 3 .0  В р о д е н  н е д о и м ъ к  н а  л а к т а з а

Е 73.1  В т о р и ч е н  н е д о и м ъ к  н а  л а к т а з а

Е 7 3 .8  Д р у ги  в и д о в е  н е п о н о с и м о с т  къ м  л а к т о з а

Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  в ъ гл е х и д р а т и т е  
Не включва: повиш ена секреция на глю кагон (Е 1 6 .3 )

захар ен  д и а б е т  (Е 1 0 — Е 14) 
хипогликем ия Б Д У  (Е 1 6 .2 )  
м укополизахаридоза (Е 7 6 .0 — Е 7 6 .3 )

Е 7 4 .0  Б о л е с т  н а  н а т р у п в а н е т о  н а  гл и к о ге н
С ъ р д ечн а  гликогеноза  
Б олест на:

•  А пд егзеп
•  С оп
•  РогЬез
•  Н егз
•  М сАгдю
•  Р о т р е
•  Т а и г
•  Vоп С1егке
Н едоим ъ к на чернод роб на ф осф орилаза

Е 74.1  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  ф р у к т о з а т а
Е сенц иал на  ф руктозурия
Н едоим ъ к на ф р укто зо -1 ,6 -д и ф о сф атаза
Н асл ед ств ен а  непоносим ост към ф руктоза

Е 7 4 .2  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  га л а к т о з а т а
Н едоим ъ к на галактокин аза  
Галактозем ия

Е 7 4 .4  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  п и р у в а т а  и гл ю к о н е о ге н е з а т а
Н едоим ъ к на:

•  ф осф оенолпируват карбоксикиназа
•  пируват:

• карбоксилаза  
•  д ехи д р о геназа



Не включва: с ан ем ия ^ 5 5 . — )

Е 7 4 .8  Д р у ги  у т о ч н е н и  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  в ъ гл е х и д р а т и т е
Е сен ц и ал н а  пентозурия  
О ксалоза  
О ксалурия  

Р ен ал н а  глю козурия

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  на  
л и п и д и т е

Е 7 5 .0  Г а н гл и о з и д о з а  С М 2
Б олест на:
•  ЗапдПо1Г
•  Т ау -З асИ з
•  С М 2  ганглиозидоза:
•  Б Д У
•  при възрастни
•  ю венилна

Е 75.1  Д р у ги  га н гл и о з и д о з и
Ганглиозидоза:
•  Б Д У
•  С М  1
•  С М  3

М уколипидоза IV

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 аисП 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 .3  С ф и н го л и п и д о з а , н е у т о ч н е н а

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:
•  Вайеп
•  В1е15сПош 5ку^ап5ку
•  Ки^з
•  З р 1е1теуег^о д 1

Е 7 5 .5  Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  н а т р у п в а н е т о  н а  л и п и д и
Ц ер еб р о тен д и н о зн а  хо л естер о за  ^ а п  В одаег1-ЗсП егег-Е р51ет]
Б олест на М о 1 т а п

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл ю к о з а м и н о гл и к а н и т е

Е 7 6 .0  М у к о п о л и з а х а р и д о з а , ти п  I
С индром и на:
•  Ниг1ег
•  Н и г ю г -З с ^ е
•  З с ^ е

Е 76.1  М у к о п о л и з а х а р и д о з а , т и п  II
С индром  на Нип1ег

Е 7 6 .2  Д р у ги  м у к о п о л и з а х а р и д о з и



Н едоим ъ к на р -глю куронидаза  
М укопол изахарид оза, типове Ш, IV, V I, V II 
С индром  на:
•  М а г о 1 е а и х ^ а т у  (лек)(теж ъ к)
•  М о щ ш о (-п о д о б ен )(кл аси чески )
•  З ап Ш р р о  (тип В )(тип С )(ти п  ^ )

Е 7 6 .8 Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  г л ю к о з а м и н о гл и к а н и т е

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл ю к о п р о т е и н и т е

Е 7 7 .0 Д е ф е к т и  в п о с т т р а н с л а ц и о н н а т а  м о д и ф и к а ц и я  н а  л и з о з о м н и т е  е н з и м и
М уколипидоза II [Рклетъ чна болест]
М уколипидоза III [псевдо- Ниг1ег полидистроф ия]

Е 77.1 Д е ф е к т и  в р а з гр а ж д а н е т о  н а  гл ю к о п р о т е и н и т е
А спартилглю козам инурия
Ф укозидоза
М ан н озид оза
С иал ид о за  [м уколипидоза I]

Е 7 7 .8 Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл ю к о п р о т е и н и т е

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  л и п о п р о т е и н и т е  и д р у ги  л и п и д е м и и
Не включва: сф инголипидози (Е 7 5 .0 — Е 7 5 .3 )

Е 7 8 .0 Ч и с т а  х и п е р х о л е с т е р о л е м и я
Ф ам илна хип ер хол естер о л ем ия  
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия на Ргейпскзоп, тип Ма 
Х и п ер б етал и п о п р о теи н ем и я  
Х ип ерл ип ид ем и я , група А
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия с липопротеини с ниска плътност [^ ^ ^ ]

Е 78.1 Ч и с т а  х и п е р гл и ц е р и д е м и я
Е нд о ген н а  хипер гл иц ери дем ия  
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия на Ргейпскзоп, тип IV  
Х ип ерл ип ид ем и я, група В 
Х и п ер п р еб етал и п о п р о теи н ем и я
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия с липопротеини с много ниска плътност [V ^ ^ ^ ]

Е 7 8 .2  С м е с е н а  х и п е р л и п и д е м и я
О б ш и р н а  или пл ав ащ а бетал ип о пр о теин ем и я  
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия на Ргейпскзоп, тип МЬ или III 
Х и п ер б етал и п о п р о теи н ем и я  с п реб етали по п ро теи нем ия  
Х и п ер хо л естер о л ем и я  с ен до генна хип ер гл иц ери дем ия  
Х ип ерл ип ид ем и я, група С  
Т уб еро -ер уп тив на  ксантом а  
Х а п Ш о т а  Ш Ь е го зи т

Не включва: цер еб р отенд и н о зн а  хо л естер о за  [Vап В од аегР З сМ егег-Е р з^ет] (Е 7 5 .5 )

Е 7 8 .3 Х и п е р х и л о м и к р о н е м и я
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия на Ргейпскзоп, тип I или V  
Х ип ерл ип ид ем и я, група ^
С м есен а  хипер гл иц ери дем ия

Е 7 8 .4 Д р у ги  х и п е р л и п и д е м и и

Е 7 8 .6 Н е д о и м ъ к  н а  л и п о п р о т е и н и
А б етал и по п ро теин ем ия
Н едоим ъ к на липопротеини с висока плътност
Х и п оал ф ал и п оп р о теи н ем и я
Х ип о б етал и по п р о теи нем и я  (ф ам ил на)
Н едоим ъ к на л ец и ти н -хо л естер о л -ац и л тр ан сф ер аза



Т ан ж ер ска  болест

Е 7 8 .8  Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  л и п о п р о т е и н и т е  

Е 79.1  С и н д р о м  н а  ^ е з с Н -N у Н а п

Е 7 9 .8  Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  п у р и н а  и п и р и м и д и н а
Н асл ед ств ен а  ксантинурия

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  п о р ф и р и н а  и б и л и р у б и н а

Е 8 0 .0  Н а с л е д с т в е н а  е р и т р о п о е т и ч н а  п о р ф и р и я
В родена ер итропоетична порф ирия  
Е ритропоетична протопорф ирия

Е 80.1  П о р ф и р и я  к у т а н е а  т а р д а

Е 8 0 .2  Д р у ги  п о р ф и р и и
Н асл ед ств ен а  копропорф ирия  
П орф ирия:

•  Б Д У
•  остра ин тер м и тен тн а (чернод робна)

При необходим ост от ид ентиф и цир ане на причината се използва  
допъ лнителен  код за външни причини (клас X X ).

Р а з с т р о й с т в а  н а  м и н е р а л н а т а  о б м я н а
Не включва: ал и м ен тар ен  недоим ъ к на м инерални вещ ества  (Е 5 8 — Е 61)

разстройства на п аращ и то в и д н ата  ж л е за  (Е 2 0 — Е 21) 
недоим ъ к на витамин ^  (Е 5 5 .— )

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 е п к е з  (б о л ест на къдравите коси) (б о л ест на сто м ан ен ите  коси) 
Б олест на М Лзоп

Е 8 3 .2  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  ц и н к а
Е н теро п атен  акр о дер м атит

Е 8 3 .4  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 а гн е з и я
Х ип ер м агн езем и я
Х и п ом агн езем и я

Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  в ъ в  в о д н о -е л е к т р о л и т н и я  и а л к а л н о -к и с е л и н н и я  б а л а н с

Е 8 7 .0  Х и п е р о с м о л а р и т е т  х и п е р н а т р и е м и я
И злиш ъ к на натрий [№ ]

П рето вар ван е  с натрий [№

Е 8 7 .8  Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  в ъ в  в о д н о -с о л е в о т о  р а в н о в е с и е , н е к л а с и ф и ц и р а н и  
д р у га д
Р азстройство на ел ектролитния б ал ан с  Б Д У
Х ип ерхл о р ем ия
Х ипохл орем ия

Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  в е щ е с т в а т а  
Не включва: хистиоци тоза  X  (хронична) ^ 7 6 .0 )

При необходим ост от ид ен тиф и цир ан е  на л екарственото  средство, 
предизвикало разстройство на о б м ян ата  на в ещ еств ата , се използва  
д опъ лнителен код за външни причини (кл ас X X ).

Е 88 .1  Л и п о д и с т р о ф и я , н е к л а с и ф и ц и р а н а  д р у га д е
Л иподистроф ия Б Д У
Не включва: болест на М М р р ю  (К 9 0 .8 )



Е 8 8 .2
Л и п о м а т о з а , н е к л а с и ф и ц и р а н а
Л ипом атоза:
• Б Д У
• б о л езнен а  р е г с и т ]

д р у га д е

Е 8 8 .8 Д р у ги  у т о ч н е н и  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  в е щ е с т в а т а
А д ен ол ип о м атоза  на ^аипо^5-Веп5аийе  
Т  рим етилам инурия

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

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

Ком пю тъ рна том ограф ия на глава Б Д У  
Не включва: компю търна том ограф ия:

•  при спирална ангиограф ия (5 7 3 5 0  [1966]) 
при скан ир ане на:

•  гръден кош  (5 7 0 0 1 ,5 7 0 0 7  [1957])
•  и корем (5 7 0 0 1 -0 1 ,5 7 0 0 7 -0 1  [1957])

•  л ицева кост и околоносен синус (5 6 0 3 0 -0 0 , 5 6 0 3 6 -0 0  [1956])
•  средно ухо и тем п о р ал н а  кост (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  [1955])
•  орбита (5 6 0 1 3 -0 2 , 5 6 0 1 3 -0 3  [1954])
•  питуитарна ям ка (5 6 0 1 0 -0 2 , 5 6 0 1 0 -0 3  [1953])

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

5 6 0 0 7 -0 0  Ком пю тъ рна том о гр аф ия на мозък с ин травенозна контрастна м атерия  
Ком пю тъ рна то м о гр аф ия на мозък без, след това с венозен контраст

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

Не включва: на ш иен гръ бнак (5 8 1 0 0 -0 0  [1968])

5 7 9 0 1 -0 0  Р ентген о гр аф ия на череп  

Включва: калвариум
Не включва: цеф ал о м етр и я  (5 7 9 0 2 -0 0 , 5 7 9 3 0 -0 0 , 5 7 9 3 3 -0 0  [1967]) 

такав а  на:
•  м астоидна кост (5 7 9 0 6 -0 0  [1967])
•  околоносен синус (5 7 9 0 3 -0 0  [1967])
•  петрозна тем п о р ал н а  кост (5 7 9 0 9 -0 0  [1967])

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

5 7 5 1 2 -0 3  Р ентген о гр аф ия на д лан , пръсти и китка

Р е н т ге н о гр а ф и я  на т а з

5 7 7 1 5 -0 0  Р ентген о гр аф ия на таз
Р ади огр аф ия на тазов вход
Не включва: радиограф ска пелвим етрия (5 9 5 0 3 -0 0  [1981]) 

5 7 7 1 2 -0 0  Р ентген о гр аф ия на та зо б е д р е н а  става______________________



Не включва: контрастна артрограф ия (5 9 7 5 1 -0 0  [1985]) 
______________ такав а  на ф ем ур н а  ш ийка (5 7 5 1 8 -0 0  [1983])

Р а д и о гр а ф и я  н а  д о л е н  к р а й н и к

5 7 5 1 8 -0 0 Р ентген о гр аф ия на ф ем ур  
Р ади огр аф ия на бедро
Не включва: такав а  при въ треш на ф иксация на ф ем о р ал н а  ф р актур а (5 7 7 2 1 -0 0  
[1981])

5 7 518 -01 Р ентген о гр аф ия на коляно
Не включва: изсл едване костна възраст на коляно и китка (5 8 3 0 0 -0 0  [1984])

5 7 5 1 8 -0 2 Р ентген о гр аф ия на подбедрица

1 9 4 0  У л т р а з в у к  н а  гл а в а  и ш и я

5 5 0 3 2 -0 0  Ултразвук на шия
Не включва: д упл екс  скан на каротидни съдове (в иж  блокове [1944 ] и [1946])

У л т р а з в у к  н а  с ъ р ц е

Е хокардиограф ия

Включва: такъв изпълнен

5 5 1 1 3 -0 0

•  използвайки:
•  м апиране с цветен поток
•  Д о пл ер  техники (прод ъ лж ител на вълна) (п ул сир ащ а вълна)
•  м еханично секторно сканиране
•  тр ансдю сер  с ф азово излъчване
•  с видео запис

М -реж им  и д вуизм ерен  ултразвук на сърце в реално  врем е

5 5 0 3 6 -0 0 Ултразвук на корем

Включва: скан ир ане на уринарен  тр акт  
Не включва: корем на стен а (5 5 8 1 2 -0 0  [1950])

при състояния, свързани с б р ем ен но ст (5 5 7 0 0  [1943], 
5 7 2 9 -0 1  [1945])

Д у п л е к с  у л т р а з в у к  н а  и н т р а т о р а к а л н и  и л и  и н т р а а б д о м и н а л н и  с ъ д о в е

5 5 2 7 6 -0 0

Включва: В -т о й е  ултразвуково изсл едване и интегрирано Д оплерово изм ерване  
на поток чрез спектр ален  анализ  

Не включва: такав а  с м апиране на кондуит (5 5 2 9 4  [1948])

Д уп лекс  ултразвук на ин тр а-аб д ом ин ал н и , ао рта  и илиачни артерии и/или вена  

кава инф ериор и илиачни вени
Не включва: при съ стояния, свързани с б р ем ен но ст (5 5 7 0 0  [1943], 5 5 7 2 9 -0 1  
[1945])

5 5 2 7 8 -0 0 Д уплекс ултразвук на ренални и/или висцерални съдове  

Включва: д упл екс  ултразвук на:
•  аорта
•  илиачни съдове
•  вена кава инф ериор

Не включва: при съ стояния, свързани с б р ем ен но ст (5 5 7 0 0  [1943], 5 5 7 2 9 -0 1  
[1 9 4 5 ] )____________________________________________________________________________________

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 агнитно  р езонансна то м о гр аф ия на мозък
Не включва: ф ункционално м агнитно резонансно  изсл едване на мозък (9 0 9 0 1 -0 9  
[2 0 1 5 ] )___________________________________________________________________________________



9 0 9 0 1 -0 8  М агнитно  р езонансна то м о гр аф ия на друго място  
Включва: кръ воснабдяване на костен мозък

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

Вклю чва някои от следните:
9 1 9 2 0 -0 2  М икроскопско изсл едване на урина за култура и чувствителност
9 1 9 2 0 -0 3
9 1 9 2 0 -0 5
9 1 9 2 0 -0 6
9 1 9 2 0 -0 7
9 1 9 2 0 -0 8
9 1 920 -11
9 1 9 2 0 -1 3
9 1 9 2 0 -1 4
9 1 9 2 0 1 6
9 1 2 2 6 -0 3

И зслед ван е  за албум ин в ур ин ата . М икроалбум инурия
И зслед ван е  за уробилиноген  в ур ин ата
И зслед ван е  на рН на урина
И зслед ван е  за кето тел а  в урината
И зслед ван е  на за х ар  в уринна проба
И зм ер в ан е  на бъ бречен клирънс в урината
И зслед ван е  за ам и л аза  в урината
И зслед ван е  за б елтъ к в ур ин ата
И зслед ван е  за билирубин в урината
И зсл ед ван е  за свободен кортизол в урина за  органични киселини

1 8 6 3  д р у ги  н е о п е р а т и в н и  и з м е р в а н и я  и и з с л е д в а н и я

1 2 5 3 3 -0 0 В ъглеродно м ар ки ран а урея д ихател ен  тест
Включва: изм ер ван е на издиш ан 1 3 С 0 2  или 1 4 С 0 2  
с използване на перорален  13С  или 14С  урея

9 2 2 0 7 -0 0 И зслед ван е  на основна обм яна

1 8 4 9  Д р у го  и з м е р в а н е  н а  д и х а т е л н а  ф у н к ц и я

1 1 5 0 6 -0 0  Други изследвания на д и х а те л н а та  ф ункция-спиром етрия

1 9 2 3  Д и а гн о с т и ч н и  т е с т о в е , и з м е р в а н и я  и л и  и з с л е д в а н и я , к р ъ в  и к р ъ в о т в о р н и  о р га н и

Вклю чва някои от следните:

9 1 9 1 0 -0 4  Кръвна картина -  поне осем  или повече от посочените показатели: хем оглобин ,

или
еритроцити, левкоцити, хем атокр и т, тром боцити , М ^ ,  М С Н , М С Н С

9 1 9 1 0 -2 6
и

Клинично-хим ични изследвания за А С А Т

9 1 9 1 0 -2 7
и

Клинично-хим ични изследвания за А Л А Т

9 1 9 1 0 -2 9
и

Клинично-хим ични изследвания за ГГТ

9 1 9 1 0 -3 0
и

Клинично-хим ични изследвания за ал кал н а  ф о сф атаза  (АФ)

9 1 9 1 0 -2 0
и

Клинично-хим ични изследвания за хо лестеро л

9 1 9 1 0 -2 3
и

Клинично-хим ични изследвания за триглицериди

9 1 9 1 0 -2 2
и

Клинично-хим ични изследвания за Н ^ ^ -х о л е с те р о л

9 1 9 1 0 -2 5
или

Клинично-хим ични изследвания за пикочна киселина

9 1 9 1 0 -3 3
и

Клинично-хим ични изследвания за Н атрий и Калий

9 1 9 1 0 -3 4
и

Клинично-хим ични изследвания за Калций

9 1 9 1 0 -3 8
или

Клинично-хим ични изследвания за хлориди

1 3 3 1 1 -0 0 И зм ер в ан е  на газове на см есен а  венозна кръв



и
9 1 2 2 5 -0 0  И зсл ед ван е  на И нсулин (1Р1) 
и
9 1 2 2 5 -0 2  И зсл ед в ан е  на кортизолов ритъм

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

9 2 1 9 1 -0 0 П о л и м ер азн а  вериж на реакция за д оказван е на С О V I^ -1 9

9 2 1 9 1 -0 1 Т е с т  за откриване антиген  на З А Р З - С о ^ 2

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

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

9 6 0 6 7 -0 0  Х ран и тел н и /д и ети чн и  консултации или о б разо вание

Не включва: превантивна консултация или обучение (9 6 0 6 6 -0 0  [1867])

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 аган е  на ф арм акологични  агенти със систем ен  еф ект  
Не включва: прилагане на:

9 6 2 0 2 -0 7

•  кръв и кръвни продукти (в иж  блок [1893]) •
•  ф арм акол огичен  агент за:

•  ан естези я  (в и ж  блокове [1333], [1909 ] и [1910])
•  им унизация (в иж  блокове [1881] до  [1884])
•  локален  еф ект (в иж  И ндекс: И н ж ектир ане , по л окал изация и 

ин ж ектиране, по видове, по л окал изация)
•  поведение при ектопична б р ем ен но ст (в и ж  блок [1256])
•  поведение при болка (в иж  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 иотерапевтични агенти  (в иж  блок[741]) 
Забележка: П о сл ед ващ и ят списък с прилож ения е съ здаден за уп о тр еб а  с 

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

Е нтерал н о  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, хр ани тел но  вещ ество

П р и л а га н е  н а  к р ъ в  и к р ъ в н и  п р о д у к т и

1 3 7 0 6 -0 2 П р ил ож ен ие  на опаковани клетки  
Т рансф узия  на:
•  еритроцити
•  опаковани клетки
•  червени кръвни клетки

9 2 0 6 2 -0 0 П р ил ож ен ие  на друг серум

Т рансф узия  на:
•  албум ин
•  плазм а (прясно за м р а зе н а ) (Р Р Р)

9 2 0 6 4 -0 0 П р ил ож ен ие на д руг кръвен продукт 
Тран сф узия  на:

•  кръвни зам ести тел и  
• гранулоцити



9 6 1 9 9 -0 7

9 6 1 9 9 -0 8

9 6 1 9 9 - 09

9 6 2 0 0 - 09

И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, хр ан и тел н о  вещ ество

И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, ел ектроли т

И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и н еспециф ичен  
ф арм акол огичен  агент

П одкож но прилож ение на ф арм акологичен  агент, д руг и неспециф ичен  
ф арм акол огичен  агент

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

И з и с к в а н е : К линичната  пътека се счита за завъ рш ена , ако са прилож ени и отчетени  три основни  
д иагностични процедури, от които задъ лж ителн о  ед на посочена в блок 1 923  и ед на  основна  
тер ап ев ти чн а  процедура, посочени в таб л и ц а  К о д о в е  н а  о с н о в н и  п р о ц е д у р и .
С ам о  за д иагно за  с код Е 6 6 .8  се допуска при лаган е  и отчитане на две основни д иагностични и 
ед на основна тер ап ев ти ч н а  процедура.
О сновна процедура 9 2 1 9 1 -0 0  или 9 2 1 9 1 -0 1  се осъ щ ествява при необходим ост и се прилага при 
д иагно сти цир ан е  на С О V I^ -1 9 . Т ази  процед ура се извърш ва при показания и се отчита като  
д опъ лнителна д иагно сти чна процед ура към д ругите д иагностични процедури, посочени във 
всеки д иагно сти чно -л ечеб ен  алгоритъ м  на съ ответната  клинична пътека.

4 . У С Л О В И Я  З А  С К Л Ю Ч В А Н Е  Н А  Д О Г О В О Р  И З А  И З П Ъ Л Н Е Н И Е  Н А  К Л И Н И Ч Н А Т А  П Ъ Т Е К А  

К л и н и ч н а т а  п ъ т е к а  в к л ю ч в а  д е й н о с т и  и у с л у ги  о т  о б х в а т а  н а  м е д и ц и н с к а т а  " Д е т с к а  

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

И зискванията  за наличие на задъ лж ителни звена, ап ар атур а  и специал исти  са в съ ответствие с 
медицински стан д ар т „Ендокринология и болести на о б м я н ата”.

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 ечебн о  зав ед ен и е  за  
извъ нболнична или болнична 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 д етска  ендокринология  
или
К л и ни ка /о тд ел ен ие  по педиатрия III ниво на ком петентност_____________________________

2. Клинична лабо р ато р ия II или III ниво, вкл. извъ рш ване на хорм онал ни изследвания

3. С труктура по о б разна д иагностика  -  рентгенов ап а р а т  за скопия и граф ия

4. Е хограф ски ап а р а т  с въ зм ожност за изсл едване на щ итов ид ната  ж л еза

В сл учаите, когато л ечебн о то  зав ед ен и е  за болнична пом ощ  не р азполага  със собствена  
клинична л або р ато р ия, то следва д а  осигури осъ щ ествяването  на д ей н о ст по клинична  
лабо р ато р ия от съ ответното ниво, опр ед ел ен о  с настоящ ия стан д арт, по договор със  
сам о сто я тел н а  м ед ико-д иагностична л або 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 або р ато р и ята , с която е склю чен договорът, следва да  
бъде разп о ло ж ен а в ед на и съ щ а сград а с б о л н иц ата  или в рам ките  на б о лн иц ата . С  договора  
задъ лж ително  се о б езп ечава  24 -часо в о  осъ щ ествяване на д ей н ости те  по клинична л аборатория  
за нуж дите на структурата  по ендокринология и болести на об м ян ата .



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 е д е н и е  на тер и то р и я та  на н асел ен о то  
място, което отговаря на изискванията за а п ар атур а , оборудване и специалисти  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. Л аб о р ато ри я по им унология________________________________________

2. К Т /М Р Т ________________________________________________________________

3. Л аб о р ато р и я /о тд ел ен и е  по клинична патология__________________

4. М икробиологична лабо р ато р ия на тер и то р и ята  на областта

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  със сп ециал н ост д етска  ендокринология и болести на о б м ян ата  -  п р и теж ав ащ  

квалиф икация по ехограф ия на щ итовидна ж л е за  или
- отд ел ен ие /кл и ни ка  по педиатрия III ниво - чети ри м а лекари  с призната сп ециал н ост по 

педиатрия и наличие в л ечебното  зав ед ен и е  на сп ециал ист по едндокринология или д етска  
ендокринология с квалиф икация за ехограф ия на щ итовидна ж л еза; - л екар  със сп ециал н ост  
клинична л аборатория.

- л екар  със сп ециал н ост по о б разна д иагностика

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

Д е й н о с т и т е  и у с л у ги т е  в о б х в а т а  н а  т а з и  к л и н и ч н а  п ъ т е к а  с е  о с ъ щ е с т в я в а т  н е з а б а в н о  и л и  
се  п л а н и р а т  за  и з п ъ л н е н и е  в з а в и с и м о с т  о т  р а з в и т и е т о , т е ж е с т т а  и о с т р о т а т а  на  
с ъ о т в е т н о т о  з а б о л я в а н е  и о п р е д е л е н и я  д и а г н о с т и ч н о -л е ч е б е н  п л а н .

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 .

1. С п еш н о  л ечен и е  на л ица  с диагностицирани м етаболитни  наруш ени я и в съ стояние на:
1 .1 . м етаб ол итна  криза;
1 .2 . ком атозно състояние;
1 .3 . гърчов синдром;

2. Д иагностично  уточняване, л ечен и е  и о пр ед ел я не  на последващ о тер ап евти чно  
поведение при:
• Х и п о ал б ум и нем и я(сер ум ен  албум ин под 35  г/л) при м алнутриция.
• Т еж ъ к ан ем ичен  синдром  при м алнутриция.
• Х ип окал и ем ия  при м алнутриция.
• Т е ж ка  м алнутриция:

- тегл о  3 0 %  под съ ответното  за  ръста.
• пациенти до 18 години със затл ъ стяване и свръ хтегло с индекс на те л е с н а  м аса (ВМ1) 
над 95  персентил  или под 19, услож нено  със съ рдечно-съ дови, д ихател н и  и/или  
м етабол итно  - ендокринни наруш ения
• пациенти с хронична м алнутриция - сл едо п еративн а  при стриктура на хранопровода, 
гастро-, ен тер о - и колостом а, състояния на сто м аш н а  или чр евна резекция; вродени или 
придобити аном алии на х р ан о см и л ател н ата  систем а (инд екс  на те л е с н а  м аса - ВМ1 под 19  
кг/м 2, загуб а  на тегл о  над 5 %  в последните 1 - 3 м есец а , н ам ал яв ан е  на хр ани тел ни я прием  
с 2 5  %  и повече от този на п р ед ш еств ащ ата  сед м иц а, о б щ  серум ен б елтъ к под 6 0  г/л, 
серум ен албум ин под 35  г/л)
• пациенти с наслед ствени  м етабол итни  забол явания за корекция на тер ап и я та  и л ечени е  
на възникнали услож нения

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 р и е м  и и з го т в я н е  н а  д и а г н о с т и ч н о -л е ч е б е н  п л ан



В зем ан ето  на биологичен м атери ал  за м едико-диагностични изследвания се извърш ва до 4 8  час  
от началото  на хо спи тал и зац и я та . КТ  и М Р Т  -  до 3 ден  от постъ пването. Р адиоизотопни  
изследвания, двойна ед но ен ергий на  рентгенова аб сорб ци ом етрия или рентгеново  
д енси то м етр ия  се извъ рш ват до 3 ден  от постъпването. О б р азни  изследвания, ехограф ия и/или  
биопсия на паращ и то ви дна ж л е за  -  до 72  ч аса  от постъ пването. Контролни клинико -  
л абораторни и образни изследвания се провеж дат до края на болничния престой.

2.1 Л Е Ч Е Н И Е  Н А  М А Л Н У Т Р И Ц И Я

Л еч ен и ето  на първичните ф орм и на б ел тъ чн о -ен ерги й ната  м алнутриция (Б Е М ) е диетично , 
а на вторичните ед но вр ем ен н о  се провеж да л ечени е  на основното забо л яван е  след  неговото  
уточняване.

В началото  на л ечен и ето  е показано частично п арен тер ал но  хр ан ен е , биопродукти  
(цялостна кръв, плазм а, хум ан -ал б ум ин ).

Д и ето л ечен и ето  се провеж да в два етапа:
Първи етап -  опр ед ел я не  на то л ер ан са  към х р ан а . Започва се с м иним ално количество -  

около 5 0 %  от н ор м ата за  въ зрастта и след стаб и л и зир ан е  на тегл о в н ата  крива количеството  
хр ан а  постепенно се увел ичава. Е д и нствен ата  хр а н а  е мляко -  кърм а, хидролизирано, соево или 
нисколактозно.

Втори етап - усилено белтъ чно х р ан ен е . П остеп енн о  се увел ичав а вноса на енергия и 
белтъ ци. О б ем ъ т на х р а н а та  се увел ичав а постепенно до препоръ чания за въ зрастта, а 
белтъ ците до 2 ,5  -  3 ,5  г/кг те гл о /24ч . Е два след това се въ веж дат о стан ал и те  храни , подходящ и  
за въ зрастта. При необходим ост за постигане на оптим ален  енергиен  внос е допустим о  
п од сл аж д ане на хр ани те  с 3%  повече от препоръ чаното  (за  къ рм ачета  и м алки д е ц а ).

При по-голем и д е ц а  м огат д а  се използват готови станд артизирани ен тер ал н и  храни тел ни  
см еси.

Д опъ лнително  се внасят м икрогранулирани п анкреасни  п репарати , поливитам ини, 
м и кроел ем енти , ж ел езн и  препарати .

2 .2  Т Е Р А П Е В Т И Ч Е Н  П О Д Х О Д  П Р И  У С Л О Ж Н Е Н О  Б О Л Е С Т Н О  З А Т Л Ъ С Т Я В А Н Е

Л е ч е н и е  н а  з а т л ъ с т я в а н е  с х и п е р и н с у л и н и з ъ м
1. С ъ ставяне на индивидуален хипокалориен  д иети чен  режим .

2. О п р ед ел я н е  на индивидуален план за ЛФ К.
3. М ед икам ентозн о  л ечени е  с м етф орм ин -  при индикации.

Л е ч е н и е  н а  з а т л ъ с т я в а н е  с н а р у ш е н  гл ю к о з е н  т о л е р а н с

1. С ъ ставяне на индивидуален хипокалориен  д иети чен  план.

2. О п р ед ел я н е  на индивидуален план за ЛФ К.

3. М ед икам ентозн о  л ечени е  с м етф орм ин -  при индикации.

Л е ч е н и е  н а  з а т л ъ с т я в а н е  с а р т е р и а л н а  х и п е р т о н и я

1. С ъ ставяне на индивидуален хипокалориен  д иетичен  режим  с редукция на 
натриевия хлорид.

2. О п р ед ел я н е  на индивидуален план за ЛФ К.

3. М ед и кам ентозн о  л ечени е  с антихипертензивни средства.
Л е ч е н и е  н а  з а т л ъ с т я в а н е  с х и п е р л и п и д е м и я

1. С ъ ставяне на индивидуален хипокалориен  д иети чен  режим .

2. О п р ед ел ян е  на индивидуален план за ЛФ К.

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 според ан ам н ести чн и те  д анн и , клиничната картина, 
биохим ичните, инструм ентал ни, ф ункционални и образни изследвания.

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 .

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/параклинични) и:



М е д и ц и н с к и  к р и т е р и и  з а  д е х о с п и т а л и з а ц и я :
- уточнена диагноза;
- корекция на ж и зн ен и те  показатели;
- стаб и ли зир ан е  на клиничното състояние;
- опр ед ел я не  на тер ап евти чно то  поведение и хигиен н о-ди етичн ия режим .

8. Д О К У М Е Н Т И Р А Н Е  Н А  Д Е Й Н О С Т И Т Е  П О  К Л И Н И Ч Н А Т А  П Ъ Т Е К А

Х О С П И Т А Л И З А Ц И Я Т А  Н А  П А Ц И Е Н Т А  се д окум ентир а в “История на заболяването" (И З ) и в 
част II на “Направление за хоспитализация" - бл. МЗ-НЗОК№7.

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

И З П И С В А Н Е Т О /П Р Е В Е Ж Д А Н Е Т О  К Ъ М  Д Р У Г О  Л Е Ч Е Б Н О  З А В Е Д Е Н И Е  С Е  Д О К У М Е Н Т И Р А  В:
- “История на заболяването";
- част III на “Направление за хоспитализация" - бл. МЗ-НЗОК№7;
- епикриза -  получава се срещ у подпис на п ациен та  (роди тел я /н асто й ни ка), отразен  в ИЗ.

Д Е К Л А Р А Ц И Я  З А  И Н Ф О Р М И Р А Н О  С Ъ Г Л А С И Е  (Д о к у м е н т  № .................................) -  подписва от
п ациен та  (р о ди тел я /н асто й ни ка) и е н ер азд ел н а  част от “История на заболяването".

Д О К У М Е Н Т  №  4

И Н Ф О Р М А Ц И Я  З А  П А Ц И Е Н Т А  (Р О Д И Т Е Л Я  /Н А С Т О Й Н И К А /П О П Е Ч И Т Е Л Я )

Н ед о хр анв ане  (м алнутриция) им а то гава, когато за известен период от врем е нуж дите на 
о рганизм а от енергия и градивни м атери ал и  не са били покривани от п р и ем ан ата  хр ана . П о - 
стар ите  класиф икации опр ед елят два вида недохранване:

• ти п  М а р а з ъ м , при който им а недостиг на всички хр ани тел ни  ел ем ен ти  (енергийни и 
белтъ чни) в почти ед накв а  степен , и

• ти п  К в а ш и о р к о р , при който им а недостиг на протеини.

С поред  съ врем енните схващ ания във всички случаи на н едо хр анв ане им а недостиг и на 
д в ата  ком понента -  енергия и протеини, т. е. не м ож е д а  съ щ ествува недостиг сам о на протеини  
или сам о на енергия . По тази  причина е по-точно д а  се говори за протеинноенергийно  
н едо хр анв ане (П Е Н ) с прео б л ад аван е  на единия от ком понентите . П ричините за развитие на 
н едо хр анв ане са много. Н ай -о б щ о  м огат д а  се о б единят в няколко групи:

• н ам ал ен  апетит;

• наруш ено  усвояване на хр а н а та  -  хр ан о см и л ан е  или резорбция;
• големи загуби -  рани, ф истули на хр ано см и л ател н и я  тр акт, наруш ени кожни повърхности

и др.;
• наруш ени (заб авен и) ан або л ни  процеси и синтез на протеини;
• засилен  катаболизъ м .

Когато  говорим за  про теи нн о -ен ергий но  н едо хр анв ане тр яб в а задъ лж ително  д а  правим  
разлика м еж ду обикновено гладуване и н едо хр анв ането  в условия на стрес.

О б и к н о в е н о  гл а д у в а н е

П р едставл ява частично или пълно прекр атяван е  вноса на хр ани тел ни  енергийни  
източници б ез д а  им а някаква причина, която д а  повиш ава о б ичайните разходи на енергия и 
градивни ел ем ен ти . Ч овеш кият организъм  е устроен д а  понася д об р е дълго гладуване, като  
използва своите резерви от м азнина и белтъ ци и в съ щ ото врем е пуска в ход  м еханизм и , които  
н ам ал яв ат разхода на енергия и зап азв ат тел е с н и те  протеини.

М Е Т А Б О Л И Т Н И  П Р О М Е Н И  П Р И  П Ъ Л Н О  Г Л А Д У В А Н Е

• Засилено отделяне на Катехоламини (КА) и Глюкагон, намалено отделяне на Инсулин 
през първите 4 8  -  72  часа  -  то ва води до заси л ен а  гликогенолиза и липолиза;

• Разход на енергия (енер ги ен  разход в покой) -  нараства до 48 -м и  час, след което започва  
д а н ам ал ява и към 5-ти  до 7 -м и д ен сп ад а  под изходното ниво.

• Доставка на Гпюкоза



Г л и к о ге н о л и з а  през първите 2 4  часа  (изчерпват се д еп а та )

Г л ю к о н е о ге н е з а  (Г Н Г ) от ам инокиселинни прекурсори. В началото  Г Н Г  е много  
интензивна, като м ож е д а  д остигне до р азгр аж д ан ето  на 75  д белтъци (~ 3 0 0  д м ускулна тъ кан на 
д ен ). О коло 5 -тия  ден  настъ пва ад аптац и я  на клетките в Ц Н С  към използване на кетони като  
основен източник на енергия , което води до н ам ал яв ан е  на Г Н Г  с около 2 /3 .

О т  гл и ц е р о л , получен при л ипол изата .

О т  Л а к т а т  -  цикъл на Кори.
П о -н ататъ к следва постепенно д о н астр о йван е  на о рганизм а към използване на кето тел ата  

като основен източник на енергия и д опъ лнително  нам ал яван е  на разход ите. С ъ щ и те процеси  
настъ пват и при частично гладуване.

О С Н О В Н И  Ж И З Н Е Н И  С И С Т Е М И

М е н т а л н и  ф у н к ц и и

Н а р уш ав ат  се от недостиг на Т М а т т е  (В 1), В 12, С а , М д ,Р 0 4 . П роучванията на К е у з , В го гек  
и др. върху здрави доброволци и на НШ при клинични пациенти  категорично са д оказал и , че  
н едо хр анв ането  води до  развитие на р азд р азн ител н ост и д епр еси я , които прем ин ават при 
въ зстановяване на хр ан ен ето .

С ъ р д е ч н о -с ъ д о в а  и б ъ б р е ч н а  ф у н к ц и и

Т еж ко то  нед о хр анв ане  и н ам ал яван ето  на тел есн о то  тегл о  водят до пропорционално  
н ам ал яв ан е  о б ем а на съ рцето (р азм ер а ), като ~ 4 0 %  от него се дължи на за губ ата  на м иокард на  
тъ кан, а о стан ал ата  част е за  см етка на н ам ал ен  обем  на съ рдечните кухини. З агуб ата  на 
м иокардна м аса води до н ам ал яв ан е  на М О С , брадикардия и хипотензия. П олучава се  
пери ф ерн а ци ркулаторна недостатъ чност, която м ож е д а  причини н ам ал яв ан е  на бъ бречния  
кръвоток и гло м ер ул ната  ф илтрация. Н едостигъ т на вит. В6 задъ лб о чава съ рдечната  
недостатъ чност, а ел ектр о ли тн ите  наруш ени я са предпоставка за развитието  на ритъмни  
наруш ения.

Д и х а т е л н а  с и с т е м а

Н ам ал я в ан ето  на м ускул ната  м аса с ~ 2 0 %  наруш ава  структурата  и р аб отата  на 
д и х а те л н а та  м ускулатура (м еж д ур еб р ен а  и д и аф р агм а). С ъ стоянието  на теж ко  н едохранв ане  
отслабва д ихател н ия отговор към хипоксия и хиперкапния.

Н астъ пват д еген ер атив ни  пром ени и в бело д ро б н ите  тъ кани. Всичко то ва в съ четание с 
н ам ал ени я  им унитет и н а р уш ен ата  д р е н а ж н а  ф ункция на ресничестия еп ител  повиш ава силно  
риска от застойни пневм онии. При п ациен ти те  на И Б В  отвикването  от ап а р а т  е много затруднено .

Х р а н о с м и л а т е л н а  с и с т е м а

П рисъ ствието  на хр ан а  в чревния лум ен стим улира р астеж а  и под м яната  на ен тер оц итите  
и колоноцитите. При дълго гладуване и Т П Х  клетките на ч р ев н ата  л игавица атр о ф ир ат, нам ал ява  
р азм ера  на чревните вили и д ъ л б очи ната  на криптите. Т ов а влош ава усвояването  на липиди, 
д изахари ди и глю коза. Н а м а л е н а та  сто м аш н а, п анкр еати чна и ж лъ чна секреция, както и 
пром ените в чр евн ата  ф лора, зад ъ л б о чават д опъ лнително  м ал аб со рб ци ята . Всички тези  
пром ени н ар уш ав ат б ар и ер н ата  ф ункция на ч р ев н ата  л игавица и съ здават условия за  
прем ин аван е  на бактерии и токсини към кръвта. Т ов а  се получава в много по-голям а степен при 
пациен ти те  в критични състояния. Б актер и ал н ата  тр ан сло кац ия е основен ф актор  при 
развитието  и под д ъ рж ането  на систем ното въ зпаление.

Т е р м о р е гу л а ц и я

Т еж ко то  н едо хр анв ане и за губ ата  на тегл о  н ар уш ав ат а д ап тац и я та  към ниски тем пер атур и , 
като отсл аб ват те р м о ге н е за та  и п ери ф ер н ата  вазоконстрикция. Това води до много по-лесно  
настъ пване на хипо тер м и я при пациенти с недохранване.

И м у н н а  с и с т е м а

П отиска се клетъчния им унитет и нам ал ява  въ зм ожностите за съпротива срещ у инф екции. 
Н ам ал я в а  общ ия брой на лим ф о ци ти те , н ай -в ече  за  см етка  на Т  клетъ чната линия. Р азвива се  
и атроф ия на ти м уса. Н ар уш ен и я та  в си стем ата  на ко м п лем ента водят до о тсл аб ване на 
ф агоц и то зата , хем о такси са  и д и р ектн ата

б актер и ал н а  клетъ чна деструкция . З ар аств ан ето  на раните е много забав ено .
С т р а т е ги я  н а  х р а н и т е л н а т а  п о д д р ъ ж к а

• П ац и ен ти те  с П Е Н , на които предстои планова хирургия се нуж д аят от хр ан и тел н а  
поддръ жка в продъ лж ение на 2  -  3 седм ици. П р ов еденото  клинично д охр ан в ан е  щ е пом огне за  
въ зстановяване на д еф и ц и та  от витам ини, м инерали и в м алка степен  за увел ичав ане  на 
тегл ото . Т ов а об аче  е достатъ чно за подобряване ф ункциите на организм а и н ам ал яв ан е  риска  
от услож нения.



• П ац и ен ти те  с П Е Н , които са претърпели сп еш н а хирургия, тр яб в а д а  получат хр ан и тел н а  
поддръ жка възможно най-бъ рзо в сл едоперативния период.

• П ац и ен ти те  с П Е Н  в критично съ стояние трябва задъ лж ителн о  д а  получават хр ан и тел н а  
поддръ жка наред  с л ечени ето  на основния проблем .

• П ац и ен ти те  без П Е Н , при които се очаква д а  не м огат д а  п ри ем ат хр ан а  за  повече от 7 
дни поради забо л яван ия или в сл едоперативния период, тряб в а същ о д а  получат хр ан и тел н а  
поддръ жка.

• П аци енти , които претъ рпяват м ногократни опер аци и  тряб в а д а  пол учават непрекъ сната  
хр ан и тел н а  поддръжка.

• Н а  пациен ти те  с П Е Н , на които се н ал агат м ногократни спеш ни операции зарад и  
н еразр еш ен и  коремни инф екции, ф истули и др. тр яб в а д а  бъде осигурен период на захран ван е , 
съ четан с по-висока ф изическа  активност. По този начин в продъ лж ение на няколко м есец а  се 
натрупва м ускулна м аса и се подобрява хр ани тел но то

съ стояние. Т ов а  е важно условие за успеха на о ко нчател н ата  операция.

• Ако о пер ати в н ата  н ам еса  не м ож е да се отлож и, нейният разм ер  и радикалност трябва  
д а бъ дат съ образени с въ зм ожностите на о рганизм а д а  понесе м етаб ол итно то  н атоварване, 
предизвикано от опер ати вн ата  травм а.

Затлъ стяван ето  представлява съ стояние на преком ерно н атрупв ане на м астна тъкан в 
о рганизм а. В зависим ост от степ ен та  на това н атрупване, съ стоянието  се класиф ицира като  
наднорм ено  тегл о , или като затл ъ стяване, п ред став ляващ и различни степени  на здравен риск. 
За цел ите на практиката , о ц ен ката  на тел есн о то  тегл о , се прави най -често  посредством  индекса  
на те л е с н а та  м аса -  И Т М  (наричан същ о индекс на ^ие^ею^). С ъ щ и ят се изчислява по 
ф орм улата:

Т ел есн о  тегло  (кд)

И Т М  = .............................................................= ( к д /т 2 )
(Ръ ст в т ) 2

К л а с и ф и к а ц и я

П однорм ено  тегло  

Н ор м ал но  тегло  

Н адн ор м ено  тегло  

Затл ъ стяван е  I степен  

Затл ъ стяван е  II степен  

Затл ъ стяван е  III степен

И Т М  ( к д /т 2 )  Р и с к  о т  с ъ п ъ т с т в а щ и  з а б о л я в а н и я

< 1 8 .5  Н исък (съ щ ествува увеличен риск от други  
клинични проблем и)

1 8 .5  -  2 4 .9  Нисък

2 5 .0  -  2 9 .9  Увеличен

3 0 .0  -  3 4 .9  У м ер ен о  висок

3 5 .0  -  3 9 .9  Висок

4 0 .0  М ного висок

Затлъ стяван ето  е р езул тат от н аруш ено  равновесие м еж ду енергийния внос чрез хр ан ата  
и ен ерго разхо д а  на индивида. Ч еста  причина за то ва съ стояние е свръ ххраненето , т .е . прием на 
повече от необ хо д и м ата  за  основната  обм яна и за  д в и гател н ата  активност енергия.

С връ хконсум ацията на ен ергий на хр ан а  м ож е д а  се дължи на психологически, 
н аследствени  и хорм онал ни ф актори. И звестен  е ф актъ т, че индивиди с наслед ствена  
о б р ем енен о ст са п ред разполож ени в по-висока степен  към затл ъ стяван е. Дори лекото  
повиш аване на тел есн о то  тегло  увел ичав а заб о л ев аем о стта  и см ъ ртността от м етаболитни  
(свързани с о б м ян ата  на в ещ еств ата) наруш ения.

Затлъ стяван ето  е на второ място след тю тю н оп уш ен ето  като причина за  преж д ев рем енн а  
смърт. Д о казан а  е връ зката м еж ду затл ъ стяван ето  и ред заболявания: сърдечно-съ дови, 
неинсулин зависим  захар ен  д и а б е т  (тип 2 ), злокачествени  забо л яван ия (рак), респираторни  
(д ихателн и) проблем и, скел етно-м ускул ни болести, психосоциални проблем и.

В България, процентъ т на ж ен и те  със затл ъ стяване е приблизително 3 5 % , на м ъ ж ете -  
2 5 % , на д е ц а та  и ю нош ите -  1 0 -1 2 % . Високо степенното  затл ъ стяване е д ва пъти по-често  сред  
ж ен и те , в ср авнени е с м ъ ж ете.

Най-добрият подход в лечението на затлъстяването, е комплексният, т .е . този, 
който повлиява и д вете  страни на енергийното  равновесие -  пониж аване прием а и ув ел ичав ане  
разхода на енергия . Т а ка  ком плексните програм и за проф илактика и л еч ен и е  на този здравен  
проблем  вклю чват пром яна в начина на ж ивот с няколко основни ел ем енти:

Д иетични режим и -  р естриктивно-енергий ни те диетични режим и са в основата  на повечето  
програм и за л еч ен и е  на затл ъ стяването .

http://dieti.gbg.bg/tema.asp?razdel=9&temaN=46
http://dieti.gbg.bg/tema.asp?razdel=9&temaN=48
http://dieti.gbg.bg/tema.asp?razdel=9&temaN=52


Д ви гател н а  активност -  предотвратява адаптивното  пониж аване на о сновната  обм яна, в 
отговор на ограничения енергиен  прием.

П ром яна в хр ан и тел н и те  навици -  правилен реж им  на хр анен е; избягване на пикантните  
подправки и солта; достатъ чно питейна вода и течности; ниска консум ация на м азн и н и , алкохол  
и прости захари; м алом ерни порции.

http://dieti.gbg.bg/tema.asp?razdel=4&temaN=22
http://dieti.gbg.bg/tema.asp?razdel=4&temaN=20
http://dieti.gbg.bg/tema.asp?razdel=4&temaN=24
http://dieti.gbg.bg/tema.asp?razdel=3&temaN=17


П Р И  Д Е Ц А  Д О  2 8  Д Е Н

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

Д р у ги  а н е м и и , с в ъ р з а н и  с х р а н е н е т о
Включва: м егал об л астн а  ан ем ия , н еп о д д ав ащ а  се на л ечени е  с витам ин В12  

ф олати

^ 5 3 .0 А н е м и я , п р и ч и н е н а  о т  б е л т ъ ч е н  н е д о и м ъ к
А нем ия от недоим ък на ам инокиселини  
О р о тац и д ур ей на  анем ия  
Не включва: С индром  на ^е5сП-NуПап (Е 7 9 .1 )

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 р о м а т н и т е  а м и н о к и с е л и н и

Е 7 0 .0 К л а с и ч е с к а  ф е н и л к е т о н у р и я

Е 70.1 Д р у ги  в и д о в е  х и п е р ф е н и л а л а н и н е м и и

Е 7 0 .2 Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  т и р о з и н а
А лкаптонурия
Х ип ертир о зи нем ия
О хроноза
Тирозинем ия
Тирозиноза

Е 7 0 .3 А л б и н и з ъ м
А лбинизъ м :

•  очен
•  очно-кож ен  
С индром  на:

•  С П е ^ а к (-3 1 е т Ь п п с к )-^ д а 5 М
•  СГ055
•  Н е гт а п з к у -Р и д ю к

Е 7 0 .8 Д р у ги  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 р о м а т н и т е  а м и н о к и с е л и н и
Р азстройства на:

•  о б м ян ата  на хистидина
•  о б м ян ата  на трип то ф ан а

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 .0 Б о л е с т  н а  “ у р и н а  к а то  к л е н о в  с и р о п ”

Е 71.1 Д р у ги  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
Х и п ерл евц ин -изо л ев цин ем и я  
Х ип ерв ал и нем ия  
И зов алер иан о ва  аци дем ия  
М ети л м ал он о в а  ацидем ия  
П ропионова ацидем ия

Е 7 1 .2 Р а з с т р о й с т в о  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 , 
н е у т о ч н е н о

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 ускул ната  кар ни ти н-п ал м и ти л тр ан сф ер аза  
М и тохондриални и пероксизом ни болести  
Не включва: б о лест на Р е 1 з и т  (С 6 0 .1 )

болест на З сМ ю ег (С 3 7 .0 )  

синдром на 2е11шедег ^ 8 7 . 8 )



Д р у ги  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  
Не включва: отклонения от норм ата без изявено забо л яван е  (Р 7 0 — Р 8 9 )  

разстройства на:
•  о б м ян ата  на ар ом атн ите  ам иниокиселини (Е 7 0 .— )
•  о б м ян ата  на ам и ноки сел ините с разкл онена верига (Е 7 1 .0 — Е 7 1 .2 )
•  о б м ян ата  на м астни те  киселини (Е 7 1 .3 )
•  б м я ната  на пурина и пирим идина (Е 7 9 .— ) 

подагра (М 1 0 .— )

Е 7 2 .0  Р а з с т р о й с т в а  н а  т р а н с п о р т и р а н е т о  н а  а м и н о к и с е л и н и
Ц истиноза
Цистинурия
С индром  на Р а п с о т (-д е  Т о т ) (^ е Ь г е )
Б олест на Наг!пир  
С индром  на ^ош е
Не включва: разстройства на о б м ян ата  на тр и п то ф ан а  (Е 7 0 .8 )

Е 72.1  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 я р а -с ъ д ъ р ж а щ и т е  а м и н о к и с е л и н и
Ц истатионинурия  
Х ом оцистинурия  
М етио ни нем ия  
Д еф и ц и т на сулф итоксидаза  
Не включва: д еф и ц и т на тр ан ско бал ам и н  II ^ 5 1 . 2 )

Е 7 2 .2  Р а з с т р о й с т в а  в м е т а б о л и т н и я  ц и к ъ л  н а  у р е я т а
А ргининем ия
А ргининосукцинова ацидурия
Ц итрол инем ия
Х и п ерам о ни ем и я
Не включва: разстройства на о б м ян ата  на орнитина (Е 7 2 .4 )

Е 7 2 .3  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  л и з и н а  и х и д р о к с и л и з и н а
Глутарова ацидурия  
Х ид роксилизинем ия  
Х ип ерл изин ем и я

Е 7 2 .4  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  о р н и т и н а
О рн итин ем ия (тип I, II )

Е 7 2 .5  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл и ц и н а
Х иперхидроксипрол инем ия  
Х ип ерп р о ли нем ия (тип I, II)
Н екето но ва  хипер гл иц инем ия  
С арко зинем ия

Е 7 2 .8  Д р у ги  у т о ч н е н и  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
Р азстройства:
•  на о б м ян ата  на р -ам и но ки сели ни те
•  в у-глутам иловия цикъл Н е п о н о с и м о с т  къ м  л а к т о з а

Е 7 3 .0  В р о д е н  н е д о и м ъ к  н а  л а к т а з а

Е 73.1  В т о р и ч е н  н е д о и м ъ к  н а  л а к т а з а

Е 7 3 .8  Д р у ги  в и д о в е  н е п о н о с и м о с т  къ м  л а к т о з а

Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  в ъ гл е х и д р а т и т е  
Не включва: повиш ена секреция на глю кагон (Е 1 6 .3 )

захар ен  д и а б е т  (Е 1 0 — Е 14) 
хипогликем ия Б Д У  (Е 1 6 .2 )

_________________________ м укополизахаридоза (Е 7 6 .0 — Е 7 6 .3 )_____________________________



Е 7 4 .0  Б о л е с т  н а  н а т р у п в а н е т о  н а  гл и к о ге н
С ъ рдечна гликогеноза  
Б олест на:
•  А пд егзеп
•  С оп
•  РогЬез
•  Н егз
•  М сАгдю
•  Р о т р е
•  Таип
•  V оп ^ е г к е
Н едоим ъ к на чернод роб на ф осф орилаза

Е 74.1  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  ф р у к т о з а т а
Е сен ц и ал н а  ф руктозурия
Н едоим ъ к на ф р укто зо -1 ,6 -д и ф о сф атаза
Н асл ед ств ен а  непоносим ост към ф руктоза

Е 7 4 .2  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  га л а к т о з а т а
Н едоим ъ к на галактокиназа  
Галактозем ия

Е 7 4 .4  Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  п и р у в а т а  и гл ю к о н е о ге н е з а т а
Н едоим ъ к на:
•  ф осф оенолпируват карбоксикиназа
•  пируват:

• карбоксилаза  
•  д ехи д р о геназа  

Не включва: с ан ем ия ^ 5 5 . — )

Е 7 4 .8  Д р у ги  у т о ч н е н и  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  в ъ гл е х и д р а т и т е
Е сенц иал на  пентозурия  
О ксало за  

О ксалурия  
Р ен ал н а  глю козурия

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  на  
н а т р у п в а н е  н а  л и п и д и т е

Е 7 5 .0  Г а н гл и о з и д о з а  С М 2
Б олест на:
•  ЗапдПоИ7
•  Т а у -З асИ з
•  С М 2  ганглиозидоза:
•  Б Д У
•  при възрастни
•  ю венилна

Е 75.1  Д р у ги  га н гл и о з и д о з и
Ганглиозидоза:
•  Б Д У
•  С М  1
•  С М  3

М уколипидоза IV

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 аисП ег
•  КгаЬЬе



•  № е т а п п -Р ю к  
С индром  на РагЬег 
М етахр о м ати чн а  левкодистроф ия  
Н едоим ъ к на сул ф атаза
Не включва: ад ренолевкод истроф ия [А д ^ зо п -З с М ю е г] (Е 7 1 .3 )

Е 7 5 .3 С ф и н го л и п и д о з а , н е у т о ч н е н а

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
•  Зр^еIтеуе^-Vод^

Е 7 5 .5 Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  н а т р у п в а н е т о  н а  л и п и д и
Ц ер еб р о тен д и н о зн а  хо л естер о за  ^ а п  В од аегР ЗсМ егег-Е рз^ет] 
Б олест на М о 1 т а п

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл ю к о з а м и н о гл и к а н и т е

Е 7 6 .0 М у к о п о л и з а х а р и д о з а , т и п  I
С индром и на:
•  Ниг1ег
•  Н и г ю г -З с ^ е
•  З с ^ е

Е 76.1 М у к о п о л и з а х а р и д о з а , ти п  II
С индром  на Нип1ег

Е 7 6 .2 Д р у ги  м у к о п о л и з а х а р и д о з и
Н едоим ъ к на р -глю куронидаза  
М укопол изахарид оза, типове III, IV , V I, V II 
С индром  на:
•  М а го 1 е а и х ^ а т у  (л ек)(теж ъ к)
•  М о щ и ю (-по д о б ен )(кл аси чески )
•  З ап Ш р р о  (тип В )(тип С )(ти п  ^ )

Е 7 6 .8 Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл ю к о з а м и н о гл и к а н и т е

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл ю к о п р о т е и н и т е

Е 7 7 .0 Д е ф е к т и  в п о с т т р а н с л а ц и о н н а т а  м о д и ф и к а ц и я  н а  л и з о з о м н и т е  е н з и м и
М уколипидоза II [Рклетъ чна болест]
М уколипидоза III [псевдо- Ниг1ег полидистроф ия]

Е 77.1 Д е ф е к т и  в р а з гр а ж д а н е т о  н а  гл ю к о п р о т е и н и т е
А спартилглю козам инурия
Ф укозидоза
М ан н озид оза
С иал ид о за  [м уколипидоза I]

Е 7 7 .8 Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  гл ю к о п р о т е и н и т е

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  л и п о п р о т е и н и т е  и д р у ги  л и п и д е м и и
Не включва: сф инголипидози (Е 7 5 .0 — Е 7 5 .3 )

Е 7 8 .0 Ч и с т а  х и п е р х о л е с т е р о л е м и я
Ф ам ил на хи п ер хол естер о лем ия  
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия на Ргейпскзоп, тип Ма 
Х и п ер б етал и по п р о теи нем и я  
Х ип ерл ип ид ем и я , група А
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия с л и п о п р о теи н и  с ниска п л ъ тн о с т [^ ^^ ]



Е 78.1 Ч и с т а  х и п е р гл и ц е р и д е м и я
Е нд огенна хипер гл иц ери дем ия  
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия на Р геФ ю кзоп , тип IV  
Х ип ерл ип ид ем и я , група В 
Х и п ер п р еб етал и п о п р о теи н ем и я
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия с липопротеини с много ниска плъ тност [V ^ ^ ^ ]

Е 7 8 .2 С м е с е н а  х и п е р л и п и д е м и я
О б ш и р н а  или п л ав ащ а бетал ип о пр о теин ем и я  
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия на Р геФ ю кзоп , тип МЬ или III 
Х и п ер б етал и п о п р о теи н ем и я  с преб етали по п ро теи нем ия  
Х ип ер хо л естер о л ем и я  с ендо генна хипер гл иц ери дем ия  
Х ип ерл ип ид ем и я , група С  
Т уб еро -ер уп тив на  ксантом а  
Х а п Ш о т а  Ш Ь е го зи т

Не включва: цер еб р отенд ин о зн а  хо л естер о за  [Vап В од аегР З сП егег-Е рз^ет] (Е 7 5 .5 )

Е 7 8 .3 Х и п е р х и л о м и к р о н е м и я
Х ип ерл ип о пр о теи нем ия на Р геФ ю кзоп , тип I или V  
Х ип ерл ип ид ем и я , група ^
С м е с е н а  хипер гл иц ери дем ия

Е 7 8 .4 Д р у ги  х и п е р л и п и д е м и и

Е 7 8 .6 Н е д о и м ъ к  н а  л и п о п р о т е и н и
А б етал и по п ро теин ем ия
Н едоим ъ к на липопротеини с висока плътност
Х и п о ал ф ал ип оп р о теин ем и я
Х и п об етал и по п ро теи нем и я  (ф ам ил на)
Н едоим ъ к на л е ц и ти н -хо л естер о л -ац и л тр ан сф ер аза  
Т ан ж ер ска  болест

Е 7 8 .8 Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  л и п о п р о т е и н и т е

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  п у р и н а  и п и р и м и д и н а
Не включва: камък на бъ брека (N 2 0 .0 )

ком бинирани им унонедоим ъ чни разстройства ^ 8 1 . — ) 
подагра (М 1 0 .— ) 
оротацид урична ан ем и я  ^ 5 3 . 0 )  
пигм ентна ксеродерм ия ^ 8 2 . 1 )

Е 79.1 С и н д р о м  н а  ^ е з с И -N у И а п

Е 7 9 .8 Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  п у р и н а  и п и р и м и д и н а

Н асл ед ств ен а  ксантинурия

Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  п о р ф и р и н а  и б и л и р у б и н а

Е 8 0 .0 Н а с л е д с т в е н а  е р и т р о п о е т и ч н а  п о р ф и р и я
В родена ер итр о поетична порф ирия  
Е ритропоетична протопорф ирия

Е 80.1 П о р ф и р и я  к у т а н е а  т а р д а

Е 8 0 .2 Д р у ги  п о р ф и р и и
Н асл ед ств ен а  копропорф ирия  
П орф ирия:
•  Б Д У
•  остра ин тер м и тен тн а (чернод робна)

При необходим ост от ид ен тиф и цир ан е  на причината се използва д опъ лнителен  
код за външни причини (клас X X ).



Р а з с т р о й с т в а  н а  м и н е р а л н а т а  о б м я н а
Не включва: ал и м ен тар ен  недоим ъ к на м инерални вещ ества (Е 5 8 — Е 61) 

разстройства на п аращ и то в и д н ата  ж л е за  (Е 2 0 — Е 21) 
недоим ъ к на витам ин ^  (Е 5 5 .— )

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 е п к е з  (б о л ест на къдравите коси) (б о л ест на сто м ан ен ите  коси) 
Б олест на М Лзоп

Е 8 3 .2 Р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  ц и н к а
Е нтеро п атен  акр о д ер м атит

Е 8 3 .4 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 а гн е з и я
Х и п ер м агн езем и я

Х и п о м агн езем и я

Д р у ги  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  в е щ е с т в а т а
Не включва: хистиоци тоза  X  (хронична) Р 7 6 .0 )

При необходим ост от ид ентиф и цир ане на л екарствен ото  средство, предизвикало  
разстройство на о б м ян ата  на вещ ествата , се използва допъ лнителен  код за  
външни причини (клас X X ).

Е 88.1 Л и п о д и с т р о ф и я , н е к л а с и ф и ц и р а н а  д р у га д е
Липодистроф ия Б Д У
Не включва: болест на М М р р ю  (К 9 0 .8 )

Е 8 8 .2 Л и п о м а т о з а , н е к л а с и ф и ц и р а н а  д р у га д е
Л ипом атоза:
•  Б Д У
•  б о л езнен а  р е г с и т ]

Е 8 8 .8 Д р у ги  у т о ч н е н и  р а з с т р о й с т в а  н а  о б м я н а т а  н а  в е щ е с т в а т а
А д ен ол ип о м атоза  на ^аипо^5-Веп5аийе  
Т  рим етилам инурия

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

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

Ком пю тъ рна том ограф ия на глава Б Д У  
Не включва: компю търна том ограф ия:

•  при спирална ангиограф ия (5 7 3 5 0  [1966]) при скан ир ане  на:
•  гръден кош  (5 7 0 0 1 ,5 7 0 0 7  [1957])

•  и корем (5 7 0 0 1 -0 1 ,5 7 0 0 7 -0 1  [1957])
•  л ицев а кост и околоносен синус (5 6 0 3 0 -0 0 , 5 6 0 3 6 -0 0  [1956])
•  средно ухо и тем п о р ал н а  кост (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  [1955])
•  орбита (5 6 0 1 3 -0 2 , 5 6 0 1 3 -0 3  [1954])
•  питуитарна ям ка (5 6 0 1 0 -0 2 , 5 6 0 1 0 -0 3  [1953])

5 6 0 0 1 -0 0  Ком пю тъ рна том ограф ия на мозък

5 6 0 0 7 -0 0  Ком пю тъ рна том ограф ия на мозък с ин травенозна контрастна м атерия  
Ком пю тъ рна том о гр аф ия на мозък без, след това с венозен контраст

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

Не включва: на ш иен гръ бнак (5 8 1 0 0 -0 0  [1968])



5 7 9 0 1 -0 0 Р ентген о гр аф ия на череп  

Включва: калвариум
Не включва: ц еф ал о м етр и я  (5 7 9 0 2 -0 0 , 5 7 9 3 0 -0 0 , 5 7 9 3 3 -0 0  [1967]) 
такав а  на:
•  м астоидна кост (5 7 9 0 6 -0 0  [1967])
•  околоносен синус (5 7 9 0 3 -0 0  [1967])
•  петрозна тем п о р ал н а  кост (5 7 9 0 9 -0 0  [1967])

Р е н т ге н о гр а ф и я  н а  гр ъ б н а ч е н  с т ъ л б , > 2 о т д е л а

5 8 1 1 5 -0 0

Включва: ф ункционални гледни точки
такав а  от 2, 3 или 4  от сл ед н ите  гръбначни отдела:
•  цервикален
•  лум босакрал ен
•  сакрококцигеален
•  то р акал ен

Р ентген о гр аф ия на гръ бначния стълб, 3 отдела

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

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

Включва: бронх

д и аф р агм а  
сърце  
бял дроб  
ед иастинум  

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

Р е н т ге н о гр а ф и я  н а  р а м е н е н  о тд е л

5 7 7 0 0 -0 0  Р ади огр аф ия на рам о или скапула

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

57 5 1 2 -0 1  Р ентген о гр аф ия на лакъ т и п ред м и ш ница

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

5 7 5 1 2 -0 3  Р ентген о гр аф ия на д л ан , пръсти и китка

И з с л е д в а н е  н а  ко с ти

5 8 3 0 0 -0 0  Р ентгеново  изсл едване костна възраст на китка и коляно

Р е н т ге н о гр а ф и я  н а  т а з

5 7 7 1 2 -0 0 Р ентген о гр аф ия на та зо б е д р е н а  става  
Не включва: контрастна артр о гр аф ия (5 9 7 5 1 -0 0  [1985]) 

такав а  на ф ем ур н а  ш ийка (5 7 5 1 8 -0 0  [1983])

5 7 7 1 5 -0 0 Р ентген о гр аф ия на таз  
Р ади огр аф ия на тазов  вход
Не включва: радиограф ска пелвим етрия (5 9 5 0 3 -0 0  [1981])



Р а д и о гр а ф и я  н а  д о л е н  к р а й н и к

5 7 5 1 8 -0 0  Р ентген о гр аф ия на ф ем ур  

Р ади огр аф ия на бедро

Не включва: такав а  при въ треш на ф иксация на ф ем о р ал н а  ф рактура (5 7 7 2 1 -0 0  
[1981])

57 5 1 8 -0 1  Р ентген о гр аф ия на коляно
Не включва: изсл едване костна възраст на коляно и китка (5 8 3 0 0 -0 0  [1984]) 

5 7 5 1 8 -0 2  Р ентген о гр аф ия на подбедрица

Р а д и о гр а ф и я  н а  д о л е н  к р а й н и к

5 7 5 2 4 -0 4  Р ентген о гр аф ия на глезен и стъпало

1 9 4 0  У л т р а з в у к  н а  гл а в а  и ш и я

Вклю чва задъ лж ително:

5 5 0 3 2 -0 0  Ултразвук на шия
Не включва: д упл екс  скан на каротидни съдове (в и ж  блокове [1944] и [1946])

У л т р а з в у к  н а  с ъ р ц е

Е хокардиограф ия  

Включва: такъв изпълнен:
•  използвайки:

•  м ап ир ан е  с цветен поток
•  Д о пл ер  техники (продъ лж ителна вълна) (п ул сир ащ а вълна)
•  м еханично  секторно сканиране
•  тр ан сдю сер  с ф азово излъчване

•  с видео запис
5 5 1 1 3 -0 0  М -р еж и м  и двуизм ерен  ултразвук на сърце в реално  врем е

У л т р а з в у к  н а  к о р е м  и л и  та з

5 5 0 3 6 -0 0  У лтразвук на корем

Включва: сканиране на уринарен  тр акт  
Не включва: корем на стен а (5 5 8 1 2 -0 0  [1950])

при съ стояния, свързани с б р ем ен но ст (5 5 7 0 0  [1943], 5 5 7 2 9 -0 1  [1945])

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 агнитно  р езонансна том о гр аф ия на мозък
Не включва: функционално магнитно резонансно изследване на мозък 
(90901-09 [2015])______________________________________________________________

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 ектр о ен ц еф ал о гр аф и я

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

9 1 9 2 9 -0 0  М икроскопско изсл едване на проба от ухо, нос, гърло и л ари нкс за  б актер иал н а  
нам азка

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

9 1 9 2 9 -0 1  М икроскопско изсл едване на проба от ухо, нос, гърло и л ари нкс за култура



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

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

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

9 2 1 8 4 -0 0  М икроскопско изсл едване на проба от тр ахея , бронх, плевра, бял дроб, друга  
гръдна проба и хр ачка  за б актер и ал н а  нам азка

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

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

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

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

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

9 1 9 3 7 -0 0  М икроскопско изсл едване на кръв за б актер и ал н а  н ам азка

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

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

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

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

1 9 2 3  Д и а гн о с т и ч н и  т е с т о в е , и з м е р в а н и я  и л и  и з с л е д в а н и я , к р ъ в  и к р ъ в о т в о р н и  о р га н и

Вклю чва задъ лж ително  всяко едно от сл едните изследвания:
9 1 9 1 0 -0 4  Кръвна картина -  поне осем  или повече от посочените показатели:
хем оглобин , еритроцити, левкоцити, хем атокр и т, тр о м боцити , М ^ ,  М С Н , М С Н С
9 1 9 1 0 -0 5  Д и ф ер ен ц и ал н о  б роене на левкоцити -  визуално микроскопско или
автом атично  ап аратно  изследване
9 1 9 1 0 -1 2  Клинично-хим ични изследвания за глю коза
9 1 9 1 0 -1 3  Клинично-хим ични изследвания за креатинин
9 1 9 1 0 -1 4  Клинично-хим ични изследвания за урея
9 1 9 1 0 -1 5  Клинично-хим ични изследвания за о б щ  билирубин
9 1 9 1 0 -1 7  Клинично-хим ични изследвания за о б щ  белтъ к
9 1 9 1 0 -3 3  Клинично-хим ични изследвания за Н атрий и Калий
9 1 9 1 0 -3 4  Клинично-хим ични изследвания за Калций
9 1 9 1 0 -3 5  Клинично-хим ични изследвания за Ф осф ати
9 1 9 1 0 -0 8  И зслед ван е  на врем е на кървене
9 1 9 1 3 -0 4  И зслед ван е  на врем е на съ сирване
9 1 9 1 0 -0 9  И зслед ван е  на протром биново врем е
9 1 9 1 0 -1 0  И зслед ван е  на активирано  парциал но  тром бопл астиново  врем е (А Р Т Т )
9 1 9 1 0 -1 1  И зслед ван е  на ф ибриноген
1 3 3 1 1 -0 0  И зм ер в ан е  на газове на см есен а  венозна кръв
З ад ъ л ж ител но  при генетично забо л яван е  за поставяне на генетична д иагно за , при първа  
хо спи тал изация , се извършва:
9 1 8 8 1 -0 0  Д Н К  анализ
По п рец енка на л екуващ ия л екар  се извъ рш ват и:
9 1 9 1 6 -0 0  Генетични изследвания_______________________________________________________________



9 1 9 1 6 -0 1  Ц итоген етичен  ан али з на кръв или костен мозък
9 1 9 2 5 -1 9  Други хорм онални изследвания
9 1 9 1 3 -0 2  С ерологично изсл едване за ранен и за късен сиф илис

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

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

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

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

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

9 1 9 1 9 -0 5  М икроскопско изсл едване на проба от долния хр ан о см и л ател ен  тр акт и 
изп раж нен ияза  култура и чувствителност

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

9 1 9 2 0 -0 2  М икроскопско изсл едване на урина за  култура и чувствителност  
Включва: урокултура  
антиб и ограм а

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

Вклю чва задъ лж ително  всяко едно от следните:

9 1 2 2 6 -0 0  М етаб о л и тен  скрининг на урина за м укополизахариди  

91 2 2 6 -0 1  М етаб о л и тен  скрининг на урина за ам инокиселини  

9 1 2 2 6 -0 2  М етаб о л и тен  скрининг на урина за  органични киселини

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 изуален евокиран потенциал  [ВЕП]

С л у х о в и  е в о к и р а н и  п о т е н ц и а л и

1 1 3 0 0 -0 0  А удиом етрия на евокирани потенциали на мозъчен ствол  

9 6 0 5 0 -0 0  Кортикален евокиран отговор ауд иом етрия

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

9 2 1 9 1 -0 0  П о л и м ер азн а  вериж на реакция за д оказван е на С О V I^ -1 9  

92 1 9 1 -0 1  Т е с т  за  откриване антиген  на З А Р З - С о ^ 2

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

Н е и н ц и з и о н н о  п о с т а в я н е  и и н т е р в е н ц и и  за  д и л а т а ц и я  н а  х р а н о с м и л а т е л н а  с и с т е м а

9 2 0 6 6 -0 0  П оставяне на р ектал на тръ ба  
С м ян а  на р ектал на тръ б а____



Приложение на фармакотерапия

9 6 2 0 2 -0 7  Е нтерал н о  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, хр ани тел но  вещ ество

П р и л а га н е  н а  к р ъ в  и к р ъ в н и  п р о д у к т и

1 3 7 0 6 -0 2 П р ил ож ен ие  на опаковани клетки  
Т рансф узия  на:
•  еритроцити
•  опаковани клетки
•  червени кръвни клетки

П р и л а га н е  н а  к р ъ в  и к р ъ в н и  п р о д у к т и

1 3 7 0 6 -0 3  П р ил ож ен ие  на тром боцити  
Т рансф узия  на:
• тромбоцити

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

9 6 1 9 9 -0 7 И нтравенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, хр ани тел но  вещ ество  
П р и л аган е  на ф арм акол огичен  агент чрез:
•  инф узионен порт
•  Рог1-А-СаШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетъ р
Кодирай също когато е направена:
• поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (в иж  блок  

[766])
• за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

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

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

9 6 1 9 9 -0 8 И нтравенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, ел ектроли т  
П р и л аган е  на ф арм акол огичен  агент чрез:
•  инф узионен порт
•  Рог!-А -С аШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетър
Кодирай също когато е направена:
•  поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (в иж  блок  

[766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д остав ян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

Не включва: хирургична катетер и зац и я  с прилагане на хи м и о тер ап ев ти чен  агент  
(в иж  блок [741])

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

9 6 1 9 9 -0 2 И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, противоинф екциозен  агент  
П р и л аган е  на ф арм акол огичен  агент чрез:
•  инф узионен порт
•  Рог!-А -С аШ
•  резер во ар  (подкож ен)
•  устройство за съдов достъп
•  венозен катетър
Кодирай също когато е направена:
поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (в иж  блок  
[766])
за р е ж д а н е  на устройство за д оставян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

Не включва: хирургична катетер и зац и я  с прилагане на хим ио тер ап ев ти чен  а ге н т (в и ж  блок  

_______________ [741])_________________________________________________________________________________



Приложение на фармакотерапия
9 6 1 9 9 -0 3  И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, стероид  

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

Кодирай също когато е направена:
• поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп (в иж  блок  

[766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д остав ян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

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

9 6 1 9 7 -0 3  М ускулно при лож ени е на ф арм акол огичен  агент, стероид

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

9 6 1 9 9 -0 9  И нтр авенозно  прилож ение на ф арм акол огичен  агент, друг и неспециф ичен  
ф арм акол огичен  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

Кодирай също когато е направена:
•  поставяне, и зваж дан е или ревизия на устройство за съдов достъп  

(виж  блок [766])
•  за р е ж д а н е  на устройство за д остав ян е  на м ед икам енти  (9 6 2 0 9  [1920])

Не включва: хирургична катетер и зац и я  с прилагане на хим ио тер ап ев ти чен  агент
(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 акол огичен  агент

И з и с к в а н е : К линичната  пътека се счита за завъ рш ена , ако са прилож ени и отчетени  три  
основни д иагностични и две основни тер ап евти чни  процедури, 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 .

П р и  п ъ р в а  х о с п и т а л и з а ц и я  п о  п о в о д  ге н е т и ч н о  з а б о л я в а н е :
К л и н и ч н а т а  п ъ т е к а  се  о т ч и т а  с ъ с  з а д ъ л ж и т е л н о  п р о в е д е н о  ге н е т и ч н о  и з с л е д в а н е :  

„ м е т а б о л и т е н  с к р и н и н г  и л и  а н а л и з  н а  у р и н а  з а  м у к о п о л и з а х а р и д и , а м и н о к и с е л и н и  и л и  
о р га н и ч н и  к и с е л и н и ” б л о к  1 9 3 2  (9 1 2 2 6 -0 0  и 9 1 2 2 6 -0 1  и 9 1 2 2 6 -0 2 ) и л и  е н з и м е н  и /и л и  Д Н К  -  
а н а л и з , в с л у ч а и т е  к о га т о  се  ка с а е  з а  ге н е т и ч н о  з а б о л я в а н е  и а н а л и з и т е  с а  в ъ з м о ж н и  в 
Б ъ л га р и я  б л о к  192 3 .

О сновна процедура 92191  -0 0  или 92191 -01 се осъ 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 процед ура към д ругите д иагностични процедури, посочени във 
всеки д иагно сти чно -л ечеб ен  алгоритъ м  на съ ответната  клинична пътека.

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

с п е ц и а л н о с т  " Н е о н а т о л о ги я " , о с ъ щ е с т в я в а н а  н а  т р е т о  н и в о  н а  к о м п е т е н т н о с т , с ъ гл а с н о  
м е д и ц и н с к и  с т а н д а р т  " Н е о н а т о л о ги я " .

И зискванията  за  наличие на задъ лж ителни звена, ап ар атур а  и специал исти  са в 
съ ответствие с м едицински стан д ар т „Ендокринология и болести на о б м я н ата”.



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 е д е н 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 ечебн о  зав ед ен и е  за  
извъ нболнична или болнична 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 ____________________

Н еон ато л огичн а  кл иника/отдел ение_______________________________________________________

2. Клинична л або р ато р ия с II или III ниво на ком петентност, вкл. КГА,
хем остазиология____________________________________________________________________________

3. С труктура за  рентгеново изсл едване -  ренгенов ап а р а т  за скопия и граф ия_______

4. Звено за интензивно л ечени е

В сл учаите, когато л ечебн о то  зав ед ен и е  за болнична пом ощ  не р азполага  със собствена  
клинична л або р ато р ия, то следва д а  осигури осъ щ ествяването  на д ей н ост по клинична  
лабо р ато р ия от съответното ниво по договор със сам о сто ятелн 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 або р ато р и ята , с която е склю чен договорът, следва д а  бъде р азп о л о ж ен а  в ед на и съ щ а сграда  
с бо лн иц ата  или в рам ките  на б олниц ата . С  договора задъ лж ителн о  се о б езп 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 
н еонато л огия /педи атр ия .

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 е д е н и е  на тер и то р и я та  на н аселеното  
място, което отговаря на изискванията за а п ар атур а , оборудване и специалисти  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. И м унологична л або р ато р ия -  на тер и то р и ята  на областта___________________________

2. Л аб о р ато ри я (о тд ел ени е)по  клинична патология -  на тер и то р и я та  на областта

3. К л и ни ка /о тд ел ен ие  по о бразна д иагности ка , разп о л агащ о  с К Т  /М Р Т , с осигурено
обслуж ване на б о л н и ц ата  2 4 -ч а с а  в д ен о н о щ и ето , вклю чително и при спеш ни  
състояния___________________________________________________________________________________

4. В ирусологична лабо р ато р ия - на тер и то р и ята  на областта__________________________

5. Е хокард иограф ___________________________________________________________________________

6. Ц ито ген ети чн а  л аборатория -  на тер ито ри ята  на областта__________________________

7. Г енетичн а лабо р ато р ия за м етаб ол итен , ензим ен  и Д Н К  -  ан али з -  на тер ито ри ята
на стр ан ата__________________________________________________________________________________

8. М икробиологична лабо р ато р ия - на тер ито ри ята  на областта_______________________

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 .
- най-м алко  ш ести м а л екари , от които н ай -м алко  тр им а със сп ециал н ост "Неонатология", 

един от тя х  с квалиф икация по ехограф ия -  тр ан сф о н тан ел н а  и/или абдом инал на;
- л екар  - сп ециал ист по клинична л аборатория.

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 .
1. С п еш н о  л ечени е  на л ица  с диагностицирани м етаболитни  наруш ени я и в съ стояние на:

• М етаб о л и тн а  криза
• Ком атозно съ стояние
• Гърчов синдром



2. Д иагностично  уточняване, л ечен и е  и о пр ед ел я не  на последващ о тер ап евти чно
поведение при:

• При неясна д иагно за  за  уточняване.
• пациенти с хронична м алнутриция - сл ед о п еративн а  при стриктура на 
хранопровода, гастро-, ен тер о- и колостом а, съ стояния на сто м аш на или чревна  
резекция; вродени или придобити аном алии на х р ан о см и л ател н ата  систем а  
(индекс на тел е с н а  м аса - ВМ1 под 19 кг/м 2, загуб а  на тегл о  над 5 %  в последните  
1 - 3 м есец а , н ам ал яв ан е  на хр ани тел ни я прием с 2 5  %  и повече от този на 
п р ед ш еств ащ ата  сед м иц а, о б щ  серум ен  белтъ к под 6 0  г/л, серум ен  албум ин под  
35  г/л)
• пациенти с н аследствени  м етаболитни  забо л яван ия за корекция на тер ап и я та  и 
л ечени е  на възникнали услож нения

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 .
М е т а б о л и т н и  з а б о л я в а н и я : п ациен ти те  постъпват в клиниката за поставяне на д иагно за  

и за л ечени е, когато са в деком пен сир ан о  съ стояние. Ц ел та  е въ зстановяване на ж и зн ен и те  
показател и , преод ол яване на ком атозното  съ стояние, изчистване на организм а от натрупания  
токсичен субстрат и стаб и л и зир ан е  на обм ен ни те  процеси. Р азя сня ван е  на р од ителите за  
д опусн атите  пропуски в диетичното  и м ед икам ентозн ото  л ечени е  с цел  пред о твр атяване на по­
нататъ ш ни м етаболитни  кризи.

Д и а гн о с т и ч н и  и з с л е д в а н и я :
- До 48 -и я  ч ас  -  се  извъ рш ват сл едните изследвания - П К К , урина, биохим ия (сам о  

изсл едванията необходим и за д оказван е  на д и агн о зата ), л актат, амоняк;
- До 7 2 -и я  ч ас  се извъ рш ват - Е Е Г  и взем ане на кръв и урина за специал изирани  

изследвания (ам инокиселини , органични киселинини, м укополизахариди, ензим ни изследвания) 
при необходим ост;

- До края на болничния престой, в зависим ост от съ стоянието  на д е те то  и необходим ост  
за поставяне и уточняване на д и агн о зата  - тр ан сф о н тан ел н а  ехограф ия , рентгеново изследване, 
ехограф ия на корем ни органи, ехокардиограф ия, консултации с невролог, кардиолог, започване  
на кинезитерапия.

Л е ч е н и е
По врем е на хо спи тал изация та  л ечен и ето  е основно сим птом атично.
Медикаментозно лечение - инф узия на глю коза, ел ектролити , биологични продукти, 

х р ан ен е  със сонда, п арен тер ал но  или орално прилож ение на антибиотик, кортикостероид, 
антиконвулсанти, ан тием етичн и  средства.

Е н зи м -зам еств ащ а  тер ап и я  при пациенти с б о л естта  на Гош е се отчита с А П р  №  33  - 
„П ар ентерал н а  инф узия на лекарствени  продукти по тер еп ев ти чн а  с х ем а”, с б лан ка  № 8А  , като  
о тчитането  на прилож ените л екарствени  средства се извърш ва по установения ред.

В ъ з м о ж н о с т т а  за  о т ч и т а н е  н а  п а ц и е н т и  п о  п ъ т е к а т а  се  з а п а з в а  с а м о  з а  с л у ч а и т е  н а  
д и а г н о с т и к а  и п р о с л е д я в а н е  н а  с ъ с т о я н и е т о .

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 .
С поред  клиничната картина, статуса и след  хистологично (при о пр ед елени  нозологии), 

цитогенетично , м олекулярно изследване.

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 .

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/параклинични) и:

М е д и ц и н с к и  к р и т е р и и  з а  д е х о с п и т а л и з а ц и я :
- уточнена диагноза;
- корекция на ж и зн ен и те  показатели;
- стаб и ли зир ан е  на клиничното състояние;
- опр ед ел я не  на тер ап евти чно то  поведение и хигиен н о-ди етичн ия режим .

Д о в ъ р ш в а н е  н а  л е ч е б н и я  п р о ц е с  и п р о с л е д я в а н е



В цен ата  на клиничната пътека влизат до три контролни п регл еда при явяване на пациен та  
в рам ките на един м есец  след изписване и задъ лж ително  записани  в епикризата .

Контролните прегледи след изписване на п ациен та  се отр азяват в специал ен  
д нев ни к/ж урнал  за прегледи, който се съ хранява в д иагностично-консултативния блок на 
л ечебн о то  зав ед ен и е  -  изпълнител  на болнична пом ощ .

При д иагно за , вклю чена в Н ар ед б а  №  8 от 2 0 1 6  г. за  проф илактичните прегледи и 
д и сп ансер и зац и я та  (Н а р е д б а  №  8 от 2 0 1 6  г.), п ациентъ т се насочва за д испансерно  наблю дение, 
съгласно изискванията на съ щ ата . Д и сп ан сер и зац и ята  на зл о качеств ени те  забол явания се 
провеж да сам о в Л З Б П  и в К О Ц , като обем ъ т и често тата  на д ейн остите  по диспансерно  
н абл ю дение са съ гласно зало ж ен ия алгоритъ м  в Н а р е д б а  №  8 от 2 0 1 6  г.

8. Д О К У М Е Н Т И Р А Н Е  Н А  Д Е Й Н О С Т И Т Е  П О  К Л И Н И Ч Н А Т А  П Ъ Т Е К А
Х О С П И Т А Л И З А Ц И Я Т А  Н А  П А Ц И Е Н Т А  се д окум ентир а в “История на заболяването" (И З ) и в 
част II на “Направление за хоспитализация" - бл. МЗ-НЗОК№7.

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

И З П И С В А Н Е Т О /П Р Е В Е Ж Д А Н Е Т О  К Ъ М  Д Р У Г О  Л Е Ч Е Б Н О  З А В Е Д Е Н И Е  С Е  Д О К У М Е Н Т И Р А  В:
- “История на заболяването";
- част III на “Направление за хоспитализация" - бл. МЗ-НЗОК№ 7;
- епикриза -  получава се срещ у подпис на п ациен та  (роди тел я /н асто й ни ка), отразен  в ИЗ.

Д Е К Л А Р А Ц И Я  З А  И Н Ф О Р М И Р А Н О  С Ъ Г Л А С И Е  (Д о к у м е н т  № .................................) -  подписва от
п ациен та  (р о ди тел я /н асто й ни ка) и е н ер азд ел н а  част от “История на заболяването".

Д Е К Л А Р А Ц И Я Т А  З А  И Н Ф О Р М И Р А Н О  С Ъ Г Л А С И Е  С Е  П Р И К Р Е П В А  К Ъ М  Л И С Т  “ 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  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  м е т а б о л и т н и  б о л е с т и  са група от генетични забол явания , при които  
л ип сата  на о пр ед елен  ензим  води до увр еж д ан е  на различни органи, вклю чително мозъка. 
Е нзим ите са белтъ ци, които им ат много ф ункции, вклю чително р азгр аж д ан е  на опред елени  
вещ ества  в организм а. При м етаб ол итни те  болести това р азгр аж д ане  е наруш ено , в ещ ествата  
не се използват пълноценно, а се н атрупват в различни тъ кани, став ат токсични за тя х  и това  
води до проявата на о пр ед ел ен а  м етаб ол итна  болест. Т е ж е с тта  на заб о л яв ан ето  зависи от вида  
на липсващ ия ензим  и о рганите , които са засегнати .

М етаб о л и тн и те  забо л яван ия се причиняват от д е ф е кт  в гена, който е отговорен за  
син тезир ан ето  на д ад ен  ензим . В повечето  случаи този д е ф е кт  се носи от д в ам ата  родители, но 
в единична д оза . П оради тази  причина р од ителите практически са здрави. По врем е на 
о пл о ж д ането  на случаен  принцип тези  два д е ф е кта  се съ бират заед н о  в клетките на бъ дещ ото  
д е те  и еф ектъ т от тяхно то  ком биниране е проявата на опр ед ел ен о  наслед ствено  м етаболитно  
забо л яване.

М етаб о л и тн и те  болести са редки. Е дна голям а част от тя х  се проявяват в д етс ка та  възраст. 
Х ар актер н о  за  тя х  е, че д е ц а та  се р аж д ат на тер м и н, с норм ални тегл о  и ръст и в много случаи  
тяхното  развитие през първите дни, седм ици или м есеци  е напълно норм ално. Б олестта  се  
проявява след известно врем е, тъй като е необходим  различно дълъг период през който в 
о рганизм а д а  се натрупа това вещ ество , което поради д е ф е кта  не м ож е д а  се р азграж д а. 
З аб о л я в ан ето  м ож е д а  се прояви с повръ щ ане (особено по врем е на инф екция), увел ичен ие  на 
черния дроб и сл езката , гърчове, проблем и с д и ш ан ето , пром яна в съ знанието .

И зклю чително важно е пациентъ т със сходни оплаквания д а  бъде насочен към специал ист  
за тъ рсене на причината  и евен туал н о  л ечени е. Т о ч н ата  д иагно за  д ава  въ зм ожност на л екаря  
д а о предели хо д а  на развитие на б о л естта  и н ей н ата  прогноза, степ ен та  на ув р еж д ан е  на д етето  
- ф изически и психически.

П р отичането  на м етаб ол итни те  болести е различно. Едни от тя х  се проявяват под ф о рм ата  
на кризи с повръ щ ане, при други първите сим птом и са гърчове. Д е ц а та  м огат д а  им ат забав ено  
ф изическо развитие - л ош о н ад д аван е  на тегл о , късно сяд ан е и прохож д ане. З аб авен о  е и 
психическото развитие, н абл ю дав ат се пром ени в поведението.



Л е ч е н и е т о  на м етаб ол итни те  болести е специф ично и в много случаи е поддъ рж ащ о, не  
води до пълно излекуване на д етето . Генетичн ият д е ф е кт  не м ож е д а  бъде коригиран. 
Н езависим о от това поддъ рж ащ ото  л еч ен и е  тряб в а д а  се приложи н аврем е и ад екватн о  на  
во д ещ ите сим птом и. Т о  цели д а  предотврати ж и в о то застр аш ав ащ и  състояния и д а  осигури на 
д е те то  възможно най-добро развитие.

Някои от м етаб ол итни те  болести се лекуват със съ ответна д и ета . П р и л аган ето  й тр яб в а да  
става под строг лекарски контрол и сам о при поставена д иагно за . С ъ щ еств ен а  част от л ечебния  
план е п ро веж дането  на о пр ед ел ен а  рехаб ил итац ио нн а  програм а, съ об р азен а със съ стоянието  
на д етето . При ед н а  голям а част от тези  болести им а 2 5 %  вероятност сл едв ащ ото  д е те  в 
сем ейството  д а  бъде болно от съ щ ото заб о л яв ан е . Това нал ага  тези  сем ей ства д а  се насочват  
към генетична консултация преди сл ед в ащ а брем ен но ст. С ъ щ ествуват м етоди при някои  
м етаболитни  болести д и агн о зата  д а  бъде поставена по врем е на б р ем ен но стта . За  тази  цел  на 
сем ейство, в което вече има родено д е те  с м етаб ол и тна  болест и тя  е диагно сти цир ан а , се  
пред л ага  п р е н а т а л н а  д и а гн о з а . Тя не е възм ожна в случаите, когато липсва то чн ата  д иагно за  
на болното д ете . И зсл ед в ат се кръв, урина или късче кожа от болното д ете , в които се тъ рсят  
о пр ед елени  наруш ения.

В много случаи тези  изследвания са продъ лж ителни, а понякога и те  не позволяват да  
стигнем  до основната  причина на забо л яван ето . Н езависим о от л ип сата  на то чна д иагноза , 
д е ц а та  с м етабол итни  забол явания тряб в а д а  се н абл ю дав ат периодично от специалист.


