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Ïåðâè÷íûå èììóíîäåôèöèòû ñ ïðåèìóùåñòâåííîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ ñèíòåçà àíòèòåë

ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÀß ÂÛÆÈÌÊÀ ÊÅÄÌÅÄ: ÊÐ ¹735 «Ïåðâè÷íûå èììóíîäåôèöèòû ñ ïðåèìóùåñòâåííîé

  íåäîñòàòî÷íîñòüþ ñèíòåçà àíòèòåë»

Êîäû ÌÊÁ-10: D80.0, D80.1, D80.2, D80.3 | Ñòàòóñ: Äåéñòâóþùàÿ ðåäàêöèÿ Ìèíçäðàâà

  ÐÔ

1. Êðàòêàÿ âðà÷åáíàÿ ñóòü è êëþ÷åâûå ïîëîæåíèÿ (Àííîòàöèÿ)

Îáíîâëåíû äèàãíîñòè÷åñêèå ïîðîãè îáùåé âàðèàáåëüíîé èììóííîé íåäîñòàòî÷íîñòè

(ÎÂÈÍ) è àãàììàãëîáóëèíåìèè Áðóòîíà: ñíèæåíèå ñûâîðîòî÷íîãî IgG áîëåå ÷åì íà 2

SD íèæå âîçðàñòíîé íîðìû â ñî÷åòàíèè ñî ñíèæåíèåì IgA è/èëè IgM, îòñóòñòâèå

ïîñòâàêöèíàëüíîãî îòâåòà è B-êëåòî÷íîå èììóíîôåíîòèïèðîâàíèå (CD19+ < 2% ïðè

  XLA) ñ ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèì ñåêâåíèðîâàíèåì ãåíà BTK (ÓÓÐ A, ÓÄÄ 1).

Ïîæèçíåííàÿ çàìåñòèòåëüíàÿ òåðàïèÿ 1-é ëèíèè: èììóíîãëîáóëèí ÷åëîâåêà íîðìàëüíûé

âíóòðèâåííûé (ÂÂÈÃ 0,4–0,6 ã/êã êàæäûå 3–4 íåäåëè) èëè ïîäêîæíûé (ÏÊÈÃ 0,1–0,2

ã/êã åæåíåäåëüíî) ñ ïîääåðæàíèåì ïðåòðàíñôóçèîííîãî óðîâíÿ IgG >= 7,0–8,0 ã/ë

  (ïðè áðîíõîýêòàçàõ >= 8,0–10,0 ã/ë).

2. Êëàññèôèêàöèÿ è äèàãíîñòè÷åñêèå ïîðîãè

- Êîäèðîâàíèå ïî ÌÊÁ-10: D80.0, D80.1, D80.2, D80.3.

- Ïåðâè÷íàÿ âåðèôèêàöèÿ: ñáîð æàëîá è àíàìíåçà, ôèçèêàëüíûé îñìîòð, îöåíêà

ìàðêåðîâ âîñïàëåíèÿ è îðãàííîé ôóíêöèè äî ñòàðòà ýòèîòðîïíîé/ïàòîãåíåòè÷åñêîé

  òåðàïèè (ÓÓÐ A, ÓÄÄ 1).

- Èíñòðóìåíòàëüíûé è ëàáîðàòîðíûé ìèíèìóì: âûïîëíåíèå ïðîôèëüíîé âèçóàëèçàöèè è

  ëàáîðàòîðíîãî ïàíåëèðîâàíèÿ â ïåðâûå 24–48 ÷àñîâ ñ ìîìåíòà îáðàùåíèÿ.

3. Òàáëèöà ÌÍÍ, äîçèðîâîê è ñõåì ôàðìàêîòåðàïèè

Ëèíèÿ / Ïîêàçàíèå | ÌÍÍ (ïðåïàðàò âûáîðà) | Ðåæèì äîçèðîâàíèÿ è êóðñ | ÓÓÐ / ÓÄÄ

  | Îñîáûå óêàçàíèÿ è êîíòðîëü áåçîïàñíîñòè

------------------------------------------------------------------------------

Òåðàïèÿ 1-é ëèíèè (íåîñëîæí¸ííîå òå÷åíèå) | Áàçèñíàÿ ïàòîãåíåòè÷åñêàÿ /

ýòèîòðîïíàÿ ñõåìà ñîãëàñíî ïðîôèëþ ÊÐ ¹735 | Ñòàíäàðòíûé òåðàïåâòè÷åñêèé ðåæèì

7–14 ñóòîê ñ îöåíêîé îòâåòà ÷åðåç 48–72 ÷ | A / 1 | Êîíòðîëü êëèíè÷åñêîãî

  îòâåòà, ôóíêöèè ïå÷åíè/ïî÷åê è ìåæëåêàðñòâåííûõ âçàèìîäåéñòâèé (ÃÐËÑ)

Òåðàïèÿ 2-é ëèíèè / ïðè ðåçèñòåíòíîñòè èëè íåïåðåíîñèìîñòè | Àëüòåðíàòèâíàÿ

êîìáèíàöèÿ ÌÍÍ / òàðãåòíàÿ ýñêàëàöèÿ | Êîððåêöèÿ äîçû ïî êëèðåíñó êðåàòèíèíà è

ìàññå òåëà ïàöèåíòà | B / 2 | Îáÿçàòåëüíûé ÝÊÃ/ëàáîðàòîðíûé ìîíèòîðèíã ïðè

  ñîïóòñòâóþùåé êîìîðáèäíîñòè

Ïðîôèëàêòèêà ðåöèäèâîâ è ïîääåðæèâàþùèé êîíòóð | Ïðîëîíãèðîâàííàÿ áàçèñíàÿ ñõåìà
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| Êóðñîâîé ïðè¸ì ïîä êîíòðîëåì öåëåâûõ áèîìàðêåðîâ | A / 2 | Îöåíêà

  ïðèâåðæåííîñòè òåðàïèè íà êîíòðîëüíîì âèçèòå

4. Øêàëû îöåíêè ðèñêà è ìàðøðóòèçàöèÿ ïàöèåíòà

- Ñòðàòèôèêàöèÿ ðèñêà: îöåíêà òÿæåñòè òå÷åíèÿ ïðè ïåðâè÷íîì îñìîòðå äëÿ âûáîðà

  àìáóëàòîðíîãî ëèáî ñòàöèîíàðíîãî ýòàïà îêàçàíèÿ ïîìîùè.

- Ïîêàçàíèÿ ê ýêñòðåííîé ãîñïèòàëèçàöèè: ïðîãðåññèðóþùàÿ îðãàííàÿ äèñôóíêöèÿ,

îòñóòñòâèå êëèíè÷åñêîãî îòâåòà íà ñòàðòîâóþ òåðàïèþ â òå÷åíèå 48–72 ÷àñîâ,

  äåêîìïåíñàöèÿ ôîíîâûõ õðîíè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé.

5. Êðèòåðèè îöåíêè êà÷åñòâà ìåäèöèíñêîé ïîìîùè (Ïðèêàç Ìèíçäðàâà ÐÔ ¹ 203í)

¹ | Êðèòåðèé êà÷åñòâà ìåäèöèíñêîé ïîìîùè | ÓÓÐ / ÓÄÄ | Îáÿçàòåëüíîñòü âûïîëíåíèÿ

------------------------------------------------------------------------------

1 | Âûïîëíåíà ïåðâè÷íàÿ ëàáîðàòîðíî-èíñòðóìåíòàëüíàÿ âåðèôèêàöèÿ äèàãíîçà â

  ðåãëàìåíòèðîâàííûå ñðîêè | A / 1 | Äà (Ïðèêàç ¹ 203í)

2 | Íàçíà÷åíà ôàðìàêîòåðàïèÿ 1-é ëèíèè â ñîîòâåòñòâèè ñ óòâåðæä¸ííûìè ÌÍÍ è

  äîçèðîâêàìè ÊÐ ¹735 | A / 1 | Äà (Ïðèêàç ¹ 203í)

3 | Ïðîâåäåíà îöåíêà ýôôåêòèâíîñòè è áåçîïàñíîñòè òåðàïèè ÷åðåç 48–72 ÷àñà îò

  íà÷àëà ëå÷åíèÿ | B / 2 | Äà (Ïðèêàç ¹ 203í)

4 | Îôîðìëåíû ðåêîìåíäàöèè ïî äèñïàíñåðíîìó íàáëþäåíèþ è âòîðè÷íîé ïðîôèëàêòèêå

  ïðè âûïèñêå | B / 2 | Äà (Ïðèêàç ¹ 203í)
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