Приложение 
к приказу Министерства здравоохранения и
социального развития Российской Федерации
от ________________  № ____ 
Стандарт специализированной медицинской помощи детям с болезнью Вильсона
Категория возрастная: дети до 17 лет включительно
Пол: все
Фаза: любые;
Стадия: любые;
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




	E83.0
	Нарушения обмена меди



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

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

	B01.006.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-генетика первичный
	0,1
	1

	B01.023.001
	Прием (осмотр, консультация) врача- невролога первичный
	0,1
	1

	B01.029.001
	Прием (осмотр, консультация) врача-офтальмолога первичный
	0,7
	1


	1.2. Лабораторные методы исследования

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

	A08.14.001
	Морфологическое исследование препарата тканей печени
	0,2
	1

	A08.14.002
	Цитологическое исследование препарата тканей печени
	0,2
	1

	A09.05.002
	Оценка гематокрита
	1
	1

	A09.05.007
	Исследование уровня железа сыворотки крови
	0,8
	1

	A09.05.009
	Определение концентрации С-реактивного белка в сыворотке крови
	0,8
	1

	A09.05.012
	Исследование уровня общего глобулина в крови
	1
	1

	A09.05.014
	Исследование уровня глобулиновых фракций в крови
	1
	1

	A09.05.018
	Исследование уровня мочевой кислоты в крови
	0,6
	1

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

	A09.05.028
	Исследование уровня липопротеинов низкой плотности
	0,5
	1

	A09.05.032
	Исследование уровня общего кальция в крови
	0,7
	1

	A09.05.033
	Исследование уровня неорганического фосфора в крови
	0,8
	1

	A09.05.043
	Исследование уровня креатинкиназы в крови
	0,7
	1

	A09.05.045
	Исследование уровня амилазы в крови
	0,5
	1

	A09.05.054
	Исследование уровня сывороточных иммуноглобулинов в крови
	0,8
	1

	A09.05.073
	Исследование уровня альфа-1-антитрипсина в крови
	0,8
	1

	A09.05.074
	Исследование уровня циркулирующих иммунных комплексов в крови
	0,8
	1

	A09.05.077
	Исследование уровня церулоплазмина в крови
	1
	1

	A09.05.181
	Исследование уровня меди в крови
	0,5
	1

	A09.28.057
	Исследование уровня меди в моче
	1
	1

	A12.05.008
	Непрямой антиглобулиновый тест (тест Кумбса)
	0,8
	1

	A12.05.009
	Прямой антиглобулиновый тест (прямая проба Кумбса)
	0,8
	1

	A12.06.019
	Исследование ревматоидных факторов в крови
	0,7
	1

	A26.05.011
	Молекулярно-биологическое исследование крови на вирус Эпштейна-Барра (Epstein – Barr virus)
	0,2
	1

	A26.05.017
	Молекулярно-биологическое исследование крови на цитомегаловирус (Cytomegalovirus)
	0,2
	1

	A26.05.019
	Молекулярно-биологическое исследование крови на вирусный гепатит С (Hepatitis С virus)
	0,2
	1

	A26.05.020
	Молекулярно-биологическое исследование крови на вирусный гепатит В (Hepatitis В virus)
	0,2
	1

	A26.05.023
	Молекулярно-биологическое исследование крови на вирусный гепатит D (Hepatitis D virus)
	0,2
	1

	A26.06.092
	Определение антигенов вируса простого герпеса (Herpes simplex virus 1,2) в крови
	0,2
	1

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

	B03.016.004
	Анализ крови биохимический общетерапевтический
	1
	1

	B03.016.008
	Комплекс исследований для оценки повреждения клеток печени (степень цитолиза)
	1
	1


	1.3. Инструментальные методы исследования

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

	A02.26.002
	Исследование сред глаза в проходящем свете
	1
	1

	A03.16.001
	Эзофагогастродуоденоскопия
	0,5
	1

	A04.06.001
	Ультразвуковое исследование селезенки
	1
	1

	A04.10.002
	Эхокардиография
	0,6
	1

	A04.12.012
	Дуплексное сканирование сосудов печени
	1
	1

	A04.14.001
	Ультразвуковое исследование печени
	1
	1

	A04.14.002
	Ультразвуковое исследование желчного пузыря
	1
	1

	A04.15.001
	Ультразвуковое исследование поджелудочной железы
	1
	1

	A04.28.001
	Ультразвуковое исследование почек и надпочечников
	1
	1

	A04.30.004
	Ультразвуковое определение жидкости в брюшной полости
	0,5
	1

	A05.10.004
	Расшифровка, описание и интерпретация электрокардиографических данных
	0,5
	1

	A05.10.006
	Регистрация электрокардиограммы
	0,5
	1

	A05.14.001
	Магнитно-резонансная томография органов брюшной полости
	0,2
	1

	A05.14.002
	Магнитно-резонансная холангиография
	0,1
	1

	A05.23.001
	Электроэнцефалография
	0,2
	1

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

	A05.30.005
	Магнитно-резонансная томография брюшной полости
	0,2
	1

	A05.30.005.001
	Магнитно-резонансная томография брюшной полости с внутривенным контрастированием
	0,1
	1

	A06.03.032
	Рентгенография кисти руки
	0,3
	1

	A06.03.061.001
	Рентгеноденситометрия поясничного отдела позвоночника
	0,25
	1

	A06.30.002
	Описание и интерпретация рентгенографических изображений
	0,55
	1

	A06.30.002.001
	Описание и интерпретация компьютерных томограмм
	0,1
	1

	A06.30.002.002
	Описание и интерпретация магнитно-резонансных томограмм
	0,3
	1

	A07.14.002
	Сцинтиграфия печени
	0,1
	1

	A07.30.001
	Расшифровка, описание и интерпретация радиоизотопных исследований
	0,1
	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

	B01.003.004
	Анестезиологическое пособие (включая раннее послеоперационное ведение)
	0,7
	1

	B01.004.002
	Прием (осмотр, консультация) врача-гастроэнтеролога повторный
	1
	21


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

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

	A02.01.001
	Измерение массы тела
	1
	2

	A02.03.005
	Измерение роста
	1
	1

	A02.30.001
	Термометрия общая
	1
	42

	A11.02.002
	Внутримышечное введение лекарственных препаратов
	0,1
	10

	A11.05.001
	Взятие крови из пальца
	1
	3

	A11.12.003
	Внутривенное введение лекарственных препаратов
	0,3
	35

	A11.12.009
	Взятие крови из периферической вены
	1
	3

	A14.12.001
	Уход за сосудистым катетером
	0,3
	35

	A14.19.002
	Постановка очистительной клизмы
	0,01
	2

	A14.30.001
	Перемещение и/или размещение тяжелобольного пациента в постели
	0,01
	10

	A14.30.002
	Транспортировка тяжелобольного пациента внутри учреждения
	0,01
	3

	A14.30.002
	Транспортировка тяжелобольного пациента внутри учреждения
	0,01
	3

	A14.30.004
	Приготовление и смена постельного белья тяжелобольному
	0,01
	10

	A14.30.004
	Приготовление и смена постельного белья тяжелобольному
	0,01
	3

	A14.30.005
	Пособие по смене белья и одежды тяжелобольному
	0,01
	10

	A14.30.011
	Пособие при парентеральном введении лекарственных препаратов
	0,3
	35


	2.3. Лабораторные методы исследования

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

	A09.05.007
	Исследование уровня железа сыворотки крови
	0,2
	1

	A09.05.016
	Исследование уровня аммиака в крови
	0,2
	2

	A09.05.018
	Исследование уровня мочевой кислоты в крови
	0,2
	1

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

	A09.05.032
	Исследование уровня общего кальция в крови
	0,5
	1

	A09.05.044.001
	Исследование уровня гамма-глютамилтранспетидазы крови
	1
	2

	A09.05.045
	Исследование уровня амилазы в крови
	0,1
	1

	A09.05.046
	Исследование уровня щелочной фосфатазы в крови
	0,6
	2

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

	A09.05.074
	Исследование уровня циркулирующих иммунных комплексов в крови
	0,3
	1

	A12.05.004
	Проба на совместимость перед переливанием крови
	0,3
	1

	A12.05.005
	Определение основных групп крови (А, В, 0)
	0,6
	1

	A12.05.006
	Определение резус-принадлежности
	0,6
	1

	A12.05.007
	Определение подгруппы и других групп крови меньшего значения А-1, А-2, D, Сc, E, Kell, Duffy
	0,1
	1

	A12.05.014
	Исследование времени свертывания нестабилизированной крови или рекальцификации плазмы неактвированное
	0,7
	1

	A12.05.015
	Исследование времени кровотечения
	0,7
	1

	B03.005.004
	Исследование коагуляционного гемостаза
	0,7
	2

	B03.005.005
	Исследование плазминовой (фибринолитической) системы
	0,7
	2

	B03.016.002
	Общий (клинический) анализ крови
	1
	2

	B03.016.004
	Анализ крови биохимический общетерапевтический
	1
	2

	B03.016.006
	Анализ мочи общий
	1
	2

	B03.016.010
	Копрологическое исследование
	0,8
	1


	2.4. Инструментальные методы исследования

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

	A03.16.001
	Эзофагогастродуоденоскопия
	0,2
	1

	A04.10.002
	Эхокардиография
	0,1
	1

	A04.12.012
	Дуплексное сканирование сосудов печени
	0,1
	1

	A04.14.001
	Ультразвуковое исследование печени
	0,3
	1

	A04.14.002
	Ультразвуковое исследование желчного пузыря
	0,3
	1

	A04.15.001
	Ультразвуковое исследование поджелудочной железы
	0,3
	1

	A04.30.004
	Ультразвуковое определение жидкости в брюшной полости
	0,5
	1

	A05.10.004
	Расшифровка, описание и интерпретация электрокардиографических данных
	0,1
	1

	A05.10.006
	Регистрация электрокардиограммы
	0,1
	1

	A06.09.007
	Рентгенография легких
	0,5
	1

	A06.30.002
	Описание и интерпретация рентгенографических изображений
	0,5
	1

	A08.14.001
	Морфологическое исследование препарата тканей печени
	0,6
	1


	2.5. Иные методы исследования

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

	A03.14.001
	Диагностическая лапароскопия
	0,2
	1

	A11.12.001
	Катетеризация подключичной и других центральных вен
	0,2
	1

	A11.12.002
	Катетеризация кубитальной и других периферических вен
	0,5
	1

	A11.14.001
	Чрескожная биопсия печени
	0,5
	1

	A11.14.001.001
	Биопсия печени под контролем ультразвукового исследования
	0,35
	1

	A11.14.003
	Биопсия печени при помощи лапароскопии
	0,35
	1

	A11.30.001
	Парацентез
	0,05
	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

	A18.05.012
	Гемотрансфузия
	0,3
	1


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****

	00000
	Кровь и её компоненты
	
	0,09
	
	
	

	00000
	
	Эритромасса с удаленным лейкотромбоцитарным слоем
	
	доз
	300
	300

	00000
	
	Эритровзвесь фильтрованная
	
	мг
	0
	0

	00000
	
	Отмытые эритроциты
	
	мг
	0
	0

	00000
	
	Отмытые размороженные эритроциты
	
	мг
	0
	0

	00000
	
	Тромбоконцентрат аферезный
	
	доз
	300
	300

	00000
	
	Тромбоконцентрат аферезный вирусинактивированный
	
	мг
	0
	0

	00000
	
	Свежезамороженная плазма
	
	доз
	300
	300

	00000
	
	Свежезамороженная плазма аферезная
	
	мг
	0
	0

	00000
	
	Свежезамороженная плазма аферезная карантинизированная
	
	мг
	0
	0

	00000
	
	Свежезамороженная плазма аферезная вирусинактивированная
	
	мг
	0
	0

	A03AD
	папаверин и его производные
	
	0,1
	
	
	

	A03AD
	
	Дротаверин
	
	мг
	0
	0

	A05AA
	препараты желчных кислот
	
	0,8
	
	
	

	A05AA
	
	Урсодезоксихолевая кислота
	
	мг
	500
	10500

	A05BA
	препараты для лечения заболеваний печени
	
	0,2
	
	
	

	A05BA
	
	Тиоктовая кислота
	
	мг
	75
	1500

	A06AD
	осмотические слабительные средства
	
	0,2
	
	
	

	A06AD
	
	Лактулоза
	
	мг
	0
	0

	A06AD
	
	Макрогол
	
	мг
	0
	0

	A09AA
	ферментные препараты
	
	0,8
	
	
	

	A09AA
	
	Панкреатин
	
	мг
	750
	15750

	A11HA
	другие витаминные препараты
	
	0,8
	
	
	

	A11HA
	
	Пиридоксин
	
	мг
	0
	0

	A12CX
	другие минеральные вещества
	
	0,3
	
	
	

	A12CX
	
	Калия и магния аспарагинат
	
	мг
	226
	1130

	A16AA
	аминокислоты и их производные
	
	0,7
	
	
	

	A16AA
	
	Адеметионин
	
	мг
	800
	24000

	A16AA
	
	Адеметионин
	
	мг
	400
	4000

	B02BX
	Другие гемостатические средства системного действия
	
	0,2
	
	
	

	B02BX
	
	Этамзилат
	
	мг
	0
	0

	B05AA
	кровезаменители и препараты плазмы крови
	
	0,1
	
	
	

	B05AA
	
	Желатин
	
	мг
	0
	0

	B05AA
	
	Гидроксиэтилкрахмал
	
	мг
	0
	0

	B05AA
	
	Декстран
	
	мг
	0
	0

	B05AA
	
	Альбумин человека
	
	мл
	100
	500

	B05BA
	растворы для парентерального питания
	
	0,05
	
	
	

	B05BA
	
	Декстроза
	
	мг
	0
	0

	B05XA
	растворы электролитов
	
	0
	
	
	

	B05XA
	
	Магния сульфат
	
	мг
	0
	0

	C03CA
	сульфонамиды
	
	0,3
	
	
	

	C03CA
	
	Фуросемид
	
	мг
	0
	0

	C03DA
	антагонисты альдостерона
	
	0,3
	
	
	

	C03DA
	
	Спиронолактон
	
	мг
	40
	800

	M01CC
	пеницилламин и подобные препараты
	
	0,8
	
	
	

	M01CC
	
	Пеницилламин
	
	мг
	500
	10500


* - 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

	6860
	Бинт марлевый
	1
	1

	6897
	Катетер для внутривенных вливаний однократного применения
	0,7
	5

	6923
	Набор биопсийный
	0,7
	1

	6880
	Пеленка однократного применения
	0,8
	15

	6890
	Перчатки хирургические однократного применения
	1
	10

	6865
	Салфетка стерильная
	1
	10

	5176
	Система (устройство) для внутривенных вливаний
	0,9
	35

	4583
	Шпатель ларингологический
	1
	2

	5760
	Шприц медицинский инъекционный однократного применения
	1
	35


5. Виды лечебного питания, включая специализированные продукты лечебного питания

	Наименование вида лечебного питания
	Усредненная частота 
предоставления
	Количество

	Основной вариант стандартной диеты
	0,6
	21

	Вариант диеты с механическим и химическим щажением
	0,4
	21


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.

