Приложение 
к приказу Министерства здравоохранения и
социального развития Российской Федерации
от ________________  № ____ 
Стандарт специализированной медицинской помощи детям больным галактоземией
Категория возрастная: дети до 17 лет включительно
Пол: все
Фаза: любая;
Стадия: любая;
Осложнение: вне зависимости от осложнений;
Вид медицинской помощи: специализированная
Условие оказания: стационарно
Форма оказания медицинской помощи: неотложная медицинская помощь
Продолжительность лечения (дней): 21
Код по МКБ X*
Нозологические единицы




	E74.2
	Нарушения обмена галактозы



1. Медицинские услуги для диагностики заболевания, состояния в течение 3 дней
	1.1. Прием (осмотр, консультация) врача-специалиста

	Код медицинской услуги
	Наименование медицинской услуги
	Усредненная частота предоставления
	Усредненная кратность применения

	A01.30.010
	Визуальный осмотр терапевтический
	1
	1

	A01.30.011
	Пальпация терапевтическая
	1
	1

	A01.30.012
	Аускультация терапевтическая
	1
	1

	A01.30.016
	Перкуссия терапевтическая
	1
	1

	A02.01.001
	Измерение массы тела
	1
	1

	A02.03.002
	Измерение окружности головы
	1
	1

	A02.03.005
	Измерение роста
	1
	1

	A02.10.002
	Измерение частоты сердцебиения
	1
	1

	A02.12.001
	Исследование пульса
	1
	1

	A02.12.002
	Измерение артериального давления на периферических артериях
	1
	1

	A13.30.001
	Обучение самоуходу
	1
	1

	B01.004.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-гастроэнтеролога первичный
	1
	1

	B01.006.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-генетика первичный
	1
	1

	B01.013.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-диетолога
	1
	1

	B01.023.001
	Прием (осмотр, консультация) врача- невролога первичный
	1
	1

	B01.029.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-офтальмолога первичный
	1
	1

	B01.031.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-педиатра первичный
	1
	1

	B01.035.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-психиатра первичный
	0,6
	1

	B01.054.001
	Осмотр (консультация) врача-физиотерапевта
	1
	1


	1.2. Лабораторные методы исследования

	Код медицинской услуги
	Наименование медицинской услуги
	Усредненная частота предоставления
	Усредненная кратность применения

	A08.05.005
	Исследование уровня тромбоцитов в крови
	1
	1

	A09.05.002
	Оценка гематокрита
	1
	1

	A09.05.010
	Исследование уровня общего белка в крови
	1
	1

	A09.05.011
	Исследование уровня альбумина в крови
	1
	1

	A09.05.012
	Исследование уровня общего глобулина в крови
	1
	1

	A09.05.014
	Исследование уровня глобулиновых фракций в крови
	1
	1

	A09.05.017
	Исследование уровня мочевины в крови
	1
	1

	A09.05.020
	Исследование уровня креатинина в крови
	1
	1

	A09.05.021
	Исследование уровня общего билирубина в крови
	1
	1

	A09.05.022
	Исследование уровня свободного и связанного билирубина в крови
	1
	1

	A09.05.023
	Исследование уровня глюкозы в крови
	1
	2

	A09.05.030
	Исследование уровня натрия в крови
	1
	1

	A09.05.031
	Исследование уровня калия в крови
	1
	1

	A09.05.032
	Исследование уровня общего кальция в крови
	1
	1

	A09.05.033
	Исследование уровня неорганического фосфора в крови
	1
	1

	A09.05.041
	Исследование уровня аспартат-трансаминазы в крови
	1
	1

	A09.05.042
	Исследование уровня аланин-трансаминазы в крови
	1
	1

	A09.05.046
	Исследование уровня щелочной фосфатазы в крови
	1
	1

	A09.05.054
	Исследование уровня сывороточных иммуноглобулинов в крови
	0,3
	1

	A09.05.128
	Исследование уровня галактозы в крови
	1
	1

	A09.28.001
	Микроскопическое исследование осадка мочи
	1
	1

	A09.28.003
	Определение белка в моче
	1
	1

	A09.28.003
	Определение белка в моче
	1
	1

	A09.28.006
	Исследование уровня креатинина в моче (проба Реберга)
	1
	1

	A09.28.011
	Исследование уровня глюкозы в моче
	1
	1

	A09.28.012
	Исследование уровня кальция в моче
	1
	1

	A09.28.013
	Исследование уровня калия в моче
	1
	1

	A09.28.014
	Исследование уровня натрия в моче
	1
	1

	A09.28.017
	Определение концентрации водородных ионов (рН) мочи
	1
	1

	A09.28.021
	Определение объема мочи
	1
	1

	A09.28.022
	Определение удельного веса (относительной плотности) мочи
	1
	1

	A09.28.026
	Исследование уровня фосфора в моче
	1
	1

	A09.28.032
	Исследование уровня билирубина в моче
	1
	1

	A09.28.050
	Визуальное исследование мочи
	1
	1

	A11.02.002
	Внутримышечное введение лекарственных препаратов
	0,5
	1

	A11.05.001
	Взятие крови из пальца
	1
	1

	A11.12.002
	Катетеризация кубитальной и других периферических вен
	0,25
	1

	A11.12.003
	Внутривенное введение лекарственных препаратов
	0,25
	1

	A11.12.009
	Взятие крови из периферической вены
	1
	1

	A12.05.013
	Цитогенетическое исследование (кариотип)
	0,1
	1

	A12.05.056
	Идентификация генов
	1
	1

	A12.28.002
	Исследование функции нефронов (клиренс)
	1
	1

	B03.016.003
	Общий (клинический) анализ крови развернутый
	1
	1


	1.3. Инструментальные методы исследования

	Код медицинской услуги
	Наименование медицинской услуги
	Усредненная частота предоставления
	Усредненная кратность применения

	A05.10.004
	Расшифровка, описание и интерпретация электрокардиографических данных
	1
	1

	A05.10.006
	Регистрация электрокардиограммы
	1
	1

	A05.23.001
	Электроэнцефалография
	1
	1

	A05.23.009
	Магнитно-резонансная томография головного мозга
	0,1
	1

	A05.26.002
	Регистрация зрительных вызванных потенциалов коры головного мозга
	0,2
	1

	A06.03.032
	Рентгенография кисти руки
	1
	1

	A06.30.002
	Описание и интерпретация рентгенографических изображений
	1
	1

	A06.30.002.002
	Описание и интерпретация магнитно-резонансных томограмм
	0,1
	1

	B03.052.001
	Комплексное ультразвуковое исследование внутренних органов
	1
	1


2. Медицинские услуги для лечения заболевания, состояния и контроля за лечением в течение 21 дней

	2.1. Прием (осмотр, консультация) и наблюдение врача-специалиста

	Код медицинской услуги
	Наименование медицинской услуги
	Усредненная частота предоставления
	Усредненная кратность применения

	A01.30.010
	Визуальный осмотр терапевтический
	1
	21

	A01.30.011
	Пальпация терапевтическая
	1
	21

	A01.30.012
	Аускультация терапевтическая
	1
	21

	A01.30.016
	Перкуссия терапевтическая
	1
	21

	A02.03.002
	Измерение окружности головы
	1
	1

	A02.10.002
	Измерение частоты сердцебиения
	1
	21

	A02.12.001
	Исследование пульса
	1
	21

	A02.12.002
	Измерение артериального давления на периферических артериях
	1
	3

	B01.004.002
	Прием (осмотр, консультация) врача-гастроэнтеролога повторный
	1
	1

	B01.006.002
	Прием (осмотр, консультация) врача-генетика повторный
	1
	2

	B01.013.002
	Прием (осмотр, консультация) врача-диетолога повторный
	1
	1

	B01.023.002
	Прием (осмотр, консультация) врача- невролога повторный
	0,8
	1

	B01.028.002
	Прием (осмотр, консультация) врача-оториноларинголога повторный
	0,2
	1

	B01.029.002
	Прием (осмотр, консультация) врача-офтальмолога повторный
	1
	1

	B01.031.002
	Прием (осмотр, консультация) врача-педиатра повторный
	1
	21

	B01.051.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-трансфузиолога первичный
	0,1
	1

	B01.054.001
	Осмотр (консультация) врача-физиотерапевта
	1
	1


	2.2. Наблюдение и уход за пациентом средним и младшим медицинским работником

	Код медицинской услуги
	Наименование медицинской услуги
	Усредненная частота предоставления
	Усредненная кратность применения

	A02.30.001
	Термометрия общая
	1
	42

	A11.02.002
	Внутримышечное введение лекарственных препаратов
	0,5
	20

	A11.05.001
	Взятие крови из пальца
	1
	5

	A11.12.002
	Катетеризация кубитальной и других периферических вен
	0,3
	3

	A11.12.003
	Внутривенное введение лекарственных препаратов
	0,3
	10

	A11.12.009
	Взятие крови из периферической вены
	1
	2

	A11.16.009
	Зондирование желудка
	0,3
	3

	A14.01.001
	Уход за кожей тяжелобольного пациента
	0,4
	42

	A14.16.002
	Уход за назогастральным зондом
	0,3
	21

	A14.19.002
	Постановка очистительной клизмы
	0,3
	3

	A14.19.003
	Постановка газоотводной трубки
	0,5
	5

	A14.30.004
	Приготовление и смена постельного белья тяжелобольному
	0,3
	120

	A14.30.004
	Приготовление и смена постельного белья тяжелобольному
	0,4
	21

	A14.30.007
	Уход за промежностью и наружными половыми органами тяжелобольного
	0,4
	42


	2.3. Лабораторные методы исследования

	Код медицинской услуги
	Наименование медицинской услуги
	Усредненная частота предоставления
	Усредненная кратность применения

	A08.05.003
	Исследование уровня эритроцитов в крови
	1
	3

	A08.05.004
	Исследование уровня лейкоцитов в крови
	1
	3

	A08.05.005
	Исследование уровня тромбоцитов в крови
	1
	3

	A08.05.006
	Соотношение лейкоцитов в крови (подсчет формулы крови)
	1
	3

	A08.05.008
	Исследование уровня ретикулоцитов в крови
	1
	1

	A09.05.002
	Оценка гематокрита
	1
	3

	A09.05.003
	Исследование уровня общего гемоглобина в крови
	1
	3

	A09.05.010
	Исследование уровня общего белка в крови
	1
	2

	A09.05.011
	Исследование уровня альбумина в крови
	1
	2

	A09.05.012
	Исследование уровня общего глобулина в крови
	1
	2

	A09.05.014
	Исследование уровня глобулиновых фракций в крови
	1
	2

	A09.05.017
	Исследование уровня мочевины в крови
	1
	1

	A09.05.020
	Исследование уровня креатинина в крови
	1
	2

	A09.05.021
	Исследование уровня общего билирубина в крови
	1
	2

	A09.05.022
	Исследование уровня свободного и связанного билирубина в крови
	1
	2

	A09.05.023
	Исследование уровня глюкозы в крови
	1
	2

	A09.05.026
	Исследование уровня холестерина в крови
	1
	2

	A09.05.030
	Исследование уровня натрия в крови
	1
	1

	A09.05.031
	Исследование уровня калия в крови
	1
	1

	A09.05.032
	Исследование уровня общего кальция в крови
	1
	1

	A09.05.033
	Исследование уровня неорганического фосфора в крови
	1
	2

	A09.05.041
	Исследование уровня аспартат-трансаминазы в крови
	1
	2

	A09.05.042
	Исследование уровня аланин-трансаминазы в крови
	1
	2

	A09.05.045
	Исследование уровня амилазы в крови
	1
	1

	A09.05.046
	Исследование уровня щелочной фосфатазы в крови
	1
	2

	A09.05.054
	Исследование уровня сывороточных иммуноглобулинов в крови
	0,3
	1

	A09.05.128
	Исследование уровня галактозы в крови
	1
	2

	A09.28.001
	Микроскопическое исследование осадка мочи
	1
	3

	A09.28.003
	Определение белка в моче
	1
	3

	A09.28.006
	Исследование уровня креатинина в моче (проба Реберга)
	1
	1

	A09.28.011
	Исследование уровня глюкозы в моче
	1
	1

	A09.28.012
	Исследование уровня кальция в моче
	1
	1

	A09.28.013
	Исследование уровня калия в моче
	1
	1

	A09.28.014
	Исследование уровня натрия в моче
	1
	1

	A09.28.017
	Определение концентрации водородных ионов (рН) мочи
	1
	3

	A09.28.021
	Определение объема мочи
	1
	3

	A09.28.022
	Определение удельного веса (относительной плотности) мочи
	1
	3

	A09.28.026
	Исследование уровня фосфора в моче
	1
	1

	A09.28.032
	Исследование уровня билирубина в моче
	1
	3

	A09.28.050
	Визуальное исследование мочи
	1
	3

	A12.05.001
	Исследование скорости оседания эритроцитов
	1
	3

	A12.22.004
	Проведение пробы с тиролиберином
	0,2
	1

	A12.28.002
	Исследование функции нефронов (клиренс)
	1
	1

	B03.016.003
	Общий (клинический) анализ крови развернутый
	1
	3


	2.4. Инструментальные методы исследования

	Код медицинской услуги
	Наименование медицинской услуги
	Усредненная частота предоставления
	Усредненная кратность применения

	A04.30.003
	Ультразвуковое исследование забрюшинного пространства
	1
	1

	A05.10.004
	Расшифровка, описание и интерпретация электрокардиографических данных
	1
	1

	A05.10.006
	Регистрация электрокардиограммы
	1
	1

	A05.23.001
	Электроэнцефалография
	1
	1

	A05.23.009
	Магнитно-резонансная томография головного мозга
	0,1
	1

	A05.26.002
	Регистрация зрительных вызванных потенциалов коры головного мозга
	0,2
	1

	A06.03.032
	Рентгенография кисти руки
	1
	1

	A06.09.007
	Рентгенография легких
	0,1
	1

	A06.30.002
	Описание и интерпретация рентгенографических изображений
	1
	1

	A06.30.002.002
	Описание и интерпретация магнитно-резонансных томограмм
	0,1
	1

	B03.052.001
	Комплексное ультразвуковое исследование внутренних органов
	1
	1


	2.6. Хирургические, эндоскопические, эндоваскулярные и другие методы лечения, требующие анестезиологического и/или реаниматологического сопровождения

	Код медицинской услуги
	Наименование медицинской услуги
	Усредненная частота предоставления
	Усредненная кратность применения

	A17.23.001
	Электрофорез лекарственных препаратов при заболеваниях центральной нервной системы и головного мозга
	0,1
	10

	A17.30.019
	Воздействие переменным магнитным полем (ПеМП)
	0,1
	10

	A20.23.002
	Воздействие парафином (озокеритом) при заболеваниях центральной нервной системы
	0,1
	10

	A21.23.001
	Массаж при заболеваниях центральной нервной системы
	1
	10


3. Перечень лекарственных препаратов для медицинского применения с указанием средних разовых и курсовых доз, зарегистрированных на территории Российской Федерации. Компоненты крови
	Код
	Анатомо-терапевтическо-химическая классификация
	МНН**
	Усредненная частота предоставления
	Единицы измерения
	СДД***
	СКД****

	A03AD
	папаверин и его производные
	
	0,4
	
	
	

	A03AD
	
	Дротаверин
	
	мг
	0
	0

	A03BA
	алкалоиды белладонны, третичные амины
	
	0,4
	
	
	

	A03BA
	
	Атропин
	
	мг
	0
	0

	A05AA
	препараты желчных кислот
	
	0,5
	
	
	

	A05AA
	
	Урсодезоксихолевая кислота
	
	г
	0,045
	0,9

	A05BA
	препараты для лечения заболеваний печени
	
	2
	
	
	

	A05BA
	
	Тиоктовая кислота
	
	г
	0,3
	6

	A05BA
	
	Глицирризиновая кислота + Фосфолипиды
	
	г
	0,1
	2

	A07AA
	Антибиотики
	
	0,1
	
	
	

	A07AA
	
	Канамицин
	
	мг
	0
	0

	A07AA
	
	Ванкомицин
	
	г
	0,03
	0,42

	A09AA
	ферментные препараты
	
	1
	
	
	

	A09AA
	
	Панкреатин
	
	МЕ
	1000
	10000

	A11DA
	витамин В1
	
	1
	
	
	

	A11DA
	
	Тиамин
	
	мг
	0
	0

	A11GA
	аскорбиновая кислота (витамин С)
	
	1
	
	
	

	A11GA
	
	Аскорбиновая кислота
	
	г
	0,1
	2

	A11HA
	другие витаминные препараты
	
	1
	
	
	

	A11HA
	
	Пиридоксин
	
	мг
	0
	0

	A12AA
	препараты кальция
	
	0,8
	
	
	

	A12AA
	
	Кальция глюконат
	
	мг
	0
	0

	A16AX
	прочие препараты для лечения заболеваний желудочно-кишечного тракта и нарушений обмена веществ
	
	0
	
	
	

	A16AX
	
	Тиоктовая кислота
	
	мг
	0
	0

	B03BB
	фолиевая кислота и ее производные
	
	1
	
	
	

	B03BB
	
	Фолиевая кислота
	
	г
	0
	0,008

	B05AA
	кровезаменители и препараты плазмы крови
	
	0,5
	
	
	

	B05AA
	
	Декстран
	
	мг
	0
	0

	B05AA
	
	Желатин
	
	мг
	0
	0

	B05AA
	
	Гидроксиэтилкрахмал
	
	мг
	0
	0

	B05AA
	
	Альбумин человека
	
	г
	7,5
	37,5

	D06AX
	Другие антибиотики для наружного применения
	
	0
	
	
	

	D06AX
	
	Гентамицин
	
	мг
	0
	0

	D07AA
	Кортикостероиды с низкой активностью (группа I)
	
	0,1
	
	
	

	D07AA
	
	Гидрокортизон
	
	г
	0,025
	0,125

	D07AA
	
	Преднизолон
	
	мг
	0
	0

	D07AC
	Кортикостероиды с высокой активностью (группа III)
	
	0
	
	
	

	D07AC
	
	Бетаметазон
	
	мг
	0
	0

	H02AB
	глюкокортикоиды
	
	0,2
	
	
	

	H02AB
	
	Метилпреднизолон
	
	г
	0,004
	0,02

	H02AB
	
	Дексаметазон
	
	мг
	0
	0

	J01CA
	пенициллины широкого спектра действия
	
	0,1
	
	
	

	J01CA
	
	Ампициллин
	
	г
	0,15
	2,1

	J01CA
	
	Амоксициллин
	
	мг
	0
	0

	J01CF
	Пенициллины, устойчивые к бета-лактамазам
	
	0,1
	
	
	

	J01CF
	
	Оксациллин
	
	г
	0,04
	0,56

	J01CR
	комбинации пенициллинов, включая комбинации с ингибиторами бета-лактамаз
	
	0,1
	
	
	

	J01CR
	
	Амоксициллин + Клавулановая кислота
	
	г
	0,06
	0,84

	J01DC
	Цефалоспорины второго поколения
	
	0,1
	
	
	

	J01DC
	
	Цефуроксим
	
	г
	0,03
	0,42

	J01DD
	Цефалоспорины третьего поколения
	
	0,4
	
	
	

	J01DD
	
	Цефтазидим
	
	г
	0,03
	0,42

	J01DD
	
	Цефоперазон + Сульбактам
	
	г
	0,16
	2,24

	J01DD
	
	Цефотаксим
	
	г
	0,2
	2,8

	J01DD
	
	Цефтриаксон
	
	г
	0,05
	0,7

	J01GB
	другие аминогликозиды
	
	0,1
	
	
	

	J01GB
	
	Тобрамицин
	
	мг
	0
	0

	J01GB
	
	Амикацин
	
	г
	0,015
	0,07

	N06BX
	другие психостимуляторы и ноотропные препараты
	
	0,2
	
	
	

	N06BX
	
	Пирацетам
	
	мг
	0
	0

	N06BX
	
	Цитиколин
	
	мг
	0
	0

	N06BX
	
	Фонтурацетам
	
	мг
	0
	0

	N06BX
	
	Винпоцетин
	
	мг
	0
	0

	N06BX
	
	Глицин
	
	мг
	0
	0

	N06BX
	
	Метионил-глутамил-гистидил-фенилаланил-пролил-глицил-пролин
	
	мг
	0
	0


* - международная статистическая классификация болезней и проблем, связанных со здоровьем (десятого пересмотра)

** - международное непатентованное наименование

*** - средняя дневная доза

**** - средняя курсовая доза

4. Перечень медицинских изделий, имплантируемых в организм человека

	Код
	Наименование вида медицинского изделия
	Усредненная частота предоставления
	Среднее количество


5. Виды лечебного питания, включая специализированные продукты лечебного питания

	Наименование вида лечебного питания
	Усредненная частота 
предоставления
	Количество


Примечание: 

1. Усредненная частота предоставления - вероятность предоставления медицинских услуг или назначения лекарственных препаратов для медицинского применения (медицинских изделий) стандарта медицинской помощи, которая может принимать значения от 0 до 1, где 1 означает, что данное мероприятие проводится 100% пациентов, соответствующих данной модели, а цифры менее 1 – указанному в Стандарте проценту пациентов, имеющих соответствующие медицинские показания. 

2. Лекарственные препараты, зарегистрированные на территории Российской Федерации, назначаются в соответствии с инструкцией по применению лекарственного препарата и фармакотерапевтической группой по анатомо-терапевтическо-химической классификации (с указанием средних доз), рекомендованной Всемирной организацией здравоохранения. При назначении лекарственных препаратов детям доза определяется с учетом массы тела, возраста в соответствии с инструкцией по применению лекарственного препарата.

3. Назначение и применение лекарственных препаратов, медицинских изделий и специализированных продуктов лечебного питания, не входящих в соответствующий стандарт медицинской помощи, допускаются в случае наличия медицинских показаний (индивидуальной непереносимости, по жизненным показаниям) по решению врачебной комиссии.

