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Введение
Данное методическое пособие разработано в целях реализации мероприятий пункта 2.7 «Внедрение подходов к организации и проведению медико-социальной экспертизы и реабилитации инвалидов в субъектах Российской Федерации с учетом результатов пилотного проекта» подпрограммы 2 «Совершенствование  механизма предоставления услуг в сфере реабилитации и государственной системы медико-социальной экспертизы» государственной программы Российской Федерации «Доступная среда» на   2011-2015 годы
. 

 К подготовке методического пособия были привлечены профессорско-преподавательский состав Санкт-Петербургского института усовершенствования врачей-экспертов, имеющий  55-летний опыт работы в сфере врачебно-трудовой и медико-социальной экспертизы, в том числе, научные и научно-практические разработки первой в Российской Федерации кафедры педиатрии, медико-социальной экспертизы и реабилитации детей-инвалидов, созданной 15 лет назад под руководством профессора Е.В.Прониной, а также специалисты ФКУ «Главное бюро МСЭ по Санкт-Петербургу» Министерства труда и социальной защиты Российской Федерации и ФГБУ «Российский научный центр «Восстановительная травматология и ортопедия» им. акад. Г.А. Илизарова» Министерства здравоохранения  Российской Федерации.
Методическое пособие разработано сотрудниками института в содружестве со специалистами ФГУ «Федеральное бюро МСЭ», ФГУ «Санкт-Петербургский научно-практический центр медико-социальной экспертизы, протезирования и реабилитации инвалидов им. Г.А. Альбрехта» и ФКУ «Главное бюро МСЭ по Ленинградской области», которые оказывали необходимые  консультации. 
Методическое пособие учитывает принципы Конвенции о правах инвалидов (ООН, 2006), которой признается, что дети-инвалиды должны в полном объеме пользоваться всеми правами человека и основными свободами наравне с другими детьми; а также концептуальные подходы Международной классификации функционирования, ограничений жизнедеятельности и здоровья, или МКФ (ВОЗ, 2001).

Авторами в методическом пособии сформулированы общие теоретические основы медико-социальной экспертизы детей-инвалидов, включая анализ нормативно-правовых документов, порядок направления детей на медико-социальную экспертизу и порядок ее проведения; актуальные методические  вопросы медико-социальной экспертизы детей, такие как современные основы реабилитационно-экспертной диагностики детей, установление категории «ребенок-инвалид» в соответствии с административным регламентом по предоставлению государственной услуги по проведению медико-социальной экспертизы,  установление срока инвалидности у детей.

В издании рассмотрены  теоретические и организационные основы комплексной реабилитации детей-инвалидов, алгоритм формирования индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида, алгоритм оценки результатов комплексной реабилитации детей-инвалидов.   
Особое внимание уделено современным подходам к медико-социальной экспертизе и реабилитации детей-инвалидов при отдельных наиболее часто встречающихся заболеваниях.  Представлены особенности направления детей на медико-социальную экспертизу, критерии инвалидности, количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах, конкретные мероприятия для включения в программу реабилитации ребенка-инвалида. 
Использование данных сведений позволит повысить качество и эффективность медицинского, экспертного и реабилитационного обслуживания детского населения.  
РАЗДЕЛ 1. ОБЩИЕ ВОПРОСЫ МЕДИКО-СОЦИАЛЬНОЙ ЭКСПЕРТИЗЫ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ
1.1.ТЕОРЕТИЧЕСКИЕ ОСНОВЫ  МЕДИКО-СОЦИАЛЬНОЙ ЭКСПЕРТИЗЫ ДЕТСКОГО НАСЕЛЕНИЯ

 Статус ребенка-инвалида был впервые введен в СССР в 1979 г.
,  устанавливалась выплата пособий на детей-инвалидов в возрасте до 16 лет. В 1980 г. началась регистрация детей-инвалидов и их статистический учет. Освидетельствование детского населения в то время осуществлялось в учреждениях здравоохранения - детских поликлиниках по месту жительства.
С 1997 г. в Российской Федерации стала создаваться педиатрическая служба медико-социальной экспертизы (МСЭ), освидетельствование детей постепенно стало передаваться  в органы социальной защиты, к которым относилась МСЭ (табл.1), а с 2002 г. на всей территории Российской Федерации освидетельствование детей осуществляется  в учреждениях МСЭ.

Конвенцией о правах инвалидов признается, что дети-инвалиды должны в полном объеме пользоваться всеми правами человека и основными свободами наравне с другими детьми. Именно с учетом принципиальных положений данного документа и Международной классификации  функционирования, ограничений жизнедеятельности и здоровья    предполагается развивать в ближайшие годы систему медико-социальной экспертизы и реабилитации инвалидов и детей-инвалидов в Российской Федерации (табл.1) .   

Таблица 1

Развитие  медико-социальной экспертизы детского населения  в России

	Период

(годы)
	Методологическая основа
	Установление категории «ребенок-инвалид»

	
	
	Нормативно-правовые документы  


	 Учреждения 

	1979-2000
	Медицинская модель инва-лидности.

Категория «ребенок-инвалид» устанавливается по  перечню медицинских показаний
	Постановление ЦК КПСС и Совета Министров СССР от 23.05.1979 № 469 «Об улучшении материального обеспечения инвалидов с детства» 

Приказ Министерства здравоохранения СССР от 14.12.1979 № 1265 «О порядке выдачи медицинского заключения на детей - инвалидов с детства в возрасте до 16 лет»
Приказ Министерства здравоохранения РФ от 04.07.1991 №117 «О порядке выдачи медицинского заключения на ребенка-инвалида в возрасте до 16 лет»
	Лечебно-профилактические учреждения

	2000-2012
	«Линейная» модель инвалидности, основанная на

МКН,1980.
Категория «ребенок-инвалид» устанавливается исходя из комплексной оценки состояния его здоровья и степени  ОЖД
	Федеральный закон «О социальной защите инвалидов в РФ» от 24.11.1995 №181-ФЗ

Классификации и временные критерии, используемые при осуществлении медико-социальной экспертизы граждан учреждениями государственной службы  МСЭ (1997)

Классификации и критерии, используемые при осуществлении медико-социальной экспертизы граждан федеральными государственными учреждениями МСЭ (2005) 

Классификации и критерии, используемые при осуществлении медико-социальной экспертизы граждан федеральными государственными учреждениями МСЭ (2009)


	Учреждения государствен-ной службы медико-социальной экспертизы (федеральные государствен-ные учреждения МСЭ),

создание педиатричес-ких бюро МСЭ, введение врачей-педиатров в составы бюро МСЭ

	с 2012 г.
	Апробация в 3-х пилотных регионах РФ биопсихосоциальной «зонтичной» модели ин-валидности,
основанной на   МКФ, 2001
	Федеральный закон «О социальной защите инвалидов в РФ» от 24.11.1995 №181-ФЗ

Государственная программа Российской Федерации «Доступная среда» на 2011-2015 годы/ утверждена постановлением Правительства РФ от 17.03.2011 № 175

Проект новых классификаций и критериев, используемых при осуществлении освидетельствования граждан учреждениями МСЭ

Проект кодификатора (буквенного кода) инвалидности для оказания адресной социальной помощи


	Федеральные  учреждения МСЭ 3-х пилотных регионов: Тюменская обл., Республика Хакасия, Республика Удмуртия

	 С 2014 гг. по настоящее время
	Модель инва-лидности, основанная на МКФ, 2001
	Утвержденные по результатам апробации:

Классификации и критерии, используемые при осуществлении освидетельствования граждан учреждениями медико-социальной экспертизы (2014)


	Федеральные  учреждения МСЭ Российской Федерации

	Плани-руется  с 2016 
	Установление инвалидности в зависимости от степени расстройства функций организма
	Изменения в Федеральный закон «О социальной защите инвалидов в РФ» от 24.11.1995 №181-ФЗ внесенные Федеральным законом от 01.12.2014 N 419-ФЗ

	Федеральные  учреждения МСЭ Российской Федерации


Подписание Российской Федерацией в 2008 г. Конвенции о правах инвалидов, выявление системных недостатков в деятельности учреждений МСЭ, привели к необходимости совершенствования работы по освидетельствованию с учетом «социальной модели инвалидности». Основные направления модернизации обозначены  государственной программой Российской Федерации «Доступная среда на 2011-2015 годы».  

В действующей в Российской Федерации модели инвалидности условиями признания гражданина (в т.ч. ребенка) инвалидом являются: 

а) нарушение здоровья со стойким расстройством функций организма, обусловленное заболеваниями, последствиями травм или дефектами;

б) ограничение жизнедеятельности;

в) необходимость социальной защиты, включая реабилитацию.

Категория «ребенок-инвалид» устанавливается гражданину в возрасте до 18 лет в зависимости от степени ограничения жизнедеятельности (ОЖД), обусловленного стойким расстройством функций организма, возникшего в результате заболеваний, последствий травм или дефектов, на срок 1 год, 2 года, либо до достижения гражданином возраста 18 лет.

Стойкость функциональных нарушений определяется разными факторами:

1) клинической формой заболевания: врожденная патология (врожденные пороки развития, наследственная и хромосомная патология, последствия перинатальных повреждений)  имеют стойкий характер нарушений различных функций организма; в этих случаях ориентируются также и на клинический прогноз;

2) длительностью течения заболевания: многие хронические заболевания у детей развиваются как результат перенесенных острых патологических состояний, и для оценки хронизации используется срок – 6 месяцев,  который также может быть использован в качестве ориентировочного критерия стойкости нарушенных функций. 

Некоторые врожденные, наследственные и хромосомные болезни выявляются у детей с рождения и уже в первые месяцы жизни могут быть причиной значительных нарушений функционального состояния многих органов и приводить к ограничению жизнедеятельности ребенка. Вид нарушений также зависит от характера патологического процесса, а степень выраженности нарушений функций организма зависит от степени компенсации этих нарушений. В большинстве случаев для определения степени нарушений функций необходимо объективно доказать степень хронической недостаточности пораженного органа или системы.  

В педиатрической практике успешно применяется оценка состояния здоровья детей в виде градации уровня здоровья, предложенная Громбахом С.М. и доработанная в последующем Вельтищевым Ю.Е. с разделением на пять групп здоровья по четырем основным критериям. В современном виде она представлена в приказе Минздрава России от 30.12.2003 № 621.  К 1 группе здоровья относят практически здоровых детей, ко 2 группе – детей с функциональными нарушениями без четко очерченной хронической патологии – состояние предболезни, например функциональное расстройство желудка, гипертрофия небных миндалин, часто болеющие дети и др., к 3 – дети с хронической патологией в стадии ремиссии и компенсации, к 4 – пациенты с хроническими вялотекущими заболеваниями с редкими обострениями и субкомпенсацией, к 5 – дети с хронической декомпенсированной патологией и частыми обострениями.   

При оценке степени выраженности нарушений функций организма необходимо учитывать  признаки развития хронической функциональной недостаточности в периоде ремиссии заболевания, принимая, однако, во внимание частоту и длительность обострений, степень выраженности острой функциональной недостаточности при обострении (например, степень выраженности острой дыхательной недостаточности при приступе бронхиальной астмы и частоту и длительность приступного периода). Если имеют место незначительные хронические функциональные нарушения и обострения возникают не часто, что не приводит к ограничениям жизнедеятельности (ОЖД), считают, что ребенок направлен на МСЭ необоснованно. По данным литературы удельный вес непризнанных инвалидами среди впервые освидетельствованных детей  колеблется от 6,3 до 16,8%, составляя в среднем 10,5% соответственно.

Причины необоснованного направления детей на медико-социальную экспертизу условно можно подразделить на  две группы.

Первая – несвоевременное направление детей на медико-социальную экспертизу: раннее – при отсутствии стойких нарушений функций организма в период лечения или проведения реабилитационных мероприятий; позднее – через несколько лет после рождения ребенка с тем или иным пороком развития, что приводит к позднему началу реабилитационных мероприятий, так, например, ребенок с врожденным отсутствием верхней конечности при своевременном протезировании сможет сформировать адекватный двигательный стереотип выполнения элементов жизнедеятельности сразу двумя руками.

Вторая – направление на медико-социальную экспертизу детей, не имеющих условий для установления инвалидности: а) у ребенка имеется та или иная патология, но отсутствуют нарушения функций организма в целом и соответственно ОЖД, например, у детей после оперированных пороков сердца без явлений сердечной недостаточности соответствующей степени, приводящей к ОЖД; б) отсутствуют признаки инвалидности (стойкие нарушения функций организма и ОЖД), но ребенок нуждается в медико-социальной помощи государства: в обеспечении лекарственными средствами, специализированным питанием, высокотехнологичной дорогостоящей медицинской помощи и др., например, дети с муковисцидозом даже при легком течении, когда инвалидность не устанавливается, нуждаются в дорогостоящих лекарствах, в использовании ингаляторов; детям с фенилкетонурией, галактоземией, целиакией специализированное питание предоставляется в случае установления категории «ребенок-инвалид»  и др.  

По данным Герман С.В., 2012 в результате анализа качества оформления «Направлений на медико-социальную экспертизу организацией, оказывающей лечебно-профилактическую помощь» выявлено, что наиболее частыми дефектами являются: незаполненные строки, графы, имеющие экспертное значение; наличие незаверенных исправлений, зачеркиваний, нечитаемые записи; краткий, малоинформативный анамнез; малоинформативное описание объективного статуса; несоблюдение стандартов обследования; ошибки при формулировании основного и сопутствующего диагнозов; ошибки при определении прогноза — клинического, трудового; ошибки при формулировании цели направления на МСЭ; некачественное заполнение п. 34 (рекомендации по медицинской реабилитации); отсутствие в форме 088/у-06 печати, подписи, расшифровки подписи членов врачебной комиссии; форма № 088/у-06 заверена специалистами, не входящими в состав врачебной комиссии медицинской организации; наличие заключений специалистов медицинской организации по вопросам, не относящимся к их компетенции (например, рекомендации по установлению конкретной группы инвалидности).

Незначительные расстройства функций не являются основанием для определения инвалидности: дети относятся к III-IV группам здоровья, наблюдаются  специалистами медицинских организаций и не требуют проведения мероприятий социальной защиты.

Умеренные  расстройства функции у детей могут приводить к таким ограничениям жизнедеятельности как способность к самообслуживанию, передвижению, обучению и других категорий жизнедеятельности в пределах 1 степени ограничений, когда ребенку для выполнения соответствующих занятий требуется более длительные затраты времени, дробность выполнения, специальный режим учебного процесса и использование вспомогательных средств.

У больных детей с выраженной степенью расстройств функций могут иметь место ограничения жизнедеятельности в пределах 2 степени ограничений в отношении способности к самообслуживанию, передвижению, обучению и других категорий жизнедеятельности, что требует обучения либо в домашних условиях, либо в специальных учебных заведениях по специальным программам, использование вспомогательных средств или помощь других лиц при самообслуживании, передвижении и в игре.

При значительно выраженных  расстройствах функций ограничения жизнедеятельности достигают наивысшей степени, что проявляется ограничением способности к самообслуживанию, передвижению, обучению и других категорий жизнедеятельности 3 степени, то есть практически полная неспособность к самостоятельному передвижению,   самообслуживанию и полная зависимость от других лиц, способность к обучению элементарным навыкам и умениям (профессиональным, социальным, культурным, бытовым), в том числе правилам выполнения последовательности элементарных целенаправленных действий в привычной бытовой сфере, или невозможность этого обучения.

В новой международной трактовке инвалидность рассматривают как результат взаимодействия между людьми c нарушениями здоровья и окружающей средой, имеющей барьеры, которые препятствуют  полному и эффективному участию в жизни общества.  

 МКФ предлагает  принципиально иной подход, интегрирующий медицинскую и социальную точки зрения на инвалидность и рассматривающий проблемы здоровья инвалида в контексте факторов окружающей среды.

Для детей и подростков  разработана адаптированная версия данной классификации «Международная классификация функционирования, ограничений жизнедеятельности и здоровья для детей и подростков» – МКФ-ДП, слияние которой с МКФ одобрено в 2012 г. 

Начиная с 2011 года, в стране разрабатывались новые подходы к установлению инвалидности у граждан (в т.ч. у детей), основанные на МКФ.  Произошли  существенные нормативно-правовые изменения  в сфере социальной защиты инвалидов и детей-инвалидов
: уточнены  понятия «индивидуальная программа реабилитации (абилитации)» «обеспечение доступности» и «удовлетворение минимальных потребностей инвалидов»; вводятся новые для российской практики  термины «дискриминация по признаку инвалидности»,  «абилитация». Приняты новые «Классификации и критерии, используемые при осуществлении медико-социальной экспертизы граждан федеральными государственными учреждениями медико-социальной экспертизы», которыми введена количественная система оценка степени выраженности стойких нарушений функций организма, уточнены содержание видов стойких нарушений функций,  ограничений жизнедеятельности и критерии  инвалидности.  Новые классификации и критерии не расширяют возможности для определения гражданам инвалидности, а дают возможность более объективно и точно определить структуру и степень имеющихся нарушений функций организма и ограничений жизнедеятельности.
С 1 января 2016 г. после вступления в силу Федерального закона «О внесении изменений в отдельные законодательные акты Российской Федерации по вопросам социальной защиты инвалидов в связи с ратификацией Конвенции о правах инвалидов» от 01.12.2014 N 419-ФЗ (статья 5) изменятся основания  определения инвалидности, которая будет устанавливаться только в зависимости от степени расстройства функций организма.
1.2. ОРГАНИЗАЦИОННО-ПРАВОВЫЕ ОСНОВЫ МЕДИКО-СОЦИАЛЬНОЙ ЭКСПЕРТИЗЫ  ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ
1.2.1. ПОРЯДОК НАПРАВЛЕНИЯ НА МЕДИКО-СОЦИАЛЬНУЮ ЭКСПЕРТИЗУ

Порядок направления детей на медико-социальной экспертизу определен «Правилами признания лица инвалидом», утвержденными постановлением Правительства Российской Федерации от 20.02.2006 г. № 95.
Ребенок может быть направлен на МСЭ: 

– лечебно-профилактической медицинской организацией, независимо от ее организационно-правовой формы (далее – медицинская организация); 

 –  органом, осуществляющим пенсионное обеспечение; 

 –  органом социальной защиты населения.

Медицинская организация направляет ребенка на МСЭ после проведения необходимых диагностических, лечебных и реабилитационных мероприятий при наличии данных, подтверждающих стойкое нарушение функций организма, обусловленное заболеваниями, последствиями травм и дефектами. По результатам проведенных мероприятий медицинская организация оформляет «Направление на медико-социальную экспертизу организацией, оказывающей лечебно-профилактическую помощь» по форме № 088/у-06, утвержденной Министерством здравоохранения и социального развития Российской Федерации.
 В «Направление на медико-социальную экспертизу организацией, оказывающей лечебно-профилактическую помощь»» вносятся сведения о развитии заболевания, данные клинического обследования, диагноз, характер и степень нарушения основных функций организма, проведенные лечебно-профилактические мероприятия, рекомендуемые мероприятия по медицинской реабилитации для формирования индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида, результаты проведенных мероприятий по медицинской реабилитации в соответствии с индивидуальной программой реабилитации ребенка-инвалида и другие сведения, необходимые для проведения МСЭ.

При отказе от направления ребенка на МСЭ медицинская организация выдает справку, на основании которой ребенок (его законный представитель) вправе обратиться в учреждение МСЭ самостоятельно.

Порядок выдачи данной справки (медицинского заключения) утвержден Министерством здравоохранения и социального развития Российской Федерации
. Справка (медицинское заключение) оформляется в произвольной форме с проставлением штампа медицинской организации или на бланке медицинской организации, заверяется подписями председателя и членов врачебной комиссии и печатью медицинской организации. 

Орган, осуществляющий пенсионное обеспечение, и орган социальной защиты населения (далее – органы) направляют на МСЭ ребенка, имеющего признаки ограничения жизнедеятельности и нуждающегося в социальной защите, при наличии медицинских документов, подтверждающих нарушение функций организма, обусловленное заболеваниями, последствиями травм и дефектами. Указанные органы оформляют гражданину «Направление на медико-социальную экспертизу, выдаваемое органом, осуществляющим пенсионное обеспечение, или органом социальной защиты населения» по форме, утвержденной Министерством здравоохранения и социального развития Российской Федерации.
 В данное направление вносятся сведения о составе семьи ребенка, виде жилья, указываются виды ограничения жизнедеятельности, вызывающие нуждаемость в мерах социальной защиты, дается перечень представленных медицинских документов, подтверждающих нарушения функций организма вследствие заболеваний, последствий травм и дефектов. 

При отказе от направления ребенка на МСЭ указанные органы выдают справку, на основании которой ребенок (его законный представитель) имеет право обратиться в учреждение МСЭ самостоятельно. Поскольку порядок выдачи данной справки не утвержден на федеральном уровне, справка оформляется в порядке и по форме, определяемой органом, осуществляющим пенсионное обеспечение, или органом социальной защиты населения субъекта Российской Федерации.

1.2.2. ПОРЯДОК ПРОВЕДЕНИЯ МЕДИКО-СОЦИАЛЬНОЙ ЭКСПЕРТИЗЫ  
Медико-социальная экспертиза является государственной услугой, и порядок ее проведения определен «Административным регламентом по предоставлению государственной услуги по проведению медико-социальной экспертизы», утвержденным приказом Министерства труда и социальной защиты Российской Федерации от 29.01.2014г. № 59н.

Отказ в предоставлении государственной услуги по проведению МСЭ не допускается.

Право на МСЭ имеют все дети, находящиеся на территории Российской Федерации, являющиеся как гражданами Российской Федерации, так и иностранными гражданами и лицами без гражданства.

Государственная услуга по проведению МСЭ предоставляется федеральными государственными учреждениями МСЭ: главными бюро МСЭ по субъекту Российской Федерации (далее - главные бюро) и их филиалами – бюро МСЭ (далее - бюро) и Федеральным бюро МСЭ (далее – Федеральное бюро).

В бюро медико-социальная экспертиза ребенка проводится по месту жительства, по месту пребывания, либо по месту фактического проживания ребенка на территории Российской Федерации, а также по месту нахождения пенсионного дела ребенка-инвалида, выехавшего на постоянное жительство за пределы Российской Федерации.

В главном бюро медико-социальная экспертиза ребенка проводится в случае обжалования решения бюро, а также по направлению бюро в случаях, требующих специальных видов обследования, или консультативного заключения главного бюро, либо при осуществлении главным бюро контроля за решениями бюро.

В Федеральном бюро медико-социальная экспертиза ребенка проводится в случае обжалования решения главного бюро, а также по направлению главного бюро в случаях, требующих особо сложных специальных видов обследования, или консультативного заключения Федерального бюро, либо при осуществлении Федеральным бюро контроля за решениями главного бюро.

МСЭ ребенка может проводиться:

· на дому в случае, если ребенок не может явиться в бюро (главное бюро, Федеральное бюро) по состоянию здоровья, что подтверждается заключением медицинской организации;

· в стационаре, где ребенок находится на лечении;

· заочно по решению бюро (главного бюро, Федерального бюро).

Для проведения МСЭ должны быть предоставлены следующие документы:

1) удостоверение личности ребенка (свидетельство о рождении – у детей до 14 лет, паспорт – у детей старше 14 лет);

2) заявление о предоставлении государственной услуги (проведении МСЭ), оформляемое самостоятельно ребенком, достигшим  возраста 15 лет
, либо законным представителем ребенка в возрасте до 15 лет
;

Заявление может быть оформлено: 

–  самим ребенком, достигшим возраста 15 лет, так как в соответствии со статьями 2 и 20 федерального закона «Об основах охраны здоровья граждан»
 письменное согласие на медицинское вмешательство дает гражданин в возрасте 15 лет и старше, а по смыслу указанных статей МСЭ может быть отнесена к медицинскому вмешательству;

– законным представителем ребенка, не достигшего возраста 15 лет. 

В соответствии со статьей 28 Гражданского кодекса Российской Федерации
 и статьей 64 Семейного кодекса Российской Федерации
 законными представителями ребенка являются родители, усыновители, опекуны (опекун при достижении ребенком возраста 14 лет переходит в статус попечителя без дополнительного решения суда).

3) направление на МСЭ или справка об отказе в направлении на МСЭ, оформленные медицинской организацией или органом, осуществляющим пенсионное обеспечение, или органом социальной защиты населения;
4) медицинские документы (в случае отказа от направления на МСЭ), подтверждающие нарушение функций организма вследствие заболеваний, последствий травм и дефектов;
5) удостоверение личности законного представителя ребенка в случае, если им оформлено заявление о предоставлении государственной услуги.

Срок предоставления государственной услуги по проведению МСЭ не может превышать 30 календарных дней с даты подачи заявления со всеми необходимыми документами до даты принятия решения. 

Основанием для начала процедуры по проведению МСЭ ребенка является прием специалистами бюро (главного бюро, Федерального бюро) заявления о проведении МСЭ со всеми необходимыми документами. Если заявление подано без необходимых документов, то последние должны быть представлены в течение 10 рабочих дней с момента подачи заявления. Срок предоставления государственной услуги в данном случае исчисляется с даты подачи необходимых документов.
Специалисты бюро обязаны ознакомить законного представителя ребенка (либо самого ребенка, если МСЭ проводится по его заявлению) с порядком проведения МСЭ, с целями и прогнозируемыми результатами реабилитационных мероприятий и их социально-правовыми последствиями в любой доступной для него форме: устно, письменно, с использованием информационных материалов, с помощью переводчика русского жестового языка, тифлосурдопереводчика, посредством официальных сайтов главного бюро, Федерального бюро.

Специалисты бюро (главного бюро, Федерального бюро), проводящие МСЭ, изучают представленные документы, проводят анализ клинико-функциональных, социально-бытовых, психолого-медико-педагогических сведений, проводят обследование ребенка и на основе полученных данных принимают коллегиальное решение об установлении ему инвалидности либо об отказе в установлении инвалидности.

 В случаях, требующих дополнительного обследования ребенка в медицинской, реабилитационной организации, получения  заключения главного бюро, Федерального бюро, а также получения других дополнительных сведений составляется программа дополнительного обследования, которая доводится до сведения законного представителя ребенка (либо самого ребенка, если МСЭ проводится по его заявлению) в доступной для него форме. Решение принимается после получения данных, предусмотренных указанной программой. При отказе от выполнения программы дополнительного обследования решение принимается специалистами бюро (главного бюро, Федерального бюро), проводящими МСЭ, на основании имеющихся данных, о чем делается соответствующая запись в протоколе проведения медико-социальной экспертизы ребенка.

Решение объявляется законному представителю ребенка (либо самому ребенку, если МСЭ проводилась по его заявлению) в присутствии всех специалистов бюро (главного бюро, Федерального бюро), проводивших МСЭ. В случае необходимости специалисты дают разъяснения по содержанию решения.
Данные МСЭ вносятся в Протокол проведения медико-социальной экспертизы (далее – Протокол) по форме, утвержденной Министерством труда и социальной защиты Российской Федерации
. По результатам МСЭ составляется Акт медико-социальной экспертизы (далее – Акт) по форме, утвержденной Министерством здравоохранения и социального развития Российской Федерации
, к которому приобщаются представленные документы.

Протокол и Акт подписываются руководителем бюро (уполномоченным заместителем главного бюро (Федерального бюро) и специалистами бюро (главного бюро, Федерального бюро), проводившими МСЭ.

В случае признания ребенка инвалидом оформляется Справка, подтверждающая факт установления инвалидности, и Выписка из акта освидетельствования ребенка-инвалида, которые подписываются руководителем бюро (уполномоченным заместителем главного бюро (Федерального бюро). Указанная Справка выдается законному представителю ребенка-инвалида (либо самому ребенку, если МСЭ проводилась по его заявлению), а Выписка в 3-дневный срок со дня принятия решения направляется в орган, осуществляющий его пенсионное обеспечение. Формы указанных Справки и Выписки утверждены Министерством здравоохранения и социального развития Российской Федерации
.

Законному представителю ребенка, признанного инвалидом (либо самому ребенку, если МСЭ проводилась по его заявлению), также выдается индивидуальная программа реабилитации ребенка-инвалида по форме, утвержденной Министерством здравоохранения и социального развития Российской Федерации.

Законному представителю ребенка, не признанного инвалидом (либо самому ребенку, если МСЭ проводилась по его заявлению), по его желанию выдается справка о результатах медико-социальной экспертизы. Справка выдается в день проведения МСЭ или в течение 5 календарных дней с даты подачи заявления о ее выдаче, если оформление такой справки требует времени для запроса дела из архива.

Переосвидетельствование ребенка-инвалида проводится 1 раз в течение срока, на который ребенку установлена категория «ребенок-инвалид». Переосвидетельствование ребенка-инвалида может осуществляться заблаговременно, но не более чем за 2 месяца до истечения установленного срока инвалидности.

Переосвидетельствование ребенка-инвалида ранее установленного срока проводится по заявлению его законного представителя (либо самого ребенка, если МСЭ проводилась по его заявлению) или по направлению медицинской организации в связи с изменением состояния здоровья ребенка.

Решение бюро может быть обжаловано в главное бюро в срок, не превышающий 1 месяц с даты принятия решения бюро. В случае подачи в бюро, проводившее МСЭ ребенка, заявления об обжаловании решения бюро, указанное бюро в 3-дневный срок со дня поступления данного заявления направляет его со всеми имеющимися документами в главное бюро. Главное бюро не позднее 1 месяца со дня поступления заявления об обжаловании решения бюро проводит МСЭ ребенка. Главное бюро вправе изменить решение бюро.

Решение главного бюро может быть обжаловано в Федеральное бюро в срок, не превышающий 1 месяц с даты принятия решения главным бюро. В случае подачи в главное бюро, проводившее МСЭ ребенка, заявления об обжаловании решения главного бюро, указанное главное бюро в 3-дневный срок со дня получения данного заявления направляет его со всеми имеющимися документами в Федеральное бюро. Федеральное бюро не позднее 1 месяца со дня поступления заявления об обжаловании решения главного бюро проводит МСЭ ребенка. Федеральное бюро вправе изменить решение главного бюро.

Решение бюро, главного бюро, Федерального бюро может быть обжаловано в суд.

1.3. МЕТОДИЧЕСКИЕ ОСНОВЫ МЕДИКО-СОЦИАЛЬНОЙ ЭКСПЕРТИЗЫ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ
1.3.1.  СОВРЕМЕННЫЕ ОСНОВЫ РЕАБИЛИТАЦИОННО-ЭКСПЕРТНОЙ ДИАГНОСТИКИ  
Диагностический этап является важнейшим в технологии предоставления гражданам, в том числе и детям услуги по медико-социальной экспертизе. Именно с данного этапа практически начинается освидетельствование граждан в учреждении МСЭ. 

Реабилитационно-экспертная диагностика представляет собой совокупность диагностических процедур, приемов и методов изучения биопсихосоциального статуса и социально-средовых условий жизнедеятельности больных и инвалидов с целью получения объективных данных, необходимых для решения задач медико-социальной экспертизы – принятия экспертного решения о группе, о категории «ребенок-инвалид»,  сроках инвалидности, а также потребностях их в мерах и средствах реабилитации.

Организационно-правовые и методические основы реабилитационно-экспертной диагностики заложены в нормативных правовых актах, регулирующих отношения, возникающие в связи с предоставлением государственной услуги по проведению медико-социальной экспертизы, в соответствии с которыми данная услуга предоставляется исходя из комплексной оценки клинико-функциональных, социально-бытовых, профессионально-трудовых, психологических данных освидетельствуемого лица
. 

Алгоритм проведения реабилитационной-экспертной диагностики и порядок оформления полученных данных в Протоколе проведения медико-социальной экспертизы определен приказом Минтруда России
. 

Особенностью проведения реабилитационно-экспертной диагностики детей в отличие от взрослых граждан является, как правило, необходимость участия родителей ребенка, а также учета при оценке полученных данных возрастных норм в физическом и психическом (умственном) развитии детей. 

Реабилитационно-экспертная диагностика при освидетельствовании детей включает:

 – клинико-функциональную диагностику;

– психологическую диагностику;

– социальную диагностику; 

а при достижении ребенком определенного возраста и

 – педагогическую диагностику;

 – профессионально-трудовую диагностику;

 – психофизиологическую диагностику.

Клинико-функциональная диагностика – процедура, объединяющая совокупность методов получения достоверных данных о состоянии здоровья,  патологии, нарушенных и сохранных функциях и структур организма ребенка, достаточных для вынесения экспертного решения об инвалидности и потребностях детей-инвалидов в мерах, средствах и услугах медицинской реабилитации и абилитации.

В настоящее время Федеральным бюро МСЭ для большинства заболеваний определен обязательный минимальный объем исследований, включая перечень диагностических процедур, проб, тестов, методических подходов, подлежащих выполнению при проведении медико-социальной экспертизы
.

После получения всего комплекса необходимых данных специалистами бюро МСЭ выносится клинико-функциональный диагноз, который фиксируется в пункте 54 Протокола проведения медико-социальной экспертизы. Клинико-функциональный диагноз должен содержать следующие основные характеристики:

 –  клиническую (нозологическую) форму основного и  сопутствующего заболеваний с указанием кода  по МКБ-10;

– осложнения основного и  сопутствующего заболеваний с указанием кода по МКБ-10;

– стадию патологического процесса;

– течение заболевания; 

– характер нарушений функций и структур организма;

– степень нарушения функций и структур организма;

– клинический прогноз.

Результаты клинико-функциональной диагностики являются основанием для вынесения заключения бюро МСЭ о видах и степени стойких расстройств функций организма, в т.ч. количественной системы оценки степени выраженности нарушенных функций организма, а в последующем, с учетом данных психологической, социальной, профессиональной у детей старшего возраста, диагностик, и для вынесения заключения о видах и степени ограничений жизнедеятельности.

Психологическая диагностика (экспериментально-психологическое обследование) детей – обследование с помощью психодиагностических методов с целью выявления нарушений психических функций и адаптационных способностей ребенка,  а также сохранных функций, зоны актуального и ближайшего развития, социально-психологических условий развития ребенка с целью уточнения экспертно-реабилитационного диагноза и формирования индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида (психолого-педагогической и социально-педагогической составляющих).

Целями и задачами направления ребенка на  ЭПО могут быть:

1) оценка актуального состояния психических процессов (внимания, памяти, мыслительных процессов, эмоциональной сферы), при которой выясняется уровень развития и особенности психических процессов, наличие нарушений и степень их выраженности; совместно с другими членами бюро данные о выявленных нарушениях трансформируются в клинико-патопсихологический синдром с последующим введением его в клинико-экспертный диагноз;  сведения о сохранных и нарушенных психических процессах учитываются при рекомендации мероприятий психолого-педагогической и социально-психологической составляющих ИПР;

2) оценка соответствия уровня интеллектуального развития возрастной норме; данная задача может решаться психологом, начиная с двухлетнего возраста ребенка, но стандартизированная на отечественной выборке методика Векслера (детский вариант WISC) предполагает обследование детей старше 5 лет;

3) анализ личности (формирующейся личности) для уточнения особенностей и уровня реагирования на ситуацию «болезнь», «инвалидность»; это может быть психологический («норма») уровень, патопсихологический или психопатологический уровень; при наличии патопсихологического (психопатологического) уровней реагирования ребенка, психолог совместно с врачами-экспертами трансформирует данные в синдром, с последующим введением его в клинико-экспертный диагноз;  сведения об особенностях личностного реагирования являются основанием для рекомендации проведения психолого-педагогической коррекционной работы,  а также мероприятий социально-психологической составляющей индивидуальной программы реабилитации;

4) анализ социально-психологической ситуации развития ребенка, психологической составляющей реабилитационного потенциала семьи (ближайшего окружения ребенка -  это может быть мать или бабушка, может быть опекунская семья или сотрудники детского учреждения, далее используем общий термин «родитель»); для данных может быть необходимо экспериментально-психологическое обследование не столько самого ребенка, сколько его родителей; анализ включает данные о состоянии психологического контакта в паре родитель-ребенок, стиле семейного воспитания, способности родителя понимать перспективу и возможности развития, абилитации и реабилитации ребенка-инвалида, эмоционально-волевой потенциал родителя и его мотивационную направленность; эти сведения необходимы для адекватного выбора мероприятий психолого-педагогического и социально-психологического профиля для помощи семье в воспитании ребенка-инвалида,  с целью оптимизации условий развития для ребенка, профилактики формирования патопсихологических черт личности ребенка-инвалида;

5) профориентационная диагностика подростка, которая включает анализ мотивационной сферы подростка и его профессиональных планов, адекватности самооценки и оценки своих способностей и возможностей уровню притязаний; данные могут использоваться при формировании раздела «Получение профессионального образования» мероприятий психолого-педагогической реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Психолог использует методы в соответствии с поставленными задачами, возрастом, диагнозом, опираясь на имеющиеся в его распоряжении данные. Кроме психодиагностических методик и тестов используются данные клинико-психологического метода наблюдения в процессе ЭПО и освидетельствования, а также иные данные, имеющиеся на ребенка: характеристики, выписки из медицинской и иной документации, данные школьной успеваемости, описания предыдущих психологических обследований, заключения психолого-медико-педагогической комиссии и другие. 

Социальная диагностика объединяет совокупность методов получения и анализа данных, характеризующих социальный статус ребенка, социально-средовые и социально-бытовые условия жизни с целью определения наличия и степени выраженности ограничений жизнедеятельности ребенка, оценки возможностей и условий его социализации, социальной адаптации и интеграции в общество. Проводится специалистом по социальной работе учреждения МСЭ.
Оценка социального статуса ребенка проводится на основании представленных в бюро МСЭ документов, опроса ребенка и (или) его законного представителя (родителей), также используются методы социального обследования, тестирования и др. 

Социально-средовая диагностика предусматривает установление и анализ способностей ребенка к самостоятельной общественной и семейно-бытовой деятельности с учетом возрастных особенностей и базовых социальных характеристик. Для полноты и объективности проведения данной составляющей социальной диагностики целесообразно привлечение социального педагога образовательной организации, психолога бюро МСЭ, консультанта психолога центра семьи и детей, а также других специалистов.

Социальная-бытовая диагностика предусматривает выяснение и анализ данных отражающих проблемы ребенка в ближайшем окружении (в быту): оценку социально-бытовых условий, оценку способности ребенка самостоятельно передвигаться по дому, удовлетворять основные физиологические потребности, осуществлять личную гигиену, выполнять повседневную бытовую, досуговую и игровую деятельность.

Полученные в результате социально-средовой и социально-бытовой диагностики данные в комплексе с клиническими и психологическими  данными являются основой для комплексной оценки вида и степени ограничений жизнедеятельности, а в случае признания ребенка инвалидом и для определения его потребности в мерах социальной защиты, включая реабилитацию.

Педагогическая диагностика предполагает получение и оценку данных об образовательном статусе ребенка, его обученности и способности обучаться.

На основании данных опроса и документов, представленных образовательным учреждением, а  также с учётом заключения  ПМПК оформляются пункты 33-41 раздела II «Данные об образовании» Протокола проведения медико-социальной экспертизы.

Представленные образовательной организацией или ПМПК педагогические характеристики ребенка в комплексе с данными социально-средового и социально-бытового обследования являются основой изучения и оценки наличия (степени развития) у ребенка соответствующих возрасту знаний, навыков и умений; сформированности базисных навыков, обеспечивающих обучение; обученность, воспитанность и его развитость; обучаемость, уровень его образовательной компетентности, успеваемости; способность получения образования в соответствии с требованиями ФГОС; способность обучения в образовательном учреждении общего назначения совместно с другими обучающимися или же нуждаемость обучения в специальных классах (группах) интегрированного обучения; в специальных образовательных учреждениях по адаптированным образовательным программам, на дому; нуждаемость в специальных условиях обучения (специальные образовательные программы и методы, в том числе дистанционное обучение; специальные учебники и учебные пособия, дидактические и наглядные материалы, технические средства обучения коллективного и индивидуального пользования, средства коммуникации и связи, сурдоперевод и тифлосурдоперевод при реализации образовательных программ, адаптация образовательных учреждений и прилегающих к ним территорий и др.); нуждаемость для обучения в посторонней помощи; наличие в окружающей среде барьеров или облегчающих обучение факторов.
Профессионально-трудовая диагностика - процедура, объединяющая совокупность методов изучения и анализа профессионально-трудового статуса, характера, условий и требований профессиональной деятельности освидетельствуемого лица в целях получения объективных и достоверных данных, необходимых для принятия экспертного решения.

Показаниями для проведения профессионально-трудовой диагностики при освидетельствовании ребенка в бюро МСЭ являются:

 – необходимость оценки способности его к трудовой деятельности при достижении возраста 14 лет
;

– оценки рациональности трудоустройства в случае выполнения ребенком работы по трудовому договору до или на момент освидетельствования в бюро МСЭ;

– оценки правильности выбора ребенком профессии (специальности) для обучения в случае получения им образования в учреждении профессионального образования на момент освидетельствования в бюро МСЭ;

– в целях определения показанных ему для профессионального обучения профессий (специальностей);

– в целях определения противопоказанных и доступных условий и видов труда  для обеспечения рационального трудоустройства;

– в целях достижения профессионально-производственной адаптации и закрепление ребенка инвалида на рабочем месте и др.
Профессионально-трудовая диагностика при освидетельствовании ребенка в бюро МСЭ включает: 1) определение профессионально-трудового и образовательного статусов ребенка; 2) физиолого-гигиеническую характеристику условий рабочей среды, тяжести и напряженности трудового процесса; 3) оценку требований профессиональной деятельности к психофизиологическим функциям, необходимым для успешного выполнения работы в основной профессии или в будущей профессии.
Полученные данные о профессионально-трудовом статусе ребенка фиксируются в пунктах 42-45, 47 Протокола проведения медико-социальной экспертизы. 

При переосвидетельствовании ребенка-инвалида уточняется его новая профессия, специальность и квалификация, условия и объем выполняемой трудовой деятельности, оценивается рациональность и равноценность трудоустройства, причины незанятости.

Требования профессиональной деятельности могут оформляться в виде перечня (психофизиограммы) профессионально важных функций и качеств, необходимых для успешного выполнения работы и прикладываться к Протоколу проведения медико-социальной экспертизы.

Психофизиологическая диагностика объединяет совокупность методов исследования и оценки состояния профессионально значимых функций и качеств освидетельствуемого лица, определяющих его способность (пригодность) к работе в конкретном виде профессиональной деятельности. В результате болезни эти функции и качества могут быть нарушены или утрачены полностью.
Задачей психофизиологической диагностики является исследование и оценка состояния профессионально значимых функций и качеств, необходимых для выполнения работы в основной профессии или профессиях, рекомендуемых для обучения, освидетельствуемого лица.

Профессионально значимые функции и качества могут быть сохранены, нарушены, утрачены в связи с имеющимся у ребенка заболеванием. Их состояние оценивается на основании результатов клинико-функционального обследования освидетельствуемого лица и дополнительных специальных исследований (психологических тестов, инструментального исследования, функциональных и нагрузочных проб т.п.), которые в клинике, как правило, не применяются и которые в совокупности можно объединить термином «методы психофизиологической диагностики».
Так, для исследования состояния двигательных функций нашли применение методы динамометрии, динамографии, эргографии и эргометрии, треморометрии, координаметрии (кинезометрии), электромиографии, стабилометрии и др. Для исследования процессов восприятия применяются бланковые и аппаратурные методики: определения объема зрительного восприятия, глазомера, восприятия пространственных представлений (методики «часы», «компас»), точности восприятия времени и др.

Исследование профессионально значимых психофизиологических функций и качеств в бюро МСЭ в необходимых случаях могут быть выполнены психологом, специалистом по профессиональной ориентации и др.
Методы исследования психофизиологических функций изложены в соответствующих руководствах, учебных пособиях и в изданиях, посвященных вопросам профессиональной ориентации и профессионального отбора
. 

 Оценка облегчающих факторов и барьеров с учетом положений  МКФ 

Использование информационной концепции МКФ позволяет рассмотреть действие облегчающих факторов и барьеров в конкретных условиях отдаленного и ближайшего окружения ребенка (рис 1.)
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Рис.1 Классификация факторов окружающей среды (МКФ, 2001)

1) Раздел «Продукция  (товары) и технологии»: анализируются какие продукты, вещества, лекарства,  изделия и технологии  являются (или могут  послужить) облегчающими факторами для функционирования ребенка разного возраста и для реализации его активности и участия: например, вскармливание грудным молоком, применение специализированного питания для детей-инвалидов, больных фенилкетоурией и др., лекарств, технических средств реабилитации, использование адаптированных игр и методик реабилитации и др. 

Также выясняется, какие из продуктов, веществ, лекарств, изделий и технологий  затрудняют функционирование, активность и участие ребенка в разных сферах жизни и возможно ли устранение данных барьеров посредством индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида. 

МКФ рассматривает в этом разделе и вопросы собственности (имущество, наследство), включая финансовые ценности. Финансовое благополучие семьи является важным облегчающим фактором для функционирования, активности и участия ребенка в жизнедеятельности, эффективности его реабилитации.

В этот же раздел включены проблемы доступности социальной инфраструктуры в ближайшем окружении (дом, место учебы) и в отдаленном окружении. Обеспечение тем или иным техническим средством не решает всех проблем жизнедеятельности инвалидов, если окружающая среда не подготовлена к их интеграции.   

2) Раздел «Природное окружение и изменения окружающей среды, осуществленные человеком»: климат, физическая география (место проживания ребенка), природные явления (ураганы, наводнения, пожары и др.), изменения, вызванные человеком (конфликты, войны и др.). 

Уточнение ряда факторов из этого раздела также позволит специалистам сориентироваться в адресной социальной помощи ребенку, так, например,   дети, проживающие в сельской местности, в условиях высокогорного климата, на  мало населенных  территориях или, наоборот, в условиях крупного мегаполиса, имеют особенности по осуществлению реабилитационных мероприятий и социальной интеграции.

3) Раздел «Поддержка и взаимосвязи»: рассматривается отсутствие или недостаток практической физической или эмоциональной поддержки, заботы, защиты и помощи во взаимоотношениях с другими людьми, в т.ч. семьи и ближайших родственников, отдаленных родственников, друзей, знакомых, сверстников, коллег, соседей, а также лиц, обладающих властью и авторитетом, профессиональных работников разных сфер.

Определенную физическую, эмоциональную и психологическую поддержку ребенку-инвалиду могут оказывать и одомашненные животные, как например, питомцы (собаки, кошки, птицы, рыбки и др.) и животные для личного передвижения и перевозки. 

4) Раздел «Установки», являющиеся наблюдаемыми последствиями обычаев, практики, идеологий, ценностей, норм, фактических и религиозных верований.  Оцениваются установки людей, окружающих ребенка: членов семьи, ближайших  и отдаленных родственников, друзей, знакомых, коллег, соседей и членов сообщества. Также выясняются установки лиц, обладающих властью и авторитетом для ребенка, специалистов, общественные установки, социальные нормы, методы и идеологии.

Эти индивидуальные установки окружающих ребенка людей могут влиять на его поведение и социальную жизнь на всех уровнях, могут служить мотивацией для позитивной,  одобряемой практики или негативной и дискриминирующей практики. 

Некоторые негативные установки родителей, связанные с недостатком информации, психологическими проблемами могут быть решены посредством мероприятий социальной реабилитации в  индивидуальной программе реабилитации ребенка-инвалида.

5) Раздел  «Службы, административные системы и политика». 

В этом разделе систематизируются облегчающие факторы и барьеры:

  –  в  организациях, предлагающих услуги,  реализующихся программах и  мероприятиях в различных областях жизни для удовлетворения потребностей ребенка. Службы или организации могут иметь общественный, частный или добровольный характер и могут быть организованы на местном уровне, уровне определенного сообщества, региональном, республиканском, государственном, национальном или международном уровнях предпринимателями, ассоциациями, организациями, агентствами или правительством.  

 – в административных системах, которые включают административный контроль и механизмы организации, установленные местной, региональной, национальной, международной властью или другой признанной властью. Эти административные системы предназначены для организации, контроля и мониторинга деятельности служб предлагающих услуги, сложившихся программ и действий в различных областях жизни. 

– в политике, которая включает правила, инструкции, стандарты, установленные местной, региональной, национальной, международной властью или другой признанной властью.  
Учет барьеров в рамках существующей системы информационно-статистического обеспечения социальной защиты инвалидов видится крайне затруднительным, поскольку понятие «барьеры» в российском социальном законодательстве пока не разработано.  

 МКФ не является самостоятельной шкалой для измерения физических возможностей, активности или участия, либо факторов окружающей среды. Однако она позволяет разработать такой инструмент.

*  *  *

Представленный подход к объему и содержанию реабилитационно-экспертной диагностики позволяет использовать ее данные для установления у ребенка наличия и степеней выраженности ограничений жизнедеятельности, оценки реабилитационного потенциала и реабилитационного прогноза, определения потребности детей-инвалидов в конкретных мерах, средствах и услугах медицинской, психолого-педагогической и социальной  реабилитации. 

Применение  информационной модели МКФ позволяет углубить представления о проблемах ребенка в контексте факторов окружающей среды. Барьеры, выявляемые при углубленной диагностике, могут быть частично преодолены с помощью индивидуальной программы реабилитации. Часть барьеров для решения требует системного межведомственного подхода, их анализ может послужить основанием для проведения определенной организационно-методической работы специалистов учреждения МСЭ.

Нарушение методологических и методических подходов к реабилитационно-экспертной диагностике детей зачастую приводит к серьезным экспертным ошибкам. Так, по данным Маловой Н.Е., 2014, в качестве типичных ошибок выделены:

– дефекты в ходе анализа медицинской документации, представленной на МСЭ: отсутствует анализ истории развития ребенка, включая такие показатели, как частота обращаемости, частота госпитализаций, пребывание в медицинской организации (койко-дни); плановая или экстренная госпитализация, объем оказанной медицинской помощи,  эффективность проводимого лечения, данные о динамике заболевания за календарный год и др.;
– дефекты в ходе проведения личного осмотра: врачами по МСЭ не дана оценка физического развития ребёнка, не проведены функциональные пробы, объективизирующие степень нарушенных функций;  не отражены основные характеристики жизнедеятельности ребенка в соответствии с биологическим возрастом; не отражена степень сформированности навыков: самообслуживания, опрятности и ухода за собой; особенности поведения, коммуникативных навыков; доступность вербальному контакту (речь понятная\нет), реакция на осмотр, окружающую обстановку и др.;
– отсутствие объективизации критериев инвалидности, в частности нарушений функций организма и ОЖД: не представлены результаты обследований, данные рентгенологической диагностики, сведения психолого-медико-педагогической комиссии, характеристики из образовательной организации и др.;
– расхождение клинико-функционального диагноза и данных личного осмотра;
– неверная оценка стойкости и степени выраженности нарушенных функций, категорий жизнедеятельности и степени их выраженности;

– отсутствие комплексного подхода к оценке развития ребенка  в условиях имеющихся стойких нарушений функций организма;

– неверная трактовка действующих нормативных правовых документов, неумение их применить. 
1.3.2. УСТАНОВЛЕНИЕ КАТЕГОРИИ «РЕБЕНОК-ИНВАЛИД»

Инвалид – лицо, которое имеет нарушение здоровья со стойким расстройством функций организма, обусловленное заболеваниями, последствиями травм или дефектами, приводящее к ограничению жизнедеятельности и вызывающее необходимость его социальной защиты.

Ребенку (лицу в возрасте до 18 лет) устанавливается категория "ребенок - инвалид".

Установление категории «ребенок-инвалид» осуществляется при проведении МСЭ исходя из комплексной оценки состояния его здоровья в соответствии с «Классификациями и критериями, используемыми при осуществлении медико-социальной экспертизы граждан федеральными государственными учреждениями медико-социальной экспертизы», утвержденными приказом Министерства труда и социальной защиты Российской Федерации от 29.09.2014г. № 664н  (далее – Классификации и критерии).

Условиями признания ребенка инвалидом являются
:

– нарушение здоровья со стойким расстройством функций организма, обусловленное заболеваниями, последствиями травм или дефектами;

– ограничение жизнедеятельности;

– необходимость осуществления мер социальной защиты, включая реабилитацию.

Оценка нарушения здоровья ребенка в соответствии с Классификациями и критериями предусматривает отнесение его по характеру расстройств функций организма к шести основным группам (рис.2) .
Комплексная оценка показателей, характеризующих стойкое нарушение функций организма, предусматривает выделение 4 степеней, которые оцениваются количественно в процентах в диапазоне от 10 до 100, с шагом в 10 процентов:

I степень - стойкие незначительные нарушения функций организма в диапазоне от 10 до 30 процентов;

II степень - стойкие умеренные нарушения функций организма в диапазоне от 40 до 60 процентов;

III степень - стойкие выраженные нарушения функций организма в диапазоне от 70 до 80 процентов;

IV степень - стойкие значительно выраженные нарушения функций организма в диапазоне от 90 до 100 процентов.

Детальная количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций приводится в Приложении к Классификациям и критериям. Приложение включает классы, блоки и наименование болезней, травм или дефектов (их последствий), соответствующую им рубрику по МКБ-10, а также клинико-функциональную характеристику стойких нарушений функций организма человека, обусловленных указанными заболеваниями, последствиями травм или дефектами, и собственно количественную оценку последних в процентах.
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Рис. 2 Классификации основных видов стойких расстройств функций организма человека

При наличии нескольких видов стойких нарушений функций организма необходимо отдельно оценивать степень выраженности каждого из них в процентах. Сначала следует установить максимально выраженное нарушение, затем определить - имеется ли влияние всех других выявленных нарушений функций на максимально выраженное нарушение функции. При наличии указанного влияния определяется суммарная оценка степени нарушения функции путем сложения выявленных количественных величин. Окончательная величина (независимо от фактически полученной путем сложения) может быть выше максимально выраженного нарушения функций не более чем на 10 процентов. Значения максимально выраженных нарушений функций по соответствующему заболеванию, травме или дефекту указаны в Приложении к Классификациям и критериям.

Ограничение жизнедеятельности – полная или частичная утрата лицом способности или возможности осуществлять самообслуживание, самостоятельно передвигаться, ориентироваться, общаться, контролировать свое поведение, обучаться и заниматься трудовой деятельностью.

Ограничением жизнедеятельности  ребенка может считаться полная или частичная утрата им способности или возможности осуществлять деятельность способом или в рамках, считающихся нормальными для конкретного детского возраста. Основные категории жизнедеятельности человека представлены в табл. 2.

Таблица 2

Содержание категорий жизнедеятельности человека

	Категории жизнедеятельности
	Содержание 

категории жизнедеятельности

	Способность к самообслуживанию
	способность человека самостоятельно осуществлять основные физиологические потребности, выполнять повседневную бытовую деятельность, в том числе навыки личной гигиены

	Способность к самостоятельному передвижению
	способность самостоятельно перемещаться в пространстве, сохранять равновесие тела при передвижении, в покое и при перемене положения тела, пользоваться общественным транспортом

	Способность к ориентации
	способность к адекватному восприятию личности и окружающей обстановки, оценке ситуации, к определению времени и места нахождения

	Способность к общению
	способность к установлению контактов между людьми путем восприятия, переработки, хранения, воспроизведения и передачи информации

	Способность контролировать свое поведение
	способность к осознанию себя и адекватному поведению с учетом социально-правовых и морально-этических норм

	Способность к обучению
	способность к целенаправленному процессу организации деятельности по овладению знаниями, умениями, навыками и компетенцией, приобретению опыта деятельности (в том числе профессионального, социального, культурного, бытового характера), развитию способностей, приобретению опыта применения знаний в повседневной жизни и формированию мотивации получения образования в течение всей жизни

	Способность к трудовой деятельности
	способность осуществлять трудовую деятельность в соответствии с требованиями к содержанию, объему, качеству и условиям выполнения работы


Классификация основных категорий жизнедеятельности не выделяет специфические для детей категории. 

Классификация основных категорий жизнедеятельности включает также три степени выраженности этих категорий в зависимости от способности лица осуществлять определенный вид жизнедеятельности и необходимых для этого условий. Для оценки ограничений жизнедеятельности ребенка специалисты бюро МСЭ (главного бюро, Федерального бюро) проводят сопоставление выявленных нарушений здоровья ребенка и требований, которые предъявляются конкретными видами деятельности к системам организма ребенка соответствующего возраста. 

Социальная защита – система гарантированных государством экономических,  правовых мер и мер социальной поддержки, обеспечивающих инвалидам условия для преодоления, замещения (компенсации) ограничений жизнедеятельности и направленных на создание им равных с другими гражданами возможностей участия в жизни общества
.

Комплексная оценка последствий болезни, травмы или увечья в виде нарушения функций, ограничений жизнедеятельности и нуждаемости в мерах социальной защиты  является основой для вынесения решения об установлении категории «ребенок-инвалид».

Категория «ребенок-инвалид» устанавливается при наличии ограничений жизнедеятельности любой категории и любой из трех степеней выраженности (которые оцениваются в соответствии с возрастной нормой), вызывающих необходимость социальной защиты.

1.3.3. УСТАНОВЛЕНИЕ СРОКА КАТЕГОРИИ «РЕБЕНОК-ИНВАЛИД»

Сроки установления инвалидности у детей определены «Правилами признания лица инвалидом», утвержденными постановлением Правительства Российской Федерации от 20.02.2006г. № 95, раздел II (далее – Правила).

Категория "ребенок - инвалид" устанавливается на срок 1 год, 2 года, 5 лет или до достижения ребенком возраста 18 лет. 

Правилами определены критерии установления инвалидности на сроки 5 лет и «до достижения возраста 18 лет», но отсутствуют критерии установления срока инвалидности на 1 год и 2 года. Следует вспомнить, что в действовавшем с 1996г. до принятия настоящих Правил аналогичном нормативном правовом акте
 было сформулировано следующее: «В зависимости от степени расстройства функций организма и ограничений жизнедеятельности лицу в возрасте до 18 лет устанавливается категория «ребенок-инвалид» на срок 1 год, 2 года, 5 лет или достижения им возраста 18 лет». Сложившаяся в те годы практика может быть рекомендована к применению и в настоящее время, то есть, установление срока инвалидности 1 год или 2 года должно определяться тяжестью патологии (имеется в виду, прежде всего, степень стойких нарушений функций организма). Кроме того, проводя параллель со сроками 1, 2 и 3 групп инвалидности, можно также рекомендовать установление категории «ребенок-инвалид» на срок 1 год при выявлении у ребенка II и III степени стойких нарушений функций организма (умеренных и выраженных), а на 2 года – при IV степени стойких нарушений функций организма (значительно выраженных). Учитывая достаточно высокий реабилитационный потенциал детей, особенного раннего возраста, допустимо в ряде случаев первичное установление инвалидности на 1 год при наличии у ребенка III степени стойких нарушений функций организма и лишь при очередном переосвидетельствовании и отсутствии эффекта проводимых мер реабилитации – на 2 года. Однако эти случаи требуют серьезного доказательного обоснования наличия высокого реабилитационного потенциала у конкретного ребенка.
Категория «ребенок-инвалид» сроком на 5 лет устанавливается при повторном освидетельствовании в случае достижения первой полной ремиссии злокачественного новообразования (в том числе при любой форме острого или хронического лейкоза). 

Инвалидность ребенку на срок «до достижения возраста 18 лет» устанавливается в следующих случаях:

– при наличии у ребенка заболевания, включенного в Перечень
 - не позднее 2-х лет после первичного установления категории "ребенок-инвалид";

– при наличии у ребенка заболевания, не входящего в вышеназванный Перечень - не позднее 4 лет после первичного установления категории "ребенок-инвалид" при условии, что в ходе осуществления реабилитационных мероприятий выявлена невозможность устранения или уменьшения степени ограничения жизнедеятельности ребенка, вызванного стойкими необратимыми морфологическими изменениями, дефектами и нарушениями функций органов и систем организма; 

– при наличии у ребенка рецидивирующего или осложненного течения злокачественного новообразования (в том числе при любой форме острого или хронического лейкоза), а также в случае присоединения других заболеваний, осложняющих течение злокачественного образования - не позднее 6 лет после первичного установления категории "ребенок-инвалид"; 

– при наличии у ребенка любого заболевания (как входящему, так и не входящему в Перечень) - при первичном установлении категории "ребенок-инвалид". В данном случае условием является отсутствие положительных результатов реабилитационных мероприятий, проведенных ребенку до его направления на МСЭ. Это должно быть подтверждено данными направления на МСЭ, выданного медицинской организацией, либо медицинскими документами, прилагаемыми к направлению на МСЭ, выданном органом, осуществляющим пенсионное обеспечение (органом социальной защиты населения);

– при наличии у ребенка на момент установления инвалидности неполного числа лет до 18 лет, что не позволяет установить инвалидность на 1 год, 2 года или 5 лет.

При сроках инвалидности 1 год, 2 года и 5 лет категория «ребенок-инвалид» устанавливается до 1-го числа месяца, следующего за месяцем, на который назначена очередная МСЭ.

Правилами не определено - до какой даты устанавливается инвалидность при сроке «до достижения возраста 18 лет», поэтому в этих случаях следует руководствоваться положением статьи 191 Гражданского кодекса Российской Федерации
: «Течение срока, определенного периодом времени, начинается на следующий день после календарной даты, которой определено его начало». Таким образом, категорию «ребенок-инвалид» при сроке «до достижения возраста 18 лет» необходимо устанавливать до даты, следующей за днем наступления возраста 18 лет.

Детям, инвалидность которых связана с последствиями аварии на Чернобыльской АЭС, последствиями аварии на производственном объединении «Маяк» и сбросов радиоактивных отходов в реку Теча категория «ребенок-инвалид» устанавливается  сроком на 5 лет
. Основанием для установления данного срока детям является заключение межведомственного экспертного совета о причинной связи инвалидности с последствиями указанных аварий.
РАЗДЕЛ 2. ОСНОВЫ КОМПЛЕКСНОЙ РЕАБИЛИТАЦИИ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ

2.1. ТЕОРЕТИЧЕСКИЕ И ОРГАНИЗАЦИОННЫЕ ОСНОВЫ РЕАБИЛИТАЦИИ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ

Реабилитация является основополагающей концепцией государственной политики в отношении инвалидов, включая и детей-инвалидов. Этим объясняется интерес государства и общества в целом, с одной стороны, к  фундаментальным исследованиям, призванным обеспечить становление и развитие теоретических и методологических основ реабилитации как научной дисциплины, и, с другой – исследованиям частного научного, прикладного характера, направленных на решение конкретных задач реабилитационной практики. 

Теоретическую базу реабилитации инвалидов составляют концепции, принципы, суждения, понятия и их определения, а также накопленные за последние десятилетия факты и эмпирические данные, научные выводы, первичные и производные термины, постулаты, предложения.

Многие из перечисленных составляющих теоретической базы реабилитации инвалидов получили свое международное признание (Стандартные правила обеспечения равных возможностей для лиц с ограничениями жизнедеятельности, принятые ООН  20 декабря 1993 г., Конвенция о правах инвалидов, принятая ООН 13 декабря 2006 г. и др.), а также закрепление в законах и нормативных правовых актах Российской Федерации. 

Реабилитация инвалидов в настоящее время рассматривается как система и процесс полного или частичного восстановления способности инвалидов к бытовой, общественной и профессиональной деятельности и направлена на устранение или возможно более полную компенсацию ограничений жизнедеятельности, вызванных нарушением здоровья, в целях: социальной адаптации инвалидов, достижения ими самостоятельности,  материальной и иной независимости и интеграции в общество.

Данное в законе определение понятия «реабилитация инвалидов» в России в настоящее время распространяется на всех инвалидов. Вместе с тем за рубежом, а за последние годы и в нашей стране наряду с термином «реабилитации» нередко используется термин «абилитация» (табл. 3).  В отличие от реабилитации под абилитацией инвалидов  понимается система и процесс формирования отсутствовавших у инвалидов способностей к бытовой, общественной, профессиональной и иной деятельности. 
Таблица 3

Сравнение понятий «реабилитация» и «абилитация»

	Реабилитация
	Абилитация

	Система и процесс полного или частичного восстановления способности инвалидов к бытовой, общественной и профессиональной деятельности
	Система и процесс формирования отсутствовавших у инвалидов способностей к бытовой, общественной, профессиональной и иной деятельности.


Термин «абилитация» применим преимущественно в отношении детей-инвалидов с врожденными заболеваниями и последствиями травм, полученных  во время родов, нуждающихся как можно в ранние сроки в восстановительном лечении, психическом и физическом развитии, социализации, социальной адаптации и интеграции в общество. В отношении детей-инвалидов с приобретенными заболеваниями и последствиями травм  в большинстве случаев следует, как и для взрослых инвалидов, применять термин «реабилитация».
Основные направления и виды реабилитации  и абилитации детей-инвалидов представлены на рисунке 2.






Рис.2. Основные направления и виды реабилитации  и абилитации детей-инвалидов

В комплексе реабилитационных мероприятий большая роль отводится психологическим аспектам реабилитации, которые имеют значение при осуществлении программ как медицинской, профессиональной, так и социальной реабилитации детей-инвалидов.

Основными составляющими системы реабилитации детей-инвалидов являются:
 –  научные взгляды, идеи и представления, научно-технические разработки в области реабилитации инвалидов;

 – законодательная и нормативная  правовая база по вопросам реабилитации инвалидов;
– совокупность услуг,  мер и средств реабилитации;

– целевые федеральные (государственные), региональные и муниципальные программы реабилитации инвалидов;

– государственные реабилитационные стандарты;
– индивидуальные программы реабилитации ребенка-инвалида, выданные федеральными учреждениями медико-социальной экспертизы;

– органы управления федерального, регионального и муниципального уровней («органы управления системой реабилитации»);
– сеть учреждений и организаций различной ведомственной принадлежности, в том числе и реабилитационных: 

· здравоохранения (больницы восстановительного лечения, отделения и кабинеты восстановительного лечения, специализированные стационарные и амбулаторные центры реабилитации, врачебно-физкультурные диспансеры, санаторно-курортные учреждения);
· дошкольные образовательные организации (дошкольные образовательные учреждения  общеразвивающей, компенсирующей, оздоровительной или комбинированной направленности 
).

· общеобразовательные организации - образовательной деятельности по основным общеобразовательным программам - образовательным программам начального общего, основного общего и среднего общего образования, в том числе для учащихся с ограниченными возможностями здоровья, включая инклюзивное образование;

· профессиональные образовательные организации (среднего профессионального образования и высшего образования:  интегрированные и специализированные  организации);
· образовательные организации высшего образования;

· организации дополнительного образования (образовательная деятельность по дополнительным общеразвивающим и дополнительным предпрофессиональным программам);

· организации, осуществляющие обучение;

· социальной защиты населения (реабилитационные центры, отделения реабилитации для детей и подростков с ограниченными возможностями в учреждениях социального обслуживания семьи и детей, детские дома-интернаты и др.);

· культуры;

· труда (центры занятости населения, в крупных городах центры (биржи) профессиональной ориентации и трудоустройства инвалидов и др.);

· физической культуры и спорта;

· организации и предприятия реабилитационной  индустрии по проектированию, разработке и производству технических средств реабилитации;

· некоммерческие и общественные организации инвалидов и детей-инвалидов, организации защищающие права инвалидов и детей-инвалидов, организации родителей детей-инвалидов с разными формами заболеваний и др.;

· учреждения  медико-социальной экспертизы;

· региональные отделения Фонда социального страхования Российской Федерации, участвующие в обеспечении инвалидов техническими средствами реабилитации, путевками на санаторно-курортное лечение и др.). 

– подготовка и повышение квалификации кадров специалистов по реабилитации;

– информационное обеспечение проблем инвалидности и инвалидов;

В методологическом и практическом отношении для определения целей и задач, стратегии и тактики осуществления реабилитационных мероприятий в процессе реабилитации инвалидов следует выделять следующие три этапа (табл.4).
Таблица 4 

Этапы процесса реабилитации  (абилитации) ребенка-инвалида

	Название этапа  
	Цель этапа
	Приоритетные мероприятия

	Этап восстановительного лечения 
	Восстановление биомедицинского статуса:  восстановление нарушенных функций и здоровья больных и инвалидов.
	Медицинская реабилитация

	Этап социализации или ресоциализации
	Восстановление индивидуально-личностного статуса: развитие, формирование, восстановление или компенсацию социальных навыков и функций, обычных видов жизнедеятельности и социально-ролевых установок ребенка-инвалида.
	Педагогические, психологические, технические, профессиональные   социальные мероприятия

	Этап социальной интеграции или реинтеграции
	Восстановление социального статуса:  оказание содействия и создание инвалидам условий для включения или возвращения в обычные условия жизни вместе и наравне с другими членами общества. 
	Общенациональные меры социальной интеграции.

Индивидуальные меры  социальной интеграции.


 Подразделение на указанные этапы в определенной мере условно, однако позволяет формулировать задачи, стоящие перед реабилитационными службами и отдельными специалистами, исходя из реально меняющихся в динамике восстановительного процесса потребностей инвалидов в тех или иных мерах реабилитационной помощи.

Каждый и этапов реабилитации имеет  конкретные цели и задачи, отличается мерами, средствами, предоставляемыми услугами и методами реабилитационного воздействия.

На этапе социальной интеграции и реинтеграции основными задачами реабилитационных служб и общества в целом является оказание содействия и создание условий для включения или возвращения инвалидов в обычные условия жизни наравне и вместе со здоровыми людьми. Эта задача реализуется проведением мероприятий как на общенациональном (государственном) уровне для всех или больших групп инвалидов, так и на индивидуальном уровне в отношении конкретного инвалида.

К общенациональным мерам,  способствующим социальной интеграции и реинтеграции инвалидов, относятся: обеспечение доступа инвалидов к информации, объектам социальной инфраструктуры и жилым зданиям (безбарьерное проектирование, архитектура, планировка и застройка административных и жилых комплексов); развитие и совершенствование сферы социального обслуживания населения в целях максимально возможного и на качественно высоком уровне ее использования  инвалидами; создание и развитие реабилитационной индустрии; правовое закрепление особых условий для интеграции инвалидов в труд и другие сферы жизни общества (квотирование рабочих мест для трудоустройства инвалидов, создание специальных рабочих мест и т.п.); создание реабилитационной среды в обществе (благоприятной социально-психологической обстановки), способствующей адаптации и интеграции инвалидов в общественную жизнь наравне со здоровыми людьми, создание возможностей для получения инклюзивного образования и т.п.

На индивидуальном уровне задачами реабилитационных служб на данном этапе реабилитационного процесса является оказание содействия детям-инвалидам по включению в бытовую, семейную, трудовую и социальную жизнь. Данные задачи реализуются проведением мероприятий по адаптации (приспособлению) жилых помещений и жилой обстановки к особенностям патологии и ограничениям жизнедеятельности ребенка-инвалида; оказания ему помощи в подборе образовательной программы и образовательной организации, места работы, трудоустройстве, приспособлении рабочего места и закреплении на производстве; содействие в занятиях спортом, культурой, творчеством и т.п.; в организации постреабилитационного сопровождения, социального патронажа и оказанию посреднических и консультативных услуг в решении сложных для ребенка инвалида проблем, в реализации его законных прав и интересов; социально-психологической работы с инвалидом и его окружением и др.

При организации процесса реабилитации детей-инвалидов, в том числе разработке им индивидуальных программ реабилитации и абилитации,  специалистам, занимающимся вопросами реабилитации, следует руководствоваться следующими, подтвердившими свою  значимость на протяжении многолетней реабилитационной практики, принципами:

 – наиболее раннего начала в проведении реабилитационных мероприятий;

– комплексного подхода в проведении реабилитационных мероприятий;

– преемственности в проведении реабилитационных мероприятий;

 – непрерывности в проведении реабилитационных мероприятий;

– соблюдения этапности в проведении реабилитационных мероприятий;

–  учет возрастных особенностей и стадии развития ребенка в проведении реабилитационных мероприятий;
– разумной экстенсификации и интенсификации (адекватности) реабилитационных мероприятий в процессе реабилитации;

– апелляции к личности инвалида;

 –активизации инвалида;

– индивидуального подхода в проведении реабилитационных мероприятий;

– динамического наблюдения и контроля за реализацией и эффективностью проведенных реабилитационных мероприятий и др.;

– активное участие родителей в реабилитационном процессе.

Соблюдение данных принципов особенно важным является в работе специалистов бюро МСЭ, приоритет реабилитационного направления в деятельности которых заложен в самом определении понятии «медико-социальная экспертиза» – это определение в установленном порядке потребностей освидетельствуемого лица в мерах социальной защиты, включая реабилитацию, на основе оценки ограничений жизнедеятельности, вызванных стойким расстройством функций организма».

Основными нормативными правовыми актами, регламентирующими реабилитационное направление  деятельности  учреждения  МСЭ,  являются:

· Федеральный закон «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 №181-ФЗ;

· постановление Правительства РФ «Правила признания лица инвалидом» 20.02.2006 № 95;
· приказ Минтруда России «О порядке организации и деятельности федеральных государственных учреждений медико-социальной экспертизы» 11.10.2012 N 310н;

· приказ Минтруда России «Об утверждении административного регламента по предоставлению государственной услуги по проведению медико-социальной экспертизы» от 29.01. 2014  № 59н;
· приказ Минздравсоцразвития России «Об утверждении форм индивидуальной программы реабилитации инвалида, индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида, выдаваемых федеральными государственными учреждениями медико-социальной экспертизы, порядка их разработки и реализации» 04.08.2008 N 379н.

На  учреждения МСЭ по реабилитационному направлению деятельности возлагаются следующие функции:

– установление потребности инвалидов в различных видах социальной защиты, включая реабилитацию 
на основе реабилитационно-экспертной диагностики (определения структуры и степени нарушения функций, ограничений жизнедеятельности, социальной недостаточности, реабилитационного потенциала);

– объяснение инвалиду цели, задач, прогнозируемых результатов и социально-правовых последствий реабилитационных мероприятий

– разработка индивидуальных программ реабилитации ребенка-инвалида
 ;

– вручение индивидуальной программы реабилитации  ребенку-инвалиду  и доведение до сведения инвалида в доступной для него форме ее содержания
;

– оценка результатов проведенных реабилитационных мероприятий 
;

– учет, обобщение и анализ выданных детям-инвалидам ИПР и рекомендаций по реабилитации, а также результатов их реализации (заполнение Раздела 3 отчетной формы № 7-Д(собес);

– участие в разработке комплексных программ реабилитации инвалидов, профилактики инвалидности и социальной защиты инвалидов
, в т.ч. внесение предложений в законодательные и исполнительные органы власти по улучшению реабилитационного обслуживания инвалидов и детей-инвалидов;

– взаимодействие в работе по решению вопросов реабилитации инвалидов с медицинскими организациями, образовательными учреждениями, региональными отделения ФСС РФ, службами занятости населения, учреждениями социальной защиты населения, общественными организациями инвалидов и др.;

 –оказание содействия инвалидам, родителям детей-инвалидов в реализации индивидуальных программ реабилитации при их обращении за помощью в учреждение МСЭ;

– проведение информационно-просветительской и консультативной работы по вопросам реабилитации инвалидов в учреждении МСЭ, через средства массовой информации, по  запросам учреждений и организаций.

В рамках реабилитационно-экспертной работы в учреждении МСЭ детям-инвалидам могут оказываться отдельные виды реабилитационных услуг (профориентация, правовое, психологическое консультирование, психокоррекция, подбор технических средств реабилитации и др.).

2.2. ПОРЯДОК РАЗРАБОТКИ 
ИНДИВИДУАЛЬНОЙ ПРОГРАММЫ  РЕАБИЛИТАЦИИ   
Индивидуальная программа реабилитации ребенка-инвалида – разработанный учреждениями медико-социальной экспертизы документ, который содержит комплекс оптимальных для инвалида реабилитационных мероприятий, включающий в себя отдельные виды, формы, объемы, сроки и порядок реализации медицинских, профессиональных и других реабилитационных мер, направленных на восстановление, компенсацию нарушенных или утраченных функций организма, восстановление, компенсацию способностей инвалида к выполнению определенных видов деятельности.

Общие положения разработки  ИПР ребенка-инвалида. Индивидуальная программа реабилитации ребенка-инвалида разрабатывается  учреждениями медико-социальной экспертизы: Федеральным бюро медико-социальной экспертизы (далее - Федеральное бюро), главными бюро медико-социальной экспертизы (далее - главные бюро) и их филиалами - бюро медико-социальной экспертизы в городах и районах (далее - бюро). При первичном и повторном освидетельствовании ребенку, признанному инвалидом, учреждениями МСЭ в обязательном порядке определяется потребность в мерах реабилитации. 
Специалисты бюро (Федерального бюро, главного бюро) обязаны объяснить ребенку-инвалиду или его законному представителю цели, задачи, прогнозируемые результаты и социально-правовые последствия реабилитационных мероприятий и сделать соответствующую запись в  экспертной документации о дате проведения собеседования. 

Информация о порядке и условиях проведения медико-социальной экспертизы, а также о целях, задачах, прогнозируемых результатах и социально-правовых последствиях реабилитационных мероприятий доводится  ребенка (его законного представителя) в любой доступной для него форме: устно, с помощью переводчика русского жестового языка, тифлосурдопереводчика, письменно, с использованием информационных материалов, а также посредством официальных сайтов главных бюро, Федерального бюро, Портала.

Подписывается сформированная индивидуальная программа реабилитации ребенка-инвалида руководителем соответствующего бюро (главного бюро, Федерального бюро) и ребенком-инвалидом либо его законным представителем, а также заверяется печатью.  

В случае необходимости при разработке ИПР ребенка-инвалида специалистами учреждения МСЭ могут применяться следующие организационные решения:

1) привлечение консультантов: по приглашению руководителя бюро (главного бюро, Федерального бюро) в формировании индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида могут участвовать с правом совещательного голоса специалисты учреждений здравоохранения, государственных внебюджетных фондов, государственной службы занятости населения, работодатели, педагоги и другие специалисты;
 сфера профессиональной компетенции консультанта определяется документами, которыми он ее подтверждает; 

2) программа дополнительного обследования: в случаях, требующих специальных видов обследования ребенка в целях уточнения структуры и степени ограничений жизнедеятельности, реабилитационного прогноза и реабилитационного потенциала, а также получения иных дополнительных сведений. Программа дополнительного обследования утверждается руководителем соответствующего бюро (Федерального бюро, главного бюро) и доводится до сведения ребенка-инвалида (его законного представителя) в доступной для него форме
 ;

 3) направление на консультацию или освидетельствование в вышестоящее учреждение МСЭ: в случаях, требующих применения сложных видов реабилитационно-экспертной диагностики, гражданин может быть направлен для разработки индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида.
 

Технология разработки ИПР состоит из следующих этапов: проведение реабилитационно-экспертной диагностики, оценка реабилитационного потенциала, реабилитационного прогноза и определение мероприятий, технических средств и услуг, позволяющих ребенку-инвалиду сформировать или восстановить  нарушенные или компенсировать утраченные способности к выполнению образовательной, досугово-игровой, бытовой, общественная и иной деятельности.

ИПР ребенка-инвалида разрабатывается всем детям, признанным инвалидам при первичном или повторном освидетельствовании. 

В случае отказа ребенка-инвалида (его законного представителя) подписать сформированную индивидуальную программу реабилитации  ребенка-инвалида она приобщается к экспертной  документации учреждения МСЭ.

При повторном обращении ребенка-инвалида или его законного представителя в учреждение МСЭ с целью получения ИПР ребенка–инвалида, в отношении которой был отказ, выдается копия индивидуальной программы реабилитации инвалида  по заявлению ребенка-инвалида или его законного представителя. Срок обращения за такой ИПР нормативно-правовыми документами не регламентирован. При этом новое освидетельствование ребенка не проводится. 

При необходимости внесения дополнений или изменений в индивидуальную программу реабилитации ребенка-инвалида оформляется новое направление на медико-социальную экспертизу и составляется новая индивидуальная программа реабилитации ребенка-инвалида.

Индивидуальная программа реабилитации ребенка-инвалида составляется в трех экземплярах.

Один экземпляр выдается ребенку-инвалиду (его законному представителю) на руки
, о чем делается запись в журнале выдачи индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида
.

Второй экземпляр приобщается к  экспертной документации учреждения МСЭ.

Третий экземпляр в 3-дневный срок с момента утверждения ИПР руководителем бюро, главного (Федерального) бюро (уполномоченным заместителем руководителя главного (Федерального) бюро) направляется в территориальный орган Фонда социального страхования Российской Федерации либо в орган исполнительной власти субъекта Российской Федерации, уполномоченный на осуществление переданных в соответствии с заключенным Министерством и высшим органом исполнительной власти субъекта Российской Федерации соглашением полномочий по предоставлению мер социальной защиты инвалидам по обеспечению техническими средствами реабилитации. 
ИПР может быть оформлена на бумажном носителе и (или) в форме электронного документа.

ИПР, оформленная в форме электронного документа, подписывается усиленной квалифицированной электронной подписью руководителя бюро, главного (Федерального) бюро (уполномоченного заместителя руководителя главного (Федерального) бюро) и доводится до получателя государственной услуги с использованием информационно-коммуникационных технологий, в том числе посредством Портала, направляется территориальному органу Фонда социального страхования Российской Федерации либо органу, уполномоченному исполнительным органом государственной власти субъекта Российской Федерации, с использованием единой системы межведомственного электронного взаимодействия и подключаемых к ней региональных систем межведомственного электронного взаимодействия, а при отсутствии доступа к этой системе - на бумажном носителе с соблюдением требований законодательства Российской Федерации о персональных данных.

ИПР, оформленная на бумажном носителе, подписывается руководителем бюро, главного (Федерального) бюро (уполномоченным заместителем руководителя главного (Федерального) бюро), заверяется печатью бюро (главного бюро, Федерального бюро) и может быть выдана на руки получателю государственной услуги либо направлена заказным почтовым отправлением с соблюдением требований законодательства Российской Федерации о персональных данных.

Срок, в течение которого проводится медико-социальная экспертиза с целью разработки ИПР, укладывается в целом в срок предоставления государственной услуги в бюро (главном бюро, Федеральном бюро) и не может превышать одного месяца с даты подачи получателем государственной услуги заявления о предоставлении государственной услуги со всеми необходимыми документами.
  
Срок, на который может быть разработана ИПР ребенка инвалида: на 1 год, 2 года и до достижения гражданином возраста 18 лет.
 На сегодняшний день 5 летний срок разработки ИПР ребенка не предусмотрен нормативными правовыми документами. Срок, до которого разрабатывается программа, указывают в пункте 8 ИПР ребенка-инвалида, выдаваемой федеральными государственными учреждениями  МСЭ : «после предлога “до” указывается первое число месяца, следующего за тем месяцем, на который назначено переосвидетельствование, и год, на который назначено очередное переосвидетельствование, либо делается запись “бессрочно”.»
Объем реабилитационных мероприятий оформляется в ИПР ребенка-инвалида согласно требованиями  статьи 11 Федерального закона «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации»: ИПР содержит как реабилитационные мероприятия, предоставляемые инвалиду с освобождением от платы в соответствии с федеральным перечнем реабилитационных мероприятий, технических средств реабилитации и услуг, предоставляемых инвалиду, так и реабилитационные мероприятия, в оплате которых принимают участие сам инвалид либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности». 

При обосновании включения мероприятий, технических средств реабилитации и услуг в ИПР ребенка-инвалида при сопутствующих заболеваниях исходят из целей ее разработки: «определение мероприятий, технических средств и услуг, позволяющих инвалиду восстановить или компенсировать утраченные способности,
 т.е. ограничения жизнедеятельности.  Следовательно, если по сопутствующему заболеванию выявляются признаки инвалидности, характеризуемые стойким нарушением функций организма от умеренной до значительно выраженной степеней, наличием ограничений жизнедеятельности, потребностью в мерах медико-социальной помощи, включая реабилитацию), то соответствующие меры реабилитации могут быть включены  в ИПР ребенка-инвалида и соответственно финансироваться из федерального бюджета и других источников. 
Срок проведения реабилитационных мероприятий по соответствующим позициям указывается в виде даты начала и даты окончания проведения реабилитационного мероприятия либо делается запись «бессрочно». В нормативных правовых документах не дается определение понятия «дата начала проведения реабилитационного мероприятия». С учетом такого принципа охраны здоровья граждан в Российской Федерации как приоритет интересов пациента при оказании медицинской помощи
 датой начала проведения реабилитационного мероприятия можно считать дату установления инвалидности, т.е. день поступления в бюро заявления гражданина о проведении медико-социальной экспертизы
.

Исполнитель проведения мероприятий  по реабилитации. В графах указывается по соответствующим позициям исполнитель проведения реабилитационного мероприятия: исполнительный орган Фонда социального страхования Российской Федерации; территориальный орган социальной защиты населения; государственные учреждения службы занятости населения субъектов Российской Федерации; работодатель; территориальные органы управления здравоохранением, образованием; медицинские, образовательные, реабилитационные организации либо сам инвалид (либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности)
.
В случае несогласия с решением бюро о рекомендуемых реабилитационных мероприятиях ребенок-инвалид (его законный представитель) может обжаловать данное решение в порядке, предусмотренном Правилами признания лица инвалидом, утвержденными постановлением Правительства Российской Федерации от 20.02.2006 N 95.

2.1.1.ПРОГРАММА МЕДИЦИНСКОЙ РЕАБИЛИТАЦИИ

Разработка индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида осуществляется специалистами учреждения МСЭ с учетом рекомендуемых мероприятий по медицинской реабилитации, указанных в направлении на медико-социальную экспертизу медицинской организации, оказывающей лечебно-профилактическую помощь гражданину
, в частности в пункте 34 данного документа.

Медицинская реабилитация - комплекс мероприятий медицинского и психологического характера, направленных на полное или частичное восстановление нарушенных и (или) компенсацию утраченных функций пораженного органа либо системы организма, поддержание функций организма в процессе завершения остро развившегося патологического процесса или обострения хронического патологического процесса в организме, а также на предупреждение, раннюю диагностику и коррекцию возможных нарушений функций поврежденных органов либо систем организма, предупреждение и снижение степени возможной инвалидности, улучшение качества жизни, сохранение работоспособности пациента и его социальную интеграцию в общество
.

Медицинская реабилитация осуществляется в медицинских организациях и включает в себя комплексное применение природных лечебных факторов, лекарственной, немедикаментозной терапии и других методов.

Системная классификация услуг по медицинской реабилитации представлена в ГОСТ Р 52877-2007 «Услуги по медицинской реабилитации инвалидов. Основные положения».

Услуги по медицинской реабилитации включают в себя все виды медицинских вмешательств, направленных на:

 –  восстановление функций органов, систем и организма в целом;

– профилактику и ликвидацию последствий, осложнений и рецидивов заболеваний;

–  восстановление общего физического состояния;

–  развитие моторных, сенсорных и интеллектуальных навыков. 

Программа медицинской реабилитации в ИПР ребенка-инвалида включает следующие виды мероприятий.

 1.  Восстановительная терапия: медикаментозная терапия, физиотерапия, механотерапия, кинезотерапия, психотерапия, трудотерапия, лечебная физкультура, массаж, мануальная терапия, логопедическая помощь.
Восстановительная терапия оказывается для детей-инвалидов в рамках государственных гарантий бесплатного оказания гражданам медицинской помощи, утверждаемой Правительством Российской Федерации
. Не на все вышеперечисленные мероприятия восстановительной терапии  распространяются государственные гарантии,  в таком случае в ИПР ребенка-инвалида в качестве исполнителя указывают «сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности». 

Обеспечение детей-инвалидов лекарственными средствами, изделиями медицинского назначения и специализированным питанием для детей-инвалидов осуществляют в соответствии с законами и нормативными актами Российской Федерации и субъектов Российской Федерации (в рамках набора социальных услуг и других организационно-финансовых механизмов).
2. Реконструктивная хирургия представляет собой услуги по медицинской реабилитации детей-инвалидов, заключающиеся в проведении хирургических операций, в том числе сложных (высокотехнологичных), для восстановления структуры и функций органов, предотвращения или уменьшения последствий врожденных или приобретенных дефектов и снижения тем самым ограничений жизнедеятельности, компенсации нарушенных функций, сниженных в результате болезни или травмы, для вторичной профилактики заболеваний и их осложнений, улучшения трудовых функций.

Высокотехнологичная медицинская помощь (ВМП) является частью специализированной медицинской помощи и включает в себя применение новых сложных и (или) уникальных методов лечения, а также ресурсоемких методов лечения с научно доказанной эффективностью, в том числе клеточных технологий, роботизированной техники, информационных технологий и методов генной инженерии, разработанных на основе достижений медицинской науки и смежных отраслей науки и техники
.

 Высокотехнологичная медицинская помощь оказывается в соответствии с перечнем видов ВМП, установленным программой государственных гарантий бесплатного оказания гражданам медицинской помощи, который включает в себя
:
– перечень видов  ВМП, включенных в базовую программу  ОМС;  ВМП по данному перечню   оказывается медицинскими организациями, осуществляющими деятельность в сфере ОМС.

– перечень видов  ВМП, не включенных в базовую программу  ОМС;  ВМП по данному перечню   оказывается Федеральными государственными учреждениями, перечень которых утверждается Министерством здравоохранения Российской Федерации, и медицинскими организациями, перечень которых утверждается уполномоченным органом исполнительной власти субъекта Российской Федерации.
Министерство здравоохранения  РФ формирует в специализированной информационной системе перечень медицинских организаций, оказывающих  ВМП.
 При наличии медицинских показаний к оказанию высокотехнологичной медицинской помощи лечащий врач медицинской организации, в которой  ребёнок проходит диагностику и лечение в рамках оказания первичной специализированной медико-санитарной помощи и (или) специализированной медицинской помощи (направляющая медицинская организация) оформляет направление на госпитализацию для оказания высокотехнологичной медицинской помощи на бланке направляющей медицинской организации. К данному направлению прилагается пакет медицинских документов, в котором ИПР ребёнка-инвалида не является обязательным.
Направляющая медицинская организация представляет необходимые  документы  в течение  3-х рабочих дней, в том числе посредством специализированной информационной системы, почтовой и (или) электронной связи:

– в принимающую медицинскую организацию, включенную в реестр медицинских организаций, осуществляющих деятельность в сфере ОМС, в случае оказания  ВМП, включенной в базовую программу обязательного медицинского страхования;

– в орган исполнительной власти субъекта РФ в сфере здравоохранения в случае оказания  ВМП, не включенной в базовую программу обязательного медицинского страхования;  там оформляется протокол  о подтверждении наличия (об отсутствии) медицинских показаний для направления пациента в принимающую медицинскую организацию для оказания  ВМП.
В  этих двух организациях ребёнку выдается Талон на оказание ВМП. Основанием для госпитализации пациента в  медицинские организации, оказывающие высокотехнологичную медицинскую помощь, является решение врачебной комиссии медицинской организации, в которую направлен пациент, по отбору пациентов на оказание  ВМП, которая выносит решение о наличии (об отсутствии) медицинских показаний для госпитализации пациента с учетом оказываемых медицинской организацией видов  ВМП в срок, не превышающий  7-и рабочих дней со дня оформления на пациента Талона на оказание ВМП. 
Услуги по реконструктивной хирургии предоставляют в следующих формах: реконструктивные и реконструктивно-пластические операции; операции по пересадке органов и тканей; эндопротезирование. Также  в ИПР ребенка-инвалида указывается конкретный вид услуги по реконструктивной хирургии.
3. Протезирование и ортезирование

Протезирование представляет собой процесс замены частично или полностью утраченного органа искусственным эквивалентом (протезом), служащим для замещения отсутствующей части тела или органа, с максимальным сохранением индивидуальных особенностей и функциональных способностей человека.

 Протезирование и ортезирование может осуществляться в рамках ОМС, ВМП, других организационно-финансовых механизмов; порядок  обеспечения ТСР определен постановлением Правительства РФ.

Эндопротезирование с 1 января 2015 года осуществляется медицинскими организациями, в качестве исполнителя в ИПР ребёнка-инвалида указывается медицинская организация либо в отдельных случаях – территориальный орган управления здравоохранением (орган исполнительной власти субъекта РФ в сфере здравоохранения), если вариант эндопротезирования не включён в базовую программу обязательного медицинского страхования 
.

Ортезирование заключается в компенсации частично или полностью утраченных функций опорно-двигательного аппарата с помощью дополнительных внешних устройств (ортезов), обеспечивающих выполнение этих функций.

4. Санаторно-курортное лечение детей-инвалидов     

Санаторно-курортное лечение включает в себя медицинскую помощь, осуществляемую медицинскими организациями (санаторно-курортными организациями) в профилактических, лечебных и реабилитационных целях на основе использования природных лечебных ресурсов в условиях пребывания в лечебно-оздоровительных местностях и на курортах
.

Санаторно-курортное лечение детей-инвалидов направлено на:

· активацию защитно-приспособительных реакций организма в целях профилактики заболеваний, оздоровления;

· восстановление и (или) компенсацию функций организма, нарушенных вследствие травм, операций и хронических заболеваний, уменьшение количества обострений, удлинение периода ремиссии, замедление развития заболеваний и предупреждение инвалидности в качестве одного из этапов медицинской реабилитации.

Порядок санаторно-курортного лечения, перечень медицинских показаний и противопоказаний для медицинской реабилитации и санаторно-курортного лечения утверждаются уполномоченным федеральным органом исполнительной власти.

Дети-инвалиды имеют право на государственную социальную помощь, оказываемую в виде предоставления гражданам набора социальных услуг
. В набор социальных услуг включены:
 – обеспечение в соответствии со стандартами медицинской помощи необходимыми лекарственными препаратами для медицинского применения по рецептам на лекарственные препараты, медицинскими изделиями по рецептам на медицинские изделия, а также специализированными продуктами лечебного питания для детей-инвалидов.

– предоставление при наличии медицинских показаний путевки на санаторно-курортное лечение, осуществляемое в целях профилактики основных заболеваний, в санаторно-курортные организации, определенные в соответствии с законодательством  РФ о контрактной системе в сфере закупок товаров, работ, услуг для обеспечения государственных и муниципальных нужд;
– бесплатный проезд на пригородном железнодорожном транспорте, а также на междугородном транспорте к месту лечения и обратно.

Медицинский отбор и направление на санаторно-курортное лечение  детей-инвалидов осуществляют лечащий врач и врачебная комиссия медицинской организации по месту жительства
.  

Дети-инвалиды имеют право на получение на тех же условиях второй путевки на санаторно-курортное лечение и на бесплатный проезд на пригородном железнодорожном транспорте, а также на междугородном транспорте к месту лечения и обратно для сопровождающего их лица
.

Врачебная комиссия медицинской организации по представлению лечащего врача и заведующего отделением выдает заключение о показанности или противопоказанности санаторно-курортного лечения  ребенку-инвалиду
.

Санаторно-курортное лечение в соответствии с рекомендацией врача и заявлением ребенка (законного представителя) может быть предоставлено и в амбулаторном виде. При решении вопроса о выборе курорта, помимо заболевания в соответствии с которым  рекомендовано ребенку санаторно-курортное лечение, следует учитывать наличие сопутствующих заболеваний, условия поездки на курорт, контрастность климатогеографических условий, особенности природных лечебных факторов и других условий лечения на рекомендуемых курортах.

При определении профиля санаторно-курортной организации учитывается заболевание ребенка и отсутствие противопоказаний для санаторно-курортного лечения у его сопровождающего. 
Длительность санаторно-курортного лечения в рамках предоставляемого гражданам набора социальных услуг в санаторно-курортном учреждении составляет  для детей-инвалидов - 21 день, а для инвалидов с заболеваниями и последствиями травм спинного и головного мозга - от 24 до 42 дней.
При наличии медицинских показаний и отсутствии противопоказаний для санаторно-курортного лечения  ребенку-инвалиду (законному представителю) выдается на руки справка для получения путевки по форме N 070/у
 (срок ее действия 12 месяцев) и санаторно-курортная карта для детей по форме N 076/у
.

Общие противопоказания, исключающие направление детей на санаторно-курортное лечение:
1. Все заболевания в остром периоде.

2. Соматические заболевания, требующие лечения в условиях стационара.

3. Перенесенные инфекционные болезни до окончания срока изоляции.

4. Бациллоносительство дифтерии и кишечных инфекционных заболеваний.

5. Все заразные и паразитарные заболевания кожи и глаз.

6. Злокачественные новообразования, злокачественная анемия, лейкемия (кроме специализированных санаториев).

7. Амилоидоз внутренних органов.

8. Туберкулез легких и других органов.

9. Судорожные припадки и их эквиваленты, умственная отсталость (кроме специализированных санаториев для детей с церебральными параличами), патологическое развитие личности с выраженными расстройствами поведения и социальной адаптации,

10. Наличие у детей сопутствующих заболеваний, противопоказанных для данного курорта или санатория.

11. Больные, требующие постоянного индивидуального ухода.

12. Психические заболевания.
При выборе исполнителя санаторно-курортного лечения в ИПР ребёнка-инвалида необходимо учитывать следующую особенность: если ребёнок (законный представитель) отказался от набора социальных услуг, но при этом он обоснованно нуждается в санаторно-курортном лечении, то данная услуга вписывается в ИПР, а исполнителем может указываться сам инвалид – если программа разработана на 1 год; либо уполномоченный орган  (ФСС или орган социальной защиты населения) – если программа разработана на 2 года или до 18 лет. Это связано с тем, что механизм отказа от набора социальных услуг предусмотрен на 1 год.
 При наличии справки для получения путевки законный представитель ребенка обращается с заявлением о предоставлении санаторно-курортной путевки в территориальные органы Фонда социального страхования Российской Федерации или органы социальной защиты населения, с которыми территориальный орган ФСС заключил соглашение о совместной работе по обеспечению граждан путевками на санаторно-курортное лечение.

Несмотря на то, что ИПР не является обязательным документом для обеспечения ребёнка-инвалида санаторным лечением в рамках набора социальных услуг (обеспечение осуществляется в соответствии со справкой  N 070/у и другими документами), нуждаемость в санаторно-курортном лечении отражается в ИПР для необходимости сбора сведений государственной статистической отчетности.
5. Другие мероприятия медицинской реабилитации детей-инвалидов, в т.ч. динамическое наблюдение за детьми-инвалидами
. 

Динамическое наблюдение за ребенком-инвалидом заключается в наблюдении, изучении, исследовании хода течения заболевания, оценке изменения состояния его здоровья и других параметров. Цель наблюдения - контроль за ходом реабилитационного процесса и оценка его результатов. Динамическое наблюдение проводится специалистами медицинских организаций в период между очередными освидетельствованиями.
В качестве исполнителей в программу медицинской реабилитации в ИПР ребенка-инвалида указываются разные органы, учреждения, организации или сам инвалид (законный представитель
). Ориентировочные формулировки для записи в этом разделе и возможные документы для подтверждения нуждаемости ребёнка в определенном виде медицинской реабилитации представлены в табл. 5. 

Таблица 5

Ориентировочные формулировки для записи в разделе Мероприятия медицинской реабилитации ИПР ребёнка-инвалида

	Перечень мероприятий медицинской реабилитации
	Возможные исполнители
	 Основания для определения нуждаемости

	Реконструктивная хирургия 

нуждается в .... (указывается вид ВМП) 
	Медицинская организация (если мероприятие ВМП финансируется из ОМС) и/или
Территориальный орган управления здравоохранением 

 
	Документы, подтверждающие наличие показания и отсутствие противопоказаний для ВМП, документы, подтверждающие включение с систему   ВМП (талон на оказание ВМП, решение врачебной комиссии медицинской организации, оказывающей ВМП ) и др.

	Восстановительная терапия

нуждается в …. (указываются виды восстановительной терапии)
	Медицинская организация

 и/или

Реабилитационная организация

и/или Территориальный орган управления здравоохранением (для отдельных мероприятий ВМП)

и/или Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности (для мероприятий, не входящих в государственные гарантии)
	Рекомендации пункта 34 Направления на МСЭ, заключения консультантов и др. медицинские документы

	Санаторно-курортное лечение 

нуждается…
(могут указываться сведения из справки №070/у:  предпочтительное место лечения, рекомендуемые сезоны лечения)
	Исполнительный орган  Фонда социального страхования РФ  или территориальный орган  социальной защиты населения (если ему переданы полномочия в регионе по обеспечению детей-инвалидов путевками) 

Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности (если ребёнок отказался от набора социальных услуг)
	Рекомендации пункта 34 Направления на МСЭ; в некоторых случаях другие документы,  в т.ч. справка для получения путевки по форме N 070/у или др.

	Протезирование  и ортезирование

нуждается в … (указываются вид или виды протезирования или ортезирования)
	Реабилитационная организация (например, стационар протезно-ортопедического предприятия) 

Медицинская организация (например, центры, отделения, кабинеты   реабилитации в медицинских центрах, другие медицинские учреждения, где проводится  подбор ортезов, установка эндопротезов по ОМС)

Территориальный орган управления здравоохранением (эндопротезирование по ВМП)

Исполнительный орган  Фонда социального страхования РФ  или территориальный орган  социальной защиты населения (если ему переданы полномочия в регионе по обеспечению  техническими средствами реабилитации) 

Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности (если  показания для протезирования или ортезирования не входят в систему государственного обеспечения)
	Рекомендации пункта 34 Направления на МСЭ, другие медицинские документы: заключения медико-технической комиссии, заключения консультантов, в которых обосновываются и верифицируются медицинские показания и отсутствие противопоказания для технических средств реабилитации.

	Другие мероприятия:

нуждается в динамическом наблюдении врача…(указывается специальность)
	Медицинская организация
	Рекомендации пункта 34 Направления на МСЭ, заключения консультантов, другие медицинские документы.


В настоящее время в Российской Федерации ИПР ребенка-инвалида включена не во все организационно-финансовые схемы предоставления услуг по реабилитации. Так, для предоставления реконструктивной хирургии требуется пакет медицинских документов, для предоставления восстановительной терапии требуется полис обязательного медицинского страхования, для санаторно-курортного лечения – справка для получения путевки. Вместе с тем, нуждаемость в данных услугах должна быть отражена в ИПР ребенка-инвалида, т.к. форма 7-Д (собес) федерального статистического наблюдения за деятельностью федеральных государственных учреждений медико-социальной экспертизы предусматривает учет и отчетность по всем перечисленным рекомендациям. 

2.2.2. ПРОГРАММА ПСИХОЛОГО-ПЕДАГОГИЧЕСКОЙ РЕАБИЛИТАЦИИ

Психолого-педагогическая реабилитация –  в ИПР ребенка-инвалида понимается как рекомендация оптимальных для развития ребенка психолого-педагогических (образовательных) условий.
При определении нуждаемости ребенка-инвалида в конкретных мероприятиях психолого-педагогической реабилитации специалисты учреждения МСЭ ориентируются на данные реабилитационно-экспертной диагностики, сведения, полученные из психолого-медико-педагогической комиссии (ПМПК) и других специалистов.

В Российской Федерации устанавливаются следующие типы образовательных организаций, реализующих основные образовательные программы
:

1) дошкольная образовательная организация  

2) общеобразовательная организация  

3) профессиональная образовательная организация  

4) образовательная организация высшего образования  

Дополнительные образовательные программы реализуются: организациями дополнительного образования и организациями дополнительного профессионального образования.

Допускается сочетание различных форм получения образования и форм обучения
.

Для учащихся с ограниченными возможностями здоровья, детей-инвалидов, инвалидов организации, осуществляющие образовательную деятельность, организуют образовательный процесс с учетом особенностей психофизического развития указанных категорий учащихся в соответствии с заключением психолого-медико-педагогической комиссии и индивидуальной программой реабилитации ребенка-инвалида. 

Мероприятия психолого-педагогической реабилитации в ИПР ребенка инвалида:

 – получение дошкольного воспитания и обучения; 

– получение  общего образования;

– получение  профессионального образования;

– рекомендации о противопоказанных и доступных условиях и видах труда;

– проведение психолого-педагогической коррекции.

Порядок работы ПМПК и основные ее задачи утверждаются Министерством образования и науки РФ  при согласовании с Министерством здравоохранения РФ.
 Среди основных направлений деятельности ПМПК также осуществляет «оказание федеральным учреждениям медико-социальной экспертизы содействия в разработке индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида». 

Общее образование обучающихся с ограниченными возможностями здоровья осуществляется в организациях, осуществляющих образовательную деятельность по адаптированным основным общеобразовательным программам. В образовательных организациях создаются специальные условия для получения образования указанными обучающимися.

Под специальными условиями для получения образования обучающимися с ограниченными возможностями здоровья понимаются условия обучения, воспитания и развития таких обучающихся, включающие в себя использование специальных образовательных программ и методов обучения и воспитания, специальных учебников, учебных пособий и дидактических материалов, специальных технических средств обучения коллективного и индивидуального пользования, предоставление услуг ассистента (помощника), оказывающего обучающимся необходимую техническую помощь, проведение групповых и индивидуальных коррекционных занятий, обеспечение доступа в здания организаций, осуществляющих образовательную деятельность, и другие условия, без которых невозможно или затруднено освоение образовательных программ обучающимися с ограниченными возможностями здоровья
.

Образование обучающихся с ограниченными возможностями здоровья может быть организовано как совместно с другими обучающимися, так и в отдельных классах, группах или в отдельных организациях, осуществляющих образовательную деятельность.

Получение дошкольного воспитания и обучения. В ИПР ребенка-инвалида указывают нуждаемость детей в образовании или обучении в конкретном типе (виде) дошкольной образовательной организации. Образовательная деятельность по образовательным программам дошкольного образования в образовательной организации осуществляется в группах
. Группы могут иметь общеразвивающую, компенсирующую, оздоровительную или комбинированную направленность:
В группах общеразвивающей направленности осуществляется реализация образовательной программы дошкольного образования.

В группах компенсирующей направленности осуществляется реализация адаптированной образовательной программы дошкольного образования для детей с ограниченными возможностями здоровья с учетом особенностей их психофизического развития, индивидуальных возможностей, обеспечивающей коррекцию нарушений развития и социальную адаптацию воспитанников с ограниченными возможностями здоровья.

Группы оздоровительной направленности создаются для детей с туберкулезной интоксикацией, часто болеющих детей и других категорий детей, нуждающихся в длительном лечении и проведении для них необходимого комплекса специальных лечебно-оздоровительных мероприятий. В группах оздоровительной направленности осуществляется реализация образовательной программы дошкольного образования, а также комплекс санитарно-гигиенических, лечебно-оздоровительных и профилактических мероприятий и процедур.

В группах комбинированной направленности осуществляется совместное образование здоровых детей и детей с ограниченными возможностями здоровья в соответствии с образовательной программой дошкольного образования, адаптированной для детей с ограниченными возможностями здоровья с учетом особенностей их психофизического развития, индивидуальных возможностей, обеспечивающей коррекцию нарушений развития и социальную адаптацию воспитанников с ограниченными возможностями здоровья.

В образовательной организации могут быть организованы также:

 – группы детей раннего возраста без реализации образовательной программы дошкольного образования, обеспечивающие развитие, присмотр, уход и оздоровление воспитанников в возрасте от 2 месяцев до 3 лет;

– группы по присмотру и уходу без реализации образовательной программы дошкольного образования для воспитанников в возрасте от 2 месяцев до 7 лет;

– семейные дошкольные группы с целью удовлетворения потребности населения в услугах дошкольного образования в семьях.  

Для детей-инвалидов, которые по состоянию здоровья не могут посещать образовательные организации, на основании заключения медицинской организации и письменного обращения родителей (законных представителей) обучение по образовательным программам дошкольного образования организуется на дому или в медицинских организациях
.
Получение общего образования. В ИПР ребенка-инвалида указывают нуждаемость в образовании или обучении ребенка в определенных образовательных условиях в соответствии с состоянием здоровья: тип школьного образовательного учреждения, условия получения общего образования, форму получения  и режим занятий
.

В образовательных организациях, осуществляющих образовательную деятельность по адаптированным образовательным программам начального общего, основного общего и среднего общего образования, создаются специальные условия для получения образования учащимися с ограниченными возможностями здоровья, обучение может осуществляться по группам (отделениям)
:

а) для обучающихся с ограниченными возможностями здоровья по зрению;

б) для учащихся с ограниченными возможностями здоровья по слуху:

1 отделение - для учащихся с легким недоразвитием речи, обусловленным нарушением слуха;

2 отделение - для учащихся с глубоким недоразвитием речи, обусловленным нарушением слуха;

в) для учащихся, имеющих нарушения опорно-двигательного аппарата.

Кроме того, образовательные организации могут проводить обучение по адаптированным образовательным программам:

г) для учащихся, имеющих тяжелые нарушения речи, создаются два отделения:

1 отделение - для учащихся, имеющих общее недоразвитие речи тяжелой степени (алалия, дизартрия, ринолалия, афазия), а также учащихся, имеющих общее недоразвитие речи, сопровождающееся заиканием;

2 отделение - для учащихся с тяжелой формой заикания при нормальном развитии речи;

д) для учащихся с умственной отсталостью, создаются классы (группы):

– для учащихся с умеренной умственной отсталостью

– для учащихся с тяжелой умственной отсталостью.

Отдельные организации, осуществляющие образовательную деятельность по адаптированным основным общеобразовательным программам, создаются органами государственной власти субъектов Российской Федерации для глухих, слабослышащих, позднооглохших, слепых, слабовидящих, с тяжелыми нарушениями речи, с нарушениями опорно-двигательного аппарата, с задержкой психического развития, с умственной отсталостью, с расстройствами аутистического спектра, со сложными дефектами и других обучающихся с ограниченными возможностями здоровья
. Обучение данных категорий детей осуществляется по образовательным программам в соответствии с требованиями Федеральных государственных образовательных стандартов
.

Форма получения общего образования и форма обучения по конкретной основной общеобразовательной программе определяются родителями (законными представителями) несовершеннолетнего обучающегося. При выборе родителями (законными представителями) несовершеннолетнего обучающегося формы получения общего образования и формы обучения учитывается мнение ребенка
.

Форму получения общего образования и форму обучения по конкретной  адаптированной  образовательной программе рекомендуют родителям специалисты учреждений МСЭ с учетом заключения ПМПК и других сведений.  Режим занятий также формулируется в ИПР ребенка-инвалида с учетом заключений специалистов ПМПК.

При рекомендации условий и формы получения общего образования важно учитывать необходимость формирования (компенсации) личностных социально-адаптационных навыков и поведенческих стратегий. С осторожностью следует рекомендовать такие условия как обучение на дому, такие формы получения образования, как:  в заочной форме, семейное образование, самообразование, так как данные условия и формы не развивают у ребенка способности к общению со сверстниками и взрослыми, могут способствовать задержке (искажению) личностного социального развития, усиливать степень зависимости ребенка (подростка) от родителей, повышать уровень социального страха, что в целом может способствовать закреплению неоптимальных (психопатоподобных) стратегий поведения, а в перспективе может привести к усилению социальной дезадаптации.

Получение профессионального образования. В ИПР ребенка-инвалида указывают рекомендуемую ему профессию и специальность (с учетом его склонностей, желаний, состояния здоровья, профпригодности и других факторов), тип образовательной организации, где планируется получение ребенком профессионального образования и форма его получения.

Профессиональное образование ребенок может получить в профессиональных образовательных организациях и образовательных организациями высшего образования, а также организациях, осуществляющими образовательную деятельность по основным программам профессионального обучения, в которых должны быть созданы специальные условия для получения образования обучающимися с ограниченными возможностями здоровья. Профессиональное обучение и профессиональное образование обучающихся с ограниченными возможностями здоровья осуществляются на основе образовательных программ, адаптированных при необходимости для обучения указанных обучающихся.

Органы государственной власти субъектов Российской Федерации обеспечивают получение профессионального обучения обучающимися с ограниченными возможностями здоровья (с различными формами умственной отсталости), не имеющими основного общего или среднего общего образования.

При необходимости проведения ребенку  мероприятий по профессиональной ориентации в этом разделе может быть указана соответствующая  нуждаемость.

Под профессиональной ориентацией понимается система целенаправленных мероприятий (медицинских, психологических, социально-экономических, технических), обеспечивающая профессиональное самоопределение инвалида с учетом индивидуальных особенностей индивида и требований общества, она, по существу, представляет собой процедуру оказания инвалидам помощи в правильном выборе вида и условий трудовой деятельности. 

Профориентация должна проводиться уже в средних классах обычных и специализированных школ, школах-интернатах и детских домах-интернатах, приблизительно по мнению разных авторов с 11-13 лет или  с 13-14 лет. Для получения позитивных поэтапных и конечных результатов в ходе профессиональной реабилитации в процессе обучения детей-инвалидов следует проводить целенаправленную работу по формированию трудовых навыков, профессиональных интересов и установок на дальнейшее  профессиональное обучение для освоения профессии.
Профориентация детей может осуществляться в многочисленных формах и учреждениях: 

– профессионального воспитания в школах, реабилитационных центрах;

–профессиональной информации и профессиональной пропаганды в специализированных школах, бюро МСЭ, реабилитационных центрах и учебных заведениях;

– профессиональных консультаций в учебных заведениях, реабилитационных центрах;

– профессиональных проб, проводимых для определения уровня сформированности основных профессионально важных качеств в реабилитационных и учебных заведениях;

– профессионального подбора, проводимого в учреждениях МСЭ, в учебных заведениях и реабилитационных центрах.  
Рекомендации о противопоказанных и доступных условиях и видах труда. Алгоритм формирования трудовых рекомендаций строится в зависимости от характера и степени ограничения способности к трудовой деятельности (далее – ОСТД),  трудового прогноза и профессионального статуса. Трудовая рекомендация формируется с учетом положений, изложенных в «Классификациях и критериях, используемых при осуществлении медико-социальной экспертизы граждан федеральными государственными учреждениями медико-социальной экспертизы»
.
Особенности трудовых рекомендаций инвалидам в возрасте до 18 лет. Правовой основой регулирования труда работников в возрасте до 18 лет является Трудовой кодекс Российской Федерации, в котором регламентируется продолжительность рабочего времени детей: нормальная продолжительность рабочего времени сокращается на 16 часов в неделю для работников в возрасте до 16 лет, на 4 часа в неделю для работников в возрасте от 16 до 18 лет. Продолжительность рабочей смены не может превышать: 5 часов – для работников в возрасте от 15 до 16 лет; 7 часов в возрасте от 16 до 18 лет; для учащихся, совмещающих учёбу с работой, – 2,5 часа в возрасте от 14 до 16 лет и 3,5 часа в возрасте от 16 до 18 лет. Запрещается применение труда лиц в возрасте до 18 лет на работах с вредными и опасными условиями труда, в игорном бизнесе, работа в ночных клубах, переноска тяжестей, превышающих установленные для детей нормативы.  
Вопрос о необходимости формирования трудовой рекомендации ребенка для включения в раздел «мероприятия по психолого-педагогической реабилитации» в ИПР ребенка-инвалида решается индивидуально и во многом зависит от мотивации ребенка и (или) его законных представителей на адекватную трудовую деятельность.  

Определение ограничения способности к трудовой деятельности у ребенка не является обязательным, но в некоторых случаях может проводиться. Степень ОСТД у ребенка будет зависеть от наличия или отсутствия у него основной профессии. Как правило, у ребенка основная профессия отсутствует. 
Приоритетными для ребенка инвалида являются мероприятия по профессиональной ориентации, которые начинают проводиться довольно рано (с 11-13 лет) и способствуют формированию адекватного профессионального выбора. В ходе профориентации работа специалистов направлена на помощь ребенку в подборе таких профессий или видов трудовой деятельности, в которых он сможет в дальнейшем (по возможности) работать без ограничений.

Подбор профессий должен осуществляться с учетом следующих требований:

1. Профессии должны быть безвредными и безопасными, по возможности способствовать восстановлению или компенсации нарушенных функций.  

2. Инвалид должен быть пригоден к работе в рекомендуемых ему профессиях, качественно, эффективно и в полном объеме выполнять должностные и функциональные обязанности, быть конкурентоспособным в данной профессии на рынке труда. 

3. Профессии должны отвечать склонностям и желаниям инвалида обучаться и в них работать.

4. Рекомендуемые профессии должны наиболее полно соответствовать уровню общеобразовательной и профессиональной подготовки инвалида, его профессиональному опыту, знаниям, сформированному рабочему стереотипу, быть перспективными для квалификационного роста. 

5. В рекомендуемых профессиях должны быть реальные возможности для трудоустройства инвалидов.

Психолого-педагогическая коррекция в составе психолого-педагогической составляющей ИПР должна соответствовать следующим принципам:

1. принцип комплексности, который предполагает единый комплекс клинико-психолого-педагогических воздействий при коррекции. Эффективность психолого-педагогической реабилитации в значительной мере зависит от учета клинических и социальных факторов в развитии ребенка;

2. принцип единства диагностики и коррекции. Задачи коррекционной работы вытекают из результатов психологической и педагогической диагностики;

3. принцип личностного подхода, когда ребенок оценивается как целостная личность в совокупности своей сложности, индивидуальных, возрастных, половых и нозологических особенностей;

4. принцип деятельностного подхода. Психолого-педагогическая коррекция должна представлять собой целостную, осмысленную деятельность ребенка, органически вписывающуюся в систему его обыденной жизнедеятельности;

5. принцип опережающего (формирующего) воздействия. Многие функции и поведенческие реакции детей-инвалидов отстают в своем развитии и методы психолого-педагогической коррекции должны учитывать эту особенность, они направлены не столько на коррекцию каких-то нежелательных форм поведения или реагирования, но в основном на формирование тех навыков, способностей и поведенческих реакций, которые понадобятся ребенку на следующей ступени развития (интеллектуального, эмоционального, социального).

Коррекция несформированных высших психических функций обычно представляет собой специальные занятия, проводимые дефектологом, психологом или логопедом по развитию произвольного внимания (зрительного, слухового, двигательного и др.), восприятия, памяти, воображения, мыслительных операций (сравнения, обобщения, отвлечения и др.), речи, развитие направленных движений, тонкой моторики и т.п. и может быть рекомендована детям, имеющим задержку психического развития в любом возрасте.

Коррекция эмоционально-волевых нарушений назначается в случае отставания данной сферы (например, при формирующейся психопатии/психопатоподобных нарушениях или в случае нарушений аутистического спектра, а также в других случаях нарушения эмоционального общения в паре родитель-ребенок). Обычными методами выступают индивидуальные психокоррекционные занятия, методики арт-терапии, которые могут быть дополнены и групповыми методами. При нарушениях эмоционального общения в паре родитель-ребенок коррекционные занятия включают и ребенка и родителя (опекуна).

Коррекция поведенческих реакций обычно рекомендуется в случае агрессивного или иного делинквентного поведения ребенка (подростка), которое затрудняет получение ребенком образования и проведение мероприятий медицинской и социальной (ре)абилитации, делает проблематичным нахождение ребенка в обществе других детей и взрослых. Методы, использующиеся при данном виде нарушений поведения – индивидуальные психокоррекционные занятия с ребенком, методы коррекции семейных взаимоотношений и поведения в семье, групповая коррекционная работа по нормализации отношений и поведений в детском коллективе и т.п.

Коррекция речевых недостатков – логопедическая коррекция разнообразных нарушений, искажений и задержек в формировании речи.

Коррекция взаимоотношений в семье – очень значимое направление, учитывая исключительное влияние внутрисемейных отношений на формирование личности ребенка-инвалида. Особую значимость данное направление имеет в два периода жизни ребенка: в первые годы определения статуса ребенок-инвалид (часто это период младенчества), когда семья (семейная система) находится на стадии растерянности и нуждается в информации, поддержке, понимании перспектив ребенка и своей жизни. На начальном этапе основная цель коррекции взаимоотношений в семье – принятие родителями факта инвалидности ребенка, формирование максимально  сбалансированного стиля взаимоотношений между членами семьи и с ребенком. Второй «кризисный» период в жизни семьи – это вступление ребенка в подростковый возраст, когда родители сталкиваются с проблемой его взросления на фоне продолжающейся зависимости. В это время семья (родители), как правило, начинают новый поиск решений для взрослого будущего их детей, выбора профессионального образования или других решений и нуждаются в поддержке и коррекции взаимоотношений. Направление коррекции взаимоотношений в семье и, особенно, детско-родительских отношений и стиля воспитания, в некоторых семьях остается актуальным длительное время и требует постоянного внимания и активности специалистов (психологов).

Коррекция взаимоотношений в детском коллективе или с учителями – обычно проводится педагогом-психологом образовательной организации и направлена на оптимизацию условий получения образования ребенком-инвалидом и другими детьми в учебном коллективе, и рекомендуется детям с повышенной ранимостью, высокой тревожностью по отношению к учителям и школе, в случае конфликтов, а также может рекомендоваться на начальном этапе вхождения ребенка с особыми потребностями в детский коллектив.

Формирование мотивации к обучению – также обычно проводится педагогами и педагогом-психологом образовательной организации, чаще всего уже в процессе обучения, когда выясняется нежелание ребенка учиться. Рекомендуется проводить занятия по формированию мотивации к обучению заранее, за год до включения ребенка в образовательный процесс, а мотивацию к получению профессионального образования и профессиональному обучению формировать, начиная с элементарного знакомства с профессиями и экскурсий в начальной школе, и продолжая формирующее педагогическое воздействие до поступления подростка в профессиональное образовательное учреждение.

Формирование социально-бытовых и других навыков. Данное направление психолого-педагогической коррекции особенно значимо в дошкольном и младшем школьном возрасте, когда ряд навыков у детей-инвалидов бывает несформирован в силу особенностей заболевания, особого социального опыта, а также при воспитании по типу гиперопеки. Кроме того, это направление может быть основным в образовательном маршруте детей с умеренной или выраженной умственной отсталостью. Проводится педагогами, дефектологами, воспитателями образовательных организаций.

В качестве исполнителей в программу психолого-педагогической реабилитации  в ИПР ребёнка-инвалида указываются разные органы, учреждения, организации или сам инвалид (законный представитель). Ориентировочные формулировки для записи в этом разделе  представлены в табл. 6. 

Таблица 6

Ориентировочные формулировки для записи в разделе 
Мероприятия  психолого-педагогической реабилитации ИПР ребёнка-инвалида

	Перечень мероприятий  психолого-педагогической  реабилитации
	Возможные   исполнители 

	Получение дошкольного воспитания и обучения

Указываются условия получения  дошкольного образования:
- по   образовательной программе,  

- по адаптированной образовательной программе (какой);  

 - без реализации образовательной программы (дети от 2 мес. до 3-х лет)
	Образовательная организация 

Территориальный орган управления образованием (если в зоне проживания ребенка не организован соответствующий потребностям тип образовательной организации)

Территориальный орган соцзащиты населения (если ребенок проживает в стационарном учреждении социального обслуживания) 

Реабилитационная организация (может быть указана и её ведомственная принадлежность – как правило, социальной защиты инвалидов)
Медицинская организация (если ребенок находится на длительном лечении в стационаре)

	Получение общего образования

Указываются

1) условия получения   общего, основного общего и среднего общего образования:

- по   образовательной программе,  

- по адаптированной образовательной программе (какой)  

2) форма получения образования: очная, заочная, очно-заочная, семейное образование, самообразование, экстернат, дистанционное;

3) режим занятий: учебная нагрузка в день, объем изучаемого материала


	Образовательная организация 

Территориальный орган управления образованием (если в зоне проживания ребенка не организован соответствующий потребностям тип образовательной организации)

Территориальный орган соцзащиты населения (если ребенок проживает в стационарном учреждении социального обслуживания) 

Реабилитационная организация (может быть указана и её ведомственная принадлежность – как правило, социальной защиты инвалидов)

 Медицинская организация (если ребенок находится на длительном лечении в стационаре)

	Получение профессионального образования

Указывается 

1)профессия, специальность;

2)условия образования в образовательной организации;

3) форма получения профессионального образования: очная, заочная, очно-заочная, дистанционная и др.


	Образовательная организация 

Территориальный орган соцзащиты населения (если ребенок проживает в стационарном учреждении социального обслуживания) 

Реабилитационная организация (может быть указана и её ведомственная принадлежность – как правило, социальной защиты инвалидов)

	Рекомендации о противопоказанных и доступных видах труда
	Работодатель при содействии службы занятости субъекта РФ

	Проведение психолого-педагогической коррекции указывается нуждаемость в коррекции несформированных высших психических функций, эмоционально-волевых нарушений и поведенческих реакций, речевых недостатков, взаимоотношений в семье, детском коллективе, с учителями; формирование мотивации к обучению, социально-бытовых навыков и др. навыков (вписать каких)
	Образовательная организация 

Территориальный орган соцзащиты населения (если ребенок проживает в стационарном учреждении социального обслуживания) 
Реабилитационная организация (может быть указана и её ведомственная принадлежность – как правило, социальной защиты инвалидов)
Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности.


2.2.3 ПРОГРАММА СОЦИАЛЬНОЙ РЕАБИЛИТАЦИИ

Мероприятия по социальной реабилитации ребенка-инвалида направлены на оказание помощи ребенку в  формировании его социального статуса, достижении им материальной независимости в будущем, социальной адаптации и интеграции в общество.

Реализация услуг по социальной реабилитации детей-инвалидов осуществляется поэтапно и непрерывно в учреждениях соответствующего профиля. Содержание и длительность процесса реабилитации определяются потребностью ребенка в каждой конкретной услуге.
Нуждаемость в мероприятиях социальной реабилитации детей-инвалидов  определяется на основе результатов проведения социальной диагностики ребенка и его семьи.  

Системная классификация услуг по  социальной реабилитации представлена в ГОСТ Р 54738-2011 «Реабилитация инвалидов. Услуги по социальной реабилитации инвалидов»
.
Мероприятия по социальной реабилитации в ИПР ребенка инвалида  включают:

 – социально-средовую реабилитацию;

– социально-педагогическую реабилитацию;

– социально-психологическую реабилитацию;

– социокультурную реабилитацию;

– социально-бытовую адаптацию.

– физкультурно-оздоровительные мероприятия и спорт.

Социально-средовая реабилитация направлена на интеграцию ребенка-инвалида в общество путем обеспечения его необходимым набором технических средств реабилитации, обучению пользования ими,  созданием доступной среды в ближайшем окружении ребенка-инвалида.

Мероприятия по  социально-средовой реабилитации ребенка-инвалида заключаются в восстановлении (формировании) или компенсации следующих элементов  активности и участия: в обычных общественных взаимоотношениях (встречи с друзьями, родственниками, общение по телефону и др.), вовлеченности в данные отношения, ролевое положение в семье, умение распоряжаться деньгами, посещать магазины, производить покупки, учреждения сферы услуг, делать иные расчеты и др.), умения пользоваться транспортом, транспортными коммуникациями, преодоление препятствий - лестниц, бордюров, умения пользоваться средствами связи, информацией, газетами, чтение книг, журналов, проведение досуга, физической культуры, спорта, творчества, возможность посещения культурно-массовых учреждений и пользование их услугами.
Услуги по социально-средовой реабилитации предоставляют детям-инвалидам в следующем составе и формах:

– обучение инвалида и членов его семьи пользованию техническими средствами реабилитации;

– рекомендации по адаптации жилья к потребностям ребенка-инвалида с учетом ограничения его жизнедеятельности;

– информирование и консультирование по жизненно-важным социальным вопросам; по вопросам реабилитации, юридическая помощь по вопросам дискриминации детей-инвалидов в разных сферах жизни;

– обучение социальным навыкам по ведению хозяйства;

– помощь в планировании и создании семьи, обучение семейным и супружеским отношениям;

– обучение в решении личных проблем;

– обучение социальному общению и др.

На наш взгляд в  разделе «социально-средовая реабилитация» ИПР ребенка-инвалида может быть оформлено заключение о  возможности осуществления самообслуживания и ведения самостоятельного образа жизни детей-инвалидов по достижении ими 18 лет, проживающих в стационарных учреждениях социального обслуживания.

Социально-педагогическая реабилитация – восстановление (формирование) утраченного социально-средового статуса через обучение ребенка соответствующим образовательным программам, знаниям, навыкам, стереотипам поведения, ценностным ориентациям, нормативам, обеспечивающих  полноценное участие детей-инвалидов в общепринятых формах социального взаимодействия. Социально-педагогическая реабилитация включает в себя:
– социально-педагогическую диагностику;

 –социально-педагогическое консультирование;

– педагогическую коррекцию;

– коррекционное обучение;

– педагогическое просвещение;

–социально-педагогический патронаж и поддержку.

Социально-педагогическое консультирование заключается в оказании помощи ребенку-инвалиду в получении образовательных услуг с целью принятия осознанного решения по выбору уровня, места, формы и условий обучения/образования, мероприятий, обеспечивающих освоение образовательных программ на оптимальном уровне, по подбору и использованию необходимых учебных пособий и технических средств обучения, учебного оборудования с учетом особенностей образовательного потенциала инвалида и степени ограничений способности к обучению.

Педагогическая коррекция направлена на развитие и исправление психических и физических функций ребенка-инвалида педагогическими методами и средствами. Педагогическая коррекция осуществляется в процессе индивидуальных и групповых занятий с логопедом, с педагогом-дефектологом (тифло-, сурдо-, тифлосурдо-, олигофренопедагогами).

Коррекционное обучение включает в себя обучение жизненным навыкам, персональной сохранности, социальному общению, социальной независимости, пользованию техническими средствами реабилитации, языку жестов инвалидов с нарушениями слуха и членов их семей, ясному языку инвалидов с ментальными нарушениями, восстановление социального опыта специальными педагогическими методами, учитывающими имеющиеся у инвалида нарушения функций организма и ограничения способности к обучению.

Педагогическое просвещение - это просвещение инвалидов и членов их семей, специалистов, работающих с инвалидами, в области знаний об инвалидности, методах и средствах реабилитации и интеграции инвалидов в общество.

Социально-педагогический патронаж и поддержка детей-инвалидов и их семей включает: курирование условий обучения ребенка-инвалида в семье, возможности помощи членов семьи в процессе обучения инвалида, содействие в получении общего и профессионального образования, информирование по вопросам общего и профессионального образования, организацию психолого-педагогического и медико-социального сопровождения процесса обучения, содействие во включении инвалида в общественные организации инвалидов.

Социально-психологическая реабилитация детей-инвалидов направлена на восстановление (формирование) способностей, позволяющих им успешно выполнять различные социальные роли (игровые, образовательные, семейные, профессиональные, общественные и другие) и иметь возможность быть реально включенным в разные области социальных отношений и жизнедеятельности, на формирование социально-психологической компетентности для успешной социальной адаптации и интеграции инвалида в общество.

Детям-инвалидам предоставляют следующие услуги по социально-психологической реабилитации:

– психологическое консультирование, ориентированное на решение социально-психологических задач; представляет собой специально организованное взаимодействие между психологом и  ребенком (и/или его родителем/опекуном), нуждающимся в психологической помощи, с целью разрешения проблем в области социальных отношений, социальной адаптации, социализации и интеграции;

– психологическая диагностика, которая заключается в выявлении психологических особенностей инвалида, определяющих специфику его поведения и взаимоотношений с окружающими, возможности его социальной адаптации с использованием психодиагностических методов и анализе полученных данных в целях социально-психологической реабилитации;

– психологическая коррекция, которая заключается в активном психологическом воздействии, направленном на преодоление или ослабление отклонений в развитии, эмоциональном состоянии и поведении инвалида, а также на помощь в формировании необходимых психологических и социальных навыков и компетенций ребенка-инвалида, естественное становление которых затруднено в силу ограничений жизнедеятельности либо особенностей условий развития и среды;

– психотерапевтическая помощь, которая представляет собой систему психологических воздействий, направленных на перестройку системы отношений личности инвалида, деформированной болезнью, ранением или травмой, и/или  родителей ребенка-инвалида и решающих задачи по изменению отношений, как к социальному окружению, так и к своей собственной личности, а также на формирование позитивного психологического микроклимата в семье. В качестве методов активирующего психотерапевтического воздействия широко применяют арт-терапию, психодраму, семейную психотерапию, библиотерапию и другие методы терапии в групповой или индивидуальной форме;

– социально-психологический тренинг, который заключается в активном психологическом воздействии, направленном на снятие у ребенка-инвалида последствий психотравмирующих ситуаций, нервно-психической напряженности, на развитие и тренинг отдельных психических функций и качеств личности, ослабленных в силу заболевания, ранения, травмы или условий социальной среды, но необходимых для успешной адаптации в новых социальных условиях, на формирование способностей, позволяющих успешно выполнять различные социальные роли (семейные, профессиональные, общественные и другие) и иметь возможность быть реально включенным в разные области социальных отношений и жизнедеятельности в соответствии со своим возрастом и стадией развития;
– психологическая профилактика, которая заключается в содействии в приобретении психологических знаний, повышении социально-психологической компетентности; формировании потребности (мотивации) использовать эти знания для работы над собой, над своими проблемами социально-психологического содержания; создании условий для полноценного психического функционирования личности инвалида, для своевременного предупреждения возможных психических нарушений, обусловленных, в первую очередь, социальными отношениями. Часто необходима для родителей детей-инвалидов, в качестве помощи по созданию оптимальных условий для развития и воспитания ребенка;

– социально-психологический патронаж, который заключается в систематическом наблюдении за инвалидами и условиями их развития для своевременного выявления ситуаций психического дискомфорта, обусловленных проблемами адаптации инвалида в семье, в социуме в целом, и оказания, при необходимости, психологической помощи. 

Социокультурная реабилитация детей-инвалидов представлена комплексом мероприятий, цель которых заключается в помощи ребенку-инвалиду достигнуть и поддерживать оптимальную степень участия в социальных взаимосвязях, необходимый уровень культурной компетенции, что должно обеспечивать возможность для позитивных изменений в образе жизни и наиболее полную интеграцию в общество за счет расширения рамок его независимости.

Основной целью социокультурной реабилитации детей-инвалидов (как и психолого-педагогической) является преодоление или нивелирование дисгармоний  психического развития детей  вследствие инвалидизирующих заболеваний.

Особенность определения показанных ребенку-инвалиду мер социокультурной реабилитации  состоит в том, что в его основе лежат медицинский, социальный и психологический факторы, то есть личностные  расстройства, уровень социальной адаптации ребенка-инвалида в общественной среде, его культурные интересы, духовные ценности, склонность к творческой деятельности. Программы  социокультурной реабилитации строятся с учетом дифференциации по типу дефекта, личностных расстройств вследствие инвалидизирующей патологии, полу, психофизическим характеристикам, свойственным ребенку в соответствующем возрасте. Учитываются противопоказанные факторы, например, использование средств (клей, бумага и др.), вызывающих аллергические реакции, колющих, режущих предметов при эпилепсии и т.п.

Вхождение в мир художественной культуры у ребёнка-инвалида, как и у здорового ребёнка, происходит постепенно. Выделяются следующие этапы формирования субкультуры личности ребёнка:

1. «Мир и художественная культура вокруг меня» - охватывает младенческий и ранний возраст, характеризуется знакомством с миром художественной культуры через общение и взаимодействие с предметным миром.

2. «Я развиваюсь в мире художественной культуры» - дошкольный возраст, когда формируется художественное восприятие, действие, общение и игра.

3. « Я познаю мир художественной культуры» - возраст 7-14 лет, когда доминирует познание, в том числе культурных ценностей.

4. «Мир художественной культуры во мне и вокруг меня» - старший школьный возраст – период предметно-созидательной художественной деятельности, потребности мировоззренческой рефлексии, выбора будущей профессии.

Мероприятия по социокультурной реабилитации ребенка-инвалида включают в себя:

 – обучение инвалида навыкам проведения отдыха, досуга;

– проведение мероприятий, направленных на создание условий возможности полноценного участия детей-инвалидов в социокультурных мероприятиях, удовлетворяющих социокультурные и духовные их запросы, на расширение общего и культурного кругозора, сферы общения (посещение театров, выставок, экскурсии, встречи с деятелями литературы и искусства, праздники, юбилеи, другие культурные мероприятия);

–обеспечение детей-инвалидов, находящихся в учреждениях, и содействие в обеспечении детей-инвалидов, обслуживаемых на дому, периодической, учебно-методической, справочно-информационной и художественной литературой, в том числе издаваемой на магнитофонных кассетах, аудиокнигами и книгами с рельефно-точечным шрифтом Брайля; создание и предоставление инвалидам по зрению возможности пользоваться адаптированными компьютерными рабочими местами, сетью Интернет, Интернет-документами с учетом ограничений жизнедеятельности ребенка-инвалида;

–содействие в обеспечении доступности для детей-инвалидов посещений театров, музеев, кинотеатров, библиотек, возможности ознакомления с литературными произведениями и информацией о доступности учреждений культуры;

–разработка и реализация разнопрофильных досуговых программ (информационно-образовательных, развивающих, художественно-публицистических, спортивно-развлекательных и т.п.), способствующих формированию здоровой психики, развитию творческой инициативы и самостоятельности.
Программы социокультурной реабилитации также могут стимулировать двигательную активность, развивать и корригировать общую и мелкую моторику, неправильное произношение; развивать речь, формировать правильный темп, ритм и интонацию речи; развивать все виды восприятия – временных и пространственных представлений, представлений о схеме тела; развивать графические навыки, готовить руку к письму.

В качестве исполнителя ИПР могут быть указаны как одно, так и несколько учреждений, исходя из того, где и какие услуги ребенок-инвалид может получить. В программу могут быть включены одновременно мероприятия, которые будут осуществляться  учреждением социальной защиты (например, детским домом-интернатом) и культурно-досуговым учреждением

Технологии  социокультурной реабилитации в настоящее время не стандартизированы и во многом определяются реальными возможностями осуществления тех или иных мероприятий на местах. В задачи используемых технологий входит нейтрализация и устранение причин изоляции детей-инвалидов в социокультурной сфере; приобщение их к профессиональной социокультурной деятельности, оказание им конкретной помощи в трудоустройстве в соответствии с их возможностями и интересами; поддержка детей в области семейного досуга, активизация их устремлений к досуговой деятельности с учетом этнических, возрастных, конфессиональных и других факторов. Высокоэффективными в социокультурной реабилитации детей-инвалидов являются различные методики психотерапии творчеством: арттерапия, изотерапия, эстетотерапия, сказкотерапия, игровая психотерапия, библиотерапия, терапия литературным творчеством, терапия музыкальным творчеством, терапия творческим увлечением физкультурой и спортом и др.

Социально-бытовая адаптация детей-инвалидов направлена на  обучение ребенка-инвалида самообслуживанию, а также включает мероприятия по обустройству жилища инвалида в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности. 

Социально-бытовая адаптация ориентирована на детей-инвалидов, не владеющих необходимыми социально-бытовыми навыками и нуждающихся во всесторонней ежедневной поддержке в микросоциальной среде.
 Задачами социально-бытовой адаптации ребенка-инвалида являются формирование (восстановление) или компенсация у ребенка: способностей осуществлять контролируемую экскрецию, личную гигиену, способности к одеванию и раздеванию, к приему пищи, к приготовлению пищи, способности пользоваться электрическими и газовыми приборами, к  определенному выполнению домашних работ и работ на приусадебном хозяйстве, способности передвижения.
Социально-бытовая адаптация включает в себя:

– обучение инвалида ребенка-инвалида и членов его семьи навыкам личной гигиены, самообслуживания, передвижения, общения и др., в том числе с помощью технических средств реабилитации;

–информирование и консультирование по вопросам социально-бытовой реабилитации;

– мероприятия по обустройству жилища инвалида в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности. 

Физкультурно-оздоровительные мероприятия и спорт. Включает в себя адаптивную физическую культуру, физическую реабилитацию инвалидов и лиц с ограниченными возможностями здоровья, спорт инвалидов (включая паралимпийское движение России, сурдлимпийское движение России, специальную олимпиаду России)

В целом адаптивная физическая культура (АФК) призвана с помощью рационально организованной двигательной активности, используя сохраненные функции, остаточное здоровье, природные физические ресурсы и духовные силы инвалида, максимально приблизить психологические возможности организма и личность самореализации в обществе.
Суть спортивно-оздоровительной работы с инвалидами – непрерывное физкультурное образование, забота о своем здоровье в течение всей жизни. В развитии АФК и спорта инвалидов принципиальным является формирование у инвалида убежденности в полезности и целесообразности занятий спортивно-оздоровительной работой, осознанном отношении к освоению физической культуры, развитию мотивации и самоорганизации здорового образа жизни.

Адаптивная физическая культура традиционно включает четыре вида: адаптивное физическое воспитание (образование); адаптивную физическую рекреацию; адаптивную  двигательную реабилитацию (физическая реабилитация); адаптивный спорт. Также в адаптивной физической культуре выделены новые направления – креативные (художественно-музыкальные) телесно-ориентированные и экстремальные виды двигательной активности.  

К приоритетным категориям граждан для оценки нуждаемости в физкультурно-оздоровительных мероприятиях и спорте относятся инвалиды со стойкими нарушениями функций организма вследствие следующих заболеваний:

 – ампутации конечностей;

– последствия полиомиелита;

–детский церебральный паралич;

–заболевания и повреждения спинного мозга;

–прочие поражения опорно-двигательного аппарата (врожденные недоразвития и дефекты конечностей, ограничения подвижности суставов, периферические парезы и параличи и т.п.)

–постинсультные состояния;

–умственная отсталость;

–нарушения слуха;

–патология органа зрения.

Абсолютные медицинские противопоказания к занятиям адаптивной физической культурой и спортом приводятся у разных авторов (табл.7)

Таблица 7 

Абсолютные медицинские противопоказания к занятиям адаптивной физической культурой и спортом

	Абсолютные противопоказания (Музалева В.Б, Старцева М.В., Завада Е.П. и соавт., 2008)
	Абсолютные противопоказания (Демина Э.Н., Евсеев С.П., Шапкова Л.В. и соавт., 2006).

	•
лихорадочные состояния;

•
гнойные процессы в тканях;

•
хронические заболевания в стадии обострения;

•
острые инфекционные заболевания;

•
сердечно-сосудистые заболевания: ишемическая болезнь сердца, стенокардия напряжения и покоя, инфаркт миокарда, аневризма сердца и аорты, миокардиты любой этиологии, декомпенсированные пороки сердца, нарушения ритма сердца и проводимости, синусовая тахикардия с ЧСС более 100 в минуту; гипертензия II и III стадии;

•
легочная недостаточность;

•
угроза кровотечений (кавернозный туберкулез, язвенная болезнь желудка и 12-перстнорй кишки с наклонностью к кровотечениям);

•
заболевания крови (в том числе анемии);

•
последствия перенесенного острого нарушения мозгового кровообращения и нарушений спинального кровообращения (с локализацией в шейном отделе);

•
нервно-мышечные заболевания (миопатии, миостении);

•
рассеянный склероз;

•
злокачественные новообразования;

•
желчекаменная и мочекаменная болезнь с частыми приступами, хроническая почечная недостаточность;

•
хронический гепатит любой этиологии;

•
близорукость высокой степени с изменениями на глазном дне.
	•
любые острые заболевания;

•
глаукома, высокая степень миопии;

•
склонность к кровотечению и угроза тромбоэмболии;

•
психические заболевания в стадии обострения, отсутствие контакта с больным вследствие его тяжелого состояния или психического заболеваний; (декомпенсированный психопатоподобный синдром с агрессивным и деструктивным поведением);

•
нарастание сердечно-сосудистой недостаточности, синусовая тахикардия, частые приступы параксизмальной или мерцательной аритмии, экстрасистолии с частотой более 1:10, отрицательная динамика ЭКГ, свидетельствующая об ухудшении коронарного кровообращения, атриовентрикулярная блокада II и III степени;

•
гипертензия (артериальное давление свыше 220/120 мм рт.ст.), частые гипертонические или гипотонические кризы;

•
наличие выраженной анемии или лейкоцитиоза;

•
выраженные атипические реакции сердечно-сосудистой системы при выполнении функциональных проб.


Для детального изучения основных видов и элементов физкультурно-оздоровительных мероприятий и спорта, показанных и противопоказанных инвалидам с разной патологией, могут быть полезны сведения, представленные в работах  Э.Н.Деминой, С.П.Евсеева, Л.В.Шапковой и соавт., 2006.

Мероприятия по адаптивной физической культуре и спорту обычно  проводятся в :

– реабилитационных центрах социальной реабилитации инвалидов и детей-инвалидов системы социальной защиты населения; 

– детско-юношеских спортивно-адаптивных школах (ДЮСАШ);

– отделениях и группах по адаптивному спорту в учреждениях дополнительного образования детей, осуществляющих деятельность в области физической культуры и спорта;

– школах высшего спортивного мастерства, училищах олимпийского резерва, центрах спортивной подготовки, осуществляющих подготовку спортсменов высокого класса по адаптивному спорту;

– поликлиниках, больницах, институтах, реабилитационных центрах, домах ребенка, находящихся в ведении органов здравоохранения;

–   образовательных учреждениях ;

– стационарных учреждения социального обслуживания населения;

– санаторно-культурных учреждениях, домах отдыха и др., находящихся в ведении органов по туризму и развитию курортов;

 – физкультурно-спортивных клубах инвалидов и других физкультурно-спортивных организациях, осуществляющих работу, в том числе в рамках общественных организаций.

В качестве исполнителей в программу психолого-педагогической реабилитации  в ИПР ребенка-инвалида указываются разные органы, учреждения, организации или сам инвалид (законный представитель). Ориентировочные формулировки для записи в этом разделе  представлены в табл. 8. 

Таблица 8

Ориентировочные формулировки для записи в разделе 
Мероприятия социальной реабилитации ИПР ребенка-инвалида

	Перечень мероприятий  психолого-педагогической  реабилитации
	Возможные   исполнители 

	Социально-средовая реабилитация 

указывается нуждаемость ребенка (при необходимости- конкретный её вид)
	Территориальный орган соцзащиты населения 
Реабилитационная организация

Образовательная организация

Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности
Органы исполнительной власти субъектов Российской Федерации  (в сфере социальной защиты) и органы местного самоуправления
(если решается вопрос об обустройстве жилья ребенка-инвалида в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности)

	Социально-педагогическая реабилитация

указывается нуждаемость ребенка (при необходимости- конкретный её вид)
	Территориальный орган соцзащиты населения 
Реабилитационная организация 

Образовательная организация 

	Социально-психологическая реабилитация

указывается нуждаемость ребенка (при необходимости- конкретный её вид)
	Территориальный орган соцзащиты населения 

Реабилитационная организация

Образовательная организация 

	Социокультурная реабилитация

указывается нуждаемость ребенка (при необходимости- конкретный её вид)
	Территориальный орган соцзащиты населения 

Реабилитационная организация

Образовательная организация

Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности

	Социально-бытовая адаптация

указывается нуждаемость ребенка (при необходимости -конкретный её вид)
	 Территориальный орган соцзащиты населения 
Реабилитационная организация

Образовательная организация

Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности 

	Физкультурно-оздоровительные мероприятия и спорт

указывается нуждаемость ребенка (при необходимости- конкретный их вид)
	Территориальный орган соцзащиты населения 
Реабилитационная организация

Образовательная организация

Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности 


2.2.4 ТЕХНИЧЕСКИЕ СРЕДСТВА РЕАБИЛИТАЦИИ
Обеспечение детей-инвалидов техническими средствами реабилитации осуществляется в соответствии с индивидуальной программой реабилитации ребенка-инвалида.   В Российской Федерации, по данным государственной статистики за 2013 год, выдано индивидуальных программ реабилитации ребенка-инвалида с рекомендациями по техническим средствам реабилитации 108,7 тыс. детям. Число выданных ИПР и число рекомендаций по ТСР соотносятся у детей как 3:1. Детям рекомендуются чаще всего ортопедическая обувь – 57, 1 тыс.; протезы, включая эндопротезы и ортезы –50,4 тыс.; абсорбирующие изделия – 31,3 тыс. заключений.

Детям-инвалидам, как особой социальной категории граждан, государство гарантирует проведение реабилитационных мероприятий, получение технических средств и услуг, предусмотренных Федеральным перечнем реабилитационных мероприятий, технических средств реабилитации и услуг, предоставляемых инвалиду за счёт средств Федерального бюджета.  

В уполномоченный орган, которым является в большинстве регионов страны Фонд социального страхования Российской Федерации (ФСС) или – в отдельных субъектах РФ – орган социальной защиты населения
 по месту жительства, гражданином (законным представителем) подаётся заявление о предоставлении технического средства реабилитации, предъявляется индивидуальная программа реабилитации ребенка-инвалида. 
Обеспечение инвалидов техническими средствами реабилитации по федеральному перечню регламентированы нормативно-правовыми и методическими документами, в которых определены:

а)  порядок обеспечения, ремонта и замены технических средств реабилитации
; 

б) перечень технических средств реабилитации, предоставляемых инвалиду с освобождением от платы и сроки их пользования
; 

в) компенсация расходов за самостоятельно приобретённое ТСР
; 

г) методика определения нуждаемости в технических средствах реабилитации
; 

д) медицинские показания и противопоказания для обеспечения ТСР
;

е) выбор поставщиков уполномоченным органом
. 

ж) основы проведения экспертно-реабилитационной диагностики для подбора ТСР
.
Организационно-финансовая модель обеспечения детей-инвалидов техническими средствами реабилитации  работает в Российской Федерации в представленном виде (с теми или иными изменениями) с 2004 года по настоящее время (рис.4).





















Рис.4 Организационно-структурная схема обеспечения инвалидов техническими средствами реабилитации 

Решение об обеспечении инвалидов техническими средствами реабилитации принимается при установлении медицинских показаний и противопоказаний. Медицинские показания и противопоказания устанавливаются на основе оценки стойких расстройств функций организма, обусловленных заболеваниями, последствиями травм и дефектами.

По медицинским показаниям устанавливается необходимость предоставления инвалиду технических средств реабилитации, которые обеспечивают компенсацию или устранение стойких ограничений жизнедеятельности инвалида.  

Особенностью ТСР по медицинской реабилитации (ортезы, протезы, ортопедическая обувь, слуховые аппараты,  противопролежневые матрацы и подушки, медицинские термометры и тонометры с речевым выходом, специальные средства при нарушениях функций выделения (моче- и калоприемники), голосообразующие аппараты) является то, что они  оформляются с учетом  рекомендаций, изложенных в п.34 Направления на медико-социальную экспертизу организацией, оказывающей лечебно-профилактическую помощь (форма № 088/у-06). В этом пункте врачебной комиссией указываются не только ТСР медицинской реабилитации, но и конкретные виды протезирования и ортезирования.   

Осуществление правильного подбора ТСР для того или иного ребёнка-инвалида с учетом его анатомических размеров и функциональных особенностей является одной из первоочередных задач, которую решают специалисты системы медико-социальной экспертизы и реабилитации. Правильно подобранные ТСР в состоянии компенсировать ограничения жизнедеятельности и повысить качество жизни ребёнка и во многом предотвратить такие проблемы  как пролежни, развитие деформаций и контрактур, других вторичных осложнений (как, например, у детей, пользующихся креслами-колясками).

Для внесения записи о нуждаемости ребенка в индивидуальную программу реабилитации  специалистам МСЭ необходимы следующие основные сведения:

– клинико-функциональный диагноз (с указанием синдромов и степени их выраженности, оценкой нарушений функций организма), который сформулирован в Направлении на медико-социальную экспертизу организацией, оказывающей лечебно-профилактическую помощь (Форма № 088/у-06); 
– данные о проблемах здоровья (нарушении функций и структур организма), которые могут быть представлены как в медицинской документации, так и в заключениях специалистов (консультантов) с медицинским образованием, с образованием по адаптивной физической культуре и др., компетентных в вопросах оценки нарушений функций и структур организма, специалистов по подбору ТСР;
– сведения о проблемах, связанных со здоровьем (ограничениях жизнедеятельности), выявленные при проведении углубленной социальной диагностики, подтвержденные заключением специалиста с социальным образованием.
Выбор вида ТСР должен быть обоснован результатами тщательной реабилитационно-экспертной диагностики по выявлению индивидуальных особенностей ребёнка, исходя из которых, происходит подбор ТСР.
Решение, которое выносит учреждение медико-социальной экспертизы о  виде  ТСР  в котором нуждается ребёнок-инвалид, опирается на  положения нормативно-правовых документов. Вид  ТСР подбирается  ребёнку индивидуально, исходя из нарушений функций организма, не ниже установленных Федеральным перечнем
 и Перечнем медицинских показаний и противопоказаний
, с учетом условий использования технического средства реабилитации в целях компенсации или устранения имеющихся у него стойких ограничений жизнедеятельности. Используются формулировки вышеуказанного Перечня медицинских показаний и противопоказаний. Пример формулировки: «Кресло-коляска с ручным приводом с откидной спинкой прогулочная, в том числе для детей-инвалидов», исполнитель: «региональное отделение ФСС РФ».
   Также в ИПР указываются:

· технические характеристики изделия; например, для кресло-коляски – виды спинки, сидения, подлокотника, подножки и приспособлений, а также ширина, глубина, высота сидения, высота спинки, высота подлокотника и предназначение (детское, взрослое).
· в необходимых случаях: дополнительные функции ТСР
 (при сложной, сочетанной патологии, особых антропометрических данных, при наличии  затруднений у ребёнка  при получении образовательных навыков, адаптации в детском коллективе, необходимости осуществления социокультурных и физкультурно-оздоровительных мероприятий, занятий адаптивным спортом, при наличии специфических барьеров окружающей среды в зоне, где ребёнок проводит свое время, при желании приобрести ТСР за собственный счет с получением последующей компенсации и др.). Пример формулировки:  «Кресло-коляска для больных ДЦП, в том числе для детей-инвалидов», в том числе с дополнительными функциями (указываются….); «Аппарат на нижние конечности и туловище (ортез), в том числе с дополнительными функциями – "динамический параподиум"; запись об исполнителе может быть уточнена  с точки зрения выплаты компенсации за самостоятельно приобретенное ТСР: «региональное отделение ФСС РФ (выплата компенсации)» либо «Сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности с последующей компенсацией региональным отделением ФСС РФ». Размер компенсации будет зависеть от особенностей проведения закупок ТСР и не является сферой компетенции специалистов МСЭ.

При указании исполнителя в ИПР ребёнка-инвалида ориентируются на Перечень медицинских показаний и противопоказаний
; в случае если  показания для  обеспечения  соответствуют данному документу, то в качестве исполнителя указывают «региональное отделение ФСС РФ или в части субъектов РФ - орган социальной защиты населения (если он является уполномоченным органом)»; в случае несоответствия показаний для  обеспечения   вышеуказанному Перечню медицинских показаний и противопоказаний, указывают «сам инвалид (законный представитель) либо другие лица или организации независимо от организационно-правовых форм и форм собственности»
.
Инвалид вправе самостоятельно решить вопрос об обеспечении себя конкретным техническим средством реабилитации или видом реабилитации. Дополнительные средства для финансирования расходов на ТСР могут быть получены из иных не запрещенных законом источников (в том числе, из бюджетов субъектов РФ по региональным перечням ТСР).
2.3  СОВРЕМЕННЫЕ ПОДХОДЫ К ОРГАНИЗАЦИИ КОМПЛЕКСНОЙ РЕАБИЛИТАЦИИ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ

Реабилитация детей-инвалидов в России - одна из наиболее важных задач современной системы социальной защиты. Данные всемирной организации здравоохранения (ВОЗ) свидетельствуют, что  3% детей рождаются с недостатками интеллекта и 10% детей с другими психическими и физическими недостатками. По данным ООН в мире насчитывается примерно 200 миллионов детей с ограниченными возможностями, в России - около 600 тыс. детей. В последнее время в нашей стране, как и во всем мире, наблюдается тенденция роста числа детей-инвалидов, за последнее десятилетие эти показатели увеличились почти в два раза. 

При организации системных мероприятий по комплексной реабилитации детей-инвалидов работу проводят по трем ключевым направлениям: на макро-, мезо-, микроуровнях (табл.9).

Таблица 9
Особенности организации комплексной реабилитации детей-инвалидов 

	Показатели 
	Условное обозначение уровня мероприятий системы реабилитации

	
	Микроуровень
	Мезоуровень
	Макроуровень

	Точка приложения
	Ребенок
	Семья
	Общество

	Цель проведения мероприятий
	Компенсация или устранение нарушений функций  и ограничений жизнедеятельности ребенка
	Устранение барьеров в ближайшем окружении ребенка- инвалида

	Устранение барьеров в отдаленном окружении ребенка-инвалида

	Мероприятия
	Мероприятия медицинской, психолого-педагогической и отчасти- социальной реабилитации, ТСР в ИПР ребенка-инвалида
	В основном - мероприятия социальной реабилитации, ТСР в ИПР ребенка-инвалида 
	Мероприятия по социальной интеграции детей-инвалидов

	Механизм реализации
	 Через Индивидуальную программу реабилитации ребенка-инвалида
	Частично – через Индивидуальную программу реабилитации ребенка-инвалида
	Федеральные и региональные целевые программы, проекты и др.


Индивидуальная программа реабилитации ребенка инвалида содержит мероприятия, технические средства и услуги, позволяющие ребенку-инвалиду восстановить (сформировать) или компенсировать утраченные способности к выполнению  разных видов деятельности в соответствии со структурой его потребностей, круга интересов, уровня притязаний и реальных возможностей социально-средовой инфраструктуры.
В  жизни семьи ребенка-инвалида выделяют определенные периоды, которые важно учитывать при построении реабилитационных программ и разработке ИПР:

1) рождение ребенка — получение информации о наличии у ребенка патологии, эмоциональное привыкание, информирование других членов семьи;

2) школьный возраст — принятие решения о форме обучения ребенка, организация его учебы и внешкольной деятельности, переживание реакций группы сверстников;

3) подростковый возраст — привыкание к хронической природе заболевания ребенка, возникновение проблем, связанных с пробуждающейся сексуальностью, изоляцией ребенка от сверстников и его отвержением (с их стороны), планирование будущей занятости ребенка;

4) период «выпуска» — признание и привыкание к продолжающейся семейной ответственности, принятие решения о подходящем месте проживания повзрослевшего ребенка, переживание дефицита возможностей для социализации члена семьи - инвалида;

5) постродительский период — перестройка взаимоотношений между супругами (например, если ребенок был успешно «выпущен» из семьи) и взаимодействие со специалистами по месту проживания ребенка.

Реализацию индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида осуществляют организации независимо от их организационно-правовых форм и форм собственности, учреждения системы реабилитации инвалидов, негосударственные реабилитационные учреждения, образовательные учреждения и др.  
Координация мероприятий по реализации индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида и оказание необходимого содействия инвалиду осуществляется органом социальной защиты населения
. 
Органы государственной власти субъектов Российской Федерации  на своих  территориях принимают участие в реализации государственной политики в отношении инвалидов и имеют право определять приоритеты в осуществлении социальной политики в отношении инвалидов на территориях субъектов Российской Федерации с учетом уровня социально-экономического развития этих территорий. Также  органы государственной власти субъектов Российской Федерации  имеют в своем распоряжении механизмы развития системы реабилитации детей-инвалидов: возможность принятия законов и иных нормативных правовых актов субъектов Российской Федерации и разработки, утверждения и реализации региональных программ в области социальной защиты инвалидов в целях обеспечения им равных возможностей и социальной интеграции в общество
.

Компонентная сфера организации комплексной реабилитации детей-инвалидов включает:
1. Создание государственных социальных служб, предоставляющих реабилитационные услуги детям, членам их семей, а также помогающих адаптировать условия окружающей среды к нуждам детей, имеющих инвалидность.

2. Создание негосударственных структур, включая систему волонтерской помощи родителям, имеющих особых детей.

3.Развитие Центров независимой жизни в России.

Понятие «независимая жизнь» в концептуальном значении подразумевает два взаимосвязанных момента: Независимая жизнь – это право человека быть неотъемлемой частью жизни общества и принимать активное участие в социальных, политических и экономических процессах, свобода выбора и свобода доступа к жилым и общественным зданиям, транспорту, средствам коммуникации, страхованию, труду и образованию, возможность самому определять и выбирать, принимать решения и управлять жизненными ситуациями. Независимая жизнь - это способ мышления, это психологическая ориентация личности, которая зависит от ее взаимоотношений с другими личностями, ее физическими возможностями, системой служб поддержки и окружающей средой
.  
Согласно Концепции «Совершенствование медико-социальной и психологической реабилитации детей-инвалидов и инвалидов с детства» в структуре учреждений, осуществляющих медико-социальную и психологическую реабилитацию детей-инвалидов на региональном и местном уровне, должны быть предусмотрены следующие подразделения: патронажная служба, школа для родителей;  дневной стационар; реабилитационные центры, отделения, кабинеты; школы адаптивной физической культуры; попечительские (общественные) советы родителей детей-инвалидов и инвалидов с детства независимо от возраста при стационарных учреждениях различной ведомственной подчиненности
.    
Система учреждений различной ведомственной принадлежности, предоставляющие реабилитационные услуги детям-инвалидам представлена в табл. 10 (на примере инвалидов с двигательными нарушениями).

Таблица 10
 Основные  учреждения (организации) системы реабилитации, предоставляющие реабилитационные услуги детям-инвалидам (на примере детей с двигательными нарушениями)

	Учреждения
	 Основные задачи


	ГОСУДАРСТВЕННЫЕ УЧРЕЖДЕНИЯ СИСТЕМЫ СОЦИАЛЬНОЙ ЗАЩИТЫ НАСЕЛЕНИЯ, ВНЕБЮДЖЕТНЫЕ ФОНДЫ

	Федеральный уровень

	Федеральные учреждения медико-социальной экспертизы
	- разработка ИПР ребенка-инвалида: определение потребностей в реабилитационных мероприятиях,   технических средствах реабилитации и услугах;  
-статистический учет потребностей детей-инвалидов в мероприятиях по реабилитации, ТСР и услугах;

	Региональное отделение Фонда социального страхования Российской Федерации
 
	- организация обеспечения и финансирование  детей-инвалидов техническими средствами реабилитации, протезно-ортопедическими изделиями за счет средств федерального бюджета; 
- организация ремонта и замены технических средств реабилитации за счет средств федерального бюджета;

	ФГУП протезно-ортопедическое предприятие

 
	- консультирование по подбору технических средств реабилитации для самостоятельного передвижения; 

- предоставление технических средств реабилитации для самостоятельного передвижения;

	Уровень субъекта РФ

	Отделы социальной защиты населения
	-консультирование по реализации ИПР ребенка-инвалида; 

- координация и содействие в реализации ИПР ребенка-инвалида; 

	Городской центр реабилитации детей-инвалидов 


	- диагностика наличия и степени нарушения ограничений жизнедеятельности (ОЖД);
-разработка и реализация конкретной программы реабилитации на основе ИПР ребенка-инвалида;

	Государственные обычные и специальные образовательные учреждения 


	-осуществление воспитания и реабилитационно-образовательного процесса с целью получения детьми-инвалидами общего и профессионального образования

	 Уровень местный (районный и др.)

	Отделения/Центры социальной и трудовой реабилитации для детей-инвалидов

	- реабилитационно-экспертная диагностика социальных способности ребенка;
- разработка и реализация конкретной программы реабилитации на основе ИПР ребенка-инвалида; 
- подбор технических средств реабилитации и обучение пользованию ими;

- обучение трудовым, социальным и бытовым навыкам ребенка;
- домашнее сопровождение и социальный  патронаж на дому; 

- обучение самостоятельному проживанию;

	Комплексные центры социального обслуживания населения (при наличии реабилитационных подразделений для детей-инвалидов) 
	- реабилитационно-экспертная диагностика социальных способности ребенка;
- разработка и реализация конкретной программы реабилитации на основе ИПР ребенка-инвалида;
- подбор технических средств реабилитации и обучение пользованию ими;

- обучение трудовым, социальным и бытовым навыкам 

- домашнее сопровождение и социальный патронаж на дому; 

- обучение самостоятельному проживанию;

	ГОСУДАРСТВЕННЫЕ УЧРЕЖДЕНИЯ СИСТЕМЫ ЗДРАВООХРАНЕНИЯ

	Центры восстановительной медицины и реабилитации, отделения восстановительной медицины и реабилитации в структуре  медицинских организаций
	- восстановление (компенсация) нарушенных функций и способностей ребенка на основе реабилитационно-восстановительных методик;

	Центры раннего вмешательства 
	- раннее выявление детей с задержкой развития, с проблемами здоровья

- формирование рекомендаций для ранней помощи детям и отслеживания сопутствующей динамики;

- восстановление (компенсация) нарушенных функций и способностей ребенка на основе реабилитационно-восстановительных методик

	ГОСУДАРСТВЕННЫЕ  УЧРЕЖДЕНИЯ ОБРАЗОВАНИЯ

	Обычные и специальные (коррекционные) образовательное учреждение 
	- осуществление воспитания и реабилитационно-образовательного процесса с целью получения детьми-инвалидами общего и профессионального образования

 

	НЕГОСУДАРСТВЕННЫЕ СТРУКТУРЫ

	Общественные организации инвалидов,  

	-информирование инвалида о возможностях реабилитации;

-формирование у инвалида реабилитационной установки; 

-оценка потребностей детей-инвалидов в разных видах реабилитации;

- осуществление домашнего сопровождения и патронажа для оказания помощи в повседневной бытовой деятельности на дому;

	Автономные  некоммерческие организации, в том числе раннего вмешательства, лечебной педагогики, медицинские, образовательные и другие 
	-реализация реабилитационных программ  медицинской, психолого-педагогической, социальной направленности

-осуществление программ для родителей детей-инвалидов («передышка для  мам» и др.)

	Семья
	-формирование у ребенка инвалида реабилитационной установки;

- участие в осуществлении реабилитационных мероприятий; 

	Добровольные волонтерские объединения
	-информирование инвалида о возможностях реабилитации в городе/районе;

-помощь инвалиду в освоении технических средств реабилитации;

-помощь в формировании социальных навыков на дому. 


Организационно, с позиций управления в системе реабилитации детей-инвалидов могут быть предусмотрены две организационные формы моделей комплексной реабилитации: централизованная и децентрализованная.

При централизованной форме функционирует Реабилитационный Центр городского/регионального уровня, оснащенный современным диагностическим и реабилитационным оборудованием и экспериментальными научно обоснованными методиками. Данный Центр можно рассматривать как инновационно-экспериментальную реабилитационную площадку, в которой апробируются и оттачиваются новые приемы и методики «сложных» в функциональном отношении детей-инвалидов.  Такой городской/региональный реабилитационный Центр имеет в своем составе стационар, достаточное количество специалистов и обслуживающего персонала.

Децентрализованная форма организации системы реабилитации детей-инвалидов предполагает осуществление реабилитационных мероприятий ребенку-инвалиду в реабилитационных отделениях, центрах помощи семье и родителям и детям, центрах психологической помощи и т.д., максимально приближенных к месту проживания ребенка. При данной форме организации ребенку-инвалиду организуется конкретная поддержка в реализации ИПР не только специалистами районных/муниципальных центров, но и негосударственными и волонтерскими организациями.

 Одним из направлений  деятельности детских реабилитационных учреждений является организация службы домашнего сопровождения, социального патронажа и динамического наблюдения за детьми-инвалидами, проживающими на территории соответствующего района.

 Службы домашнего сопровождения и социального патронажа могут быть организованы не только в территориальных отделах и учреждениях социальной защиты населения (комплексных Центрах социального обслуживания, районных Центрах социальной реабилитации и т.д.), реабилитационных отделах муниципальных образований, общественных организаций и т.д., но и на базе стационарных учреждений (детские дома-интернаты).
В процессе комплексной реабилитации ребенка-инвалида чрезвычайно важными принципами являются раннее начало и непрерывность (см. принципы реабилитации). Их реализация достигается путем особых организационных решений: либо в рамках одного учреждения, либо тесной взаимосвязи различных учреждений.

Так, например, в структуре Государственного бюджетного образовательного учреждения для детей, нуждающихся в психолого-педагогической и медико-социальной помощи «Центр лечебной педагогики и дифференцированного обучения» Псковской области (ГБОУ «ЦЛП») работают четыре отделения: а) отделение ранней помощи для детей от 0 до 7 лет; б) дошкольное отделение для детей в возрасте от 3 до 7 лет; в) четыре ступени школьного отделения для детей и подростков в возрасте от 7 до 18 лет; г) отделение учебного проживания для молодых людей в возрасте от 18 до 25 лет проводит курсы обучения самостоятельному проживанию.
Также в единую систему реабилитации детей с тяжелыми множественными нарушениями включены Производственно-интеграционные мастерские и Квартиры для тренинга проживания. 

Несмотря на то, что за последние десять лет количество реабилитационных учреждений для детей-инвалидов неуклонно увеличивается, не разрабатываются технологии многовариантных моделей учитывающих нозологические, возрастные, социально-средовые особенности детей. Путь к повышению эффективности реабилитации детей-инвалидов лежит через создание многовариантных многофункциональных моделей.

 Основные методы и направления взаимодействия учреждений МСЭ, здравоохранения, социальной защиты и реабилитационных учреждений должны включать:

 – разработку договоров (соглашений) по взаимодействию учреждений МСЭ и соответствующих  партнеров; 

– отработку организационной технологии взаимной деятельности (совместные семинары, конференции и т д.);

– отработку текущего взаимообмена информацией через внедрение в работу информационно-коммуникационных технологий, в том числе, специальных компьютерных программ и включение в информационное общение учреждений МСЭ и учреждений иных ведомств, участвующих в реабилитации ребенка-инвалида; 

–  привлечение консультантов для участия в освидетельствовании ребенка-инвалида  для решения конкретных реабилитационно-экспертных задач.
2.4. АЛГОРИТМ ОЦЕНКИ РЕЗУЛЬТАТОВ КОМПЛЕКСНОЙ РЕАБИЛИТАЦИИ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ

Оценка результатов проведения мероприятий медицинской, психолого-педагогической и социальной реабилитации осуществляется при очередном освидетельствовании ребенка-инвалида в учреждении МСЭ.
 
В методологическом отношении для получения полной и объективной оценки результатов реабилитации является важным:

 – наличие как можно более полной информации о ребенке-инвалиде, весь спектр характеризующих его клинико-функциональных, психологических и социальных параметров, необходимых для комплексной оценки реабилитационного эффекта, а также дальнейшего определения рациональных путей и способов проведения его реабилитации;

– ориентация при оценке данных параметров на возрастные нормы физического и психического (умственного) развития и социализации ребенка;

– осуществление оценки результатов реабилитации не только на основании данных об актуальном на момент освидетельствования состоянии клинико-функциональных, психологических и социальных параметров, но и в динамике, в их сравнении с соответствующими параметрами предыдущего освидетельствования, а также на основании сравнительного анализа и сопоставления прогностических и достигнутых результатов реабилитации;

– проведение по возможности оценки результатов реабилитации не только на основе оценки обобщающих интегральных характеристик жизнедеятельности ребенка-инвалида (например, категории ограничения способности к самообслуживанию), но и на основе более детальной оценки конкретных видов деятельности, составляющих данную категорию жизнедеятельности (например, способность осуществлять контролируемую экскрецию, личную гигиену,  одеваться и обуваться, подключаться к приему пищи и осуществлять прием пищи и др.), позволяющей не только оценить реабилитационный эффект в том или ином виде деятельности ребенка-инвалида, но и при его отсутствии – более целенаправленно и обосновано определять необходимые для их восстановления или компенсации меры и средства реабилитации.

Порядок (алгоритм) оценки результатов комплексной реабилитации детей-инвалидов определен в разделе «Заключении о выполнении ИПР ребенка-инвалида», оформляемого специалистом по реабилитации, на основании результатов реабилитационно-экспертной диагностики и заключений специалистов учреждения МСЭ, зафиксированных в протоколе проведения медико-социальной экспертизы.
Вместе с тем, непосредственно перед оценкой результатов реабилитации является важным изучить и оценить данные о полноте выполнения ребенком-инвалидом рекомендованных ему в ИПР мер, средств и услуг реабилитации, что позволяет далее провести анализ причин несоответствия прогнозируемых и достигнутых результатов реабилитации. 

По этой причине оценка результатов комплексной реабилитации ребенка-инвалида должна проводиться по следующим направлениям и параметрам.

1. По полноте выполнения ИПР ребенка-инвалида:

– выполнена полностью, если все рекомендуемые ребенку-инвалиду меры по медицинской, психолого-педагогической и социальной реабилитации полностью выполнены, а технические средства реабилитации и услуги по реабилитации предоставлены;

– выполнена частично, в случае невыполнения рекомендаций хотя бы по одному из перечисленных разделов ИПР ребенка-инвалида: мерам медицинской, психолого-педагогической и социальной реабилитации, предоставлению технических средств реабилитации и услуг реабилитации (невыполненное подчеркнуть).

– не выполнена, в случае невыполнения всех рекомендаций (выясняются и фиксируются  причины их невыполнения (по вине ребенка-инвалида или его родителей (низкая мотивация ребенка-инвалида, неблагополучная семья и др.); по вине исполнителя реабилитационных услуг, указанного в ИПР; по вине бюро МСЭ (например, неправильно указан исполнитель  реабилитационных  услуг; иное (например, отсутствие средств для покупки дорогостоящего ТСР и т.п.).

Далее оценка проводится по позициям, содержащимся в Заключении о выполнении ИПР ребенка-инвалида. 
2. По достигнутым результатам выполнения программ медицинской психолого-педагогической и социальной реабилитации:

2.1. Оценка результатов медицинской реабилитации: достигнута компенсация утраченных функций (полная, частичная); восстановлены нарушенные функции (полностью, частично); положительные результаты отсутствуют (нужное подчеркнуть) и др.;

По этой же схеме приводятся данные  о динамике состояния конкретных утраченных или нарушенных функциях, а также структур организма.

2.2. Оценка результатов психолого-педагогической реабилитации: восстановлены (компенсированы) функции общения, контроля за своим поведением; достигнута психологическая коррекция мотиваций к обучению, к труду (снята рентная установка); реализована (реализуется) возможность получения полного общего образования, профессионального образования; получена профессия (специальность); достигнуты профессионально-производственная адаптация, закрепление инвалида на рабочем месте (нужное подчеркнуть) и др.;

2.3. Оценка результатов социальной реабилитации: достигнута способность к самообслуживанию (полная, частичная); восстановлены навыки бытовой деятельности (полностью, частично); восстановлен социально-средовой статус (полностью, частично); положительные результаты отсутствуют (нужное подчеркнуть) и др.

2.4. Оценка ограничений основных категорий жизнедеятельности: достигнуты компенсация (полная, частичная) или устранение ограничений жизнедеятельности; положительные результаты отсутствуют  (нужное  подчеркнуть)  и  др.  
2.5. Особые отметки о реализации ИПР ребенка-инвалида: вносятся дополнительные сведения о результатах осуществленных реабилитационных мероприятий. 
Данные о достигнутых результатах реабилитации специалистом по реабилитации заносятся в соответствующие позиции Заключения о выполнении ИПР ребенка-инвалида, которое заверяется руководителем учреждения МСЭ (ставятся подпись, печать и дата вынесения заключения) и доводится до сведения ребенка-инвалида или его родителей в доступной для них форме.

Зафиксированные в Заключении данные отражают результаты реабилитации на момент переосвидетельствования ребенка-инвалида в бюро МСЭ, и не позволяют в полной мере оценить изменения (в положительную или отрицательную сторону), происходящие в биопсихосоциальном статусе ребенка-инвалида в динамике, в процессе реабилитации, а также степень соответствия прогнозируемых и достигнутых результатов, а соответственно и эффективность реабилитации. 

По этой причине при необходимости и возможности, кроме позиций нормативно закрепленных в форме ИПР ребенка-инвалида (приказом Минздравсоцразвития России от 4 августа 2008 г. № 379н), оценка результатов реабилитации может дополнительно проводиться по следующим направления и параметрам.

3. По динамике степени нарушения функций и структур организма, степени ограничений способности в различных категориях жизнедеятельности и факторах внешней среды, затрудняющих или облегчающих степень ОЖД, в том числе с использованием классификаций, определителей и шифров МКФ.

Оценка проводится по сравнительным данным предыдущего и настоящего освидетельствования ребенка-инвалида в бюро МСЭ.

– динамика степени нарушения функций (структур) организма (положительная, отрицательная, без изменений);

– динамика степени ограничений способности в различных категориях жизнедеятельности (положительная, отрицательная, без изменений);

– динамика влияния факторов внешней среды на функционирование ребенка-инвалида (благоприятное, неблагоприятное, без изменений; барьеры устранены полностью, устранены частично,  без изменений). Например, при оценке динамики ограничений в самообслуживании (табл. 11).
Таблица 11

Оценка динамики ограничений в самообслуживании

	Код вида и степени нарушения основных категорий в самообслуживании в соответствии с МКФ
	Динамика (положительная, отрицательная, без изменений)

	Дата______ предыдущего освидетельствования
	Дата______ настоящего освидетельствования
	

	
	
	


4. По динамике инвалидности:

– инвалидность не установлена (полная реабилитация);

– инвалидность подтверждена.

Для оценки эффективности рекомендуемых мер реабилитации и реабилитации в целом алгоритм может быть дополнен анализом и оценкой следующих параметров.

5. По степени соответствия прогнозируемых и достигнутых результатов реабилитации (отдельно по программам медицинской, психолого-педагогической и социальной реабилитации) с использованием следующих определителей:

– прогнозируемый результат реабилитации реализован полностью (высокая эффективность выполнения ИПР);

 –прогнозируемый результат реабилитации реализован частично (удовлетворительная эффективность выполнения ИПР);

 –прогнозируемый результат реабилитации не реализован (отсутствие эффективности выполнения ИПР).

6. По степени соответствия достигнутых результатов реабилитационному потенциалу ребенка-инвалида:

– реабилитационный потенциал реализован полностью (высокая эффективность от реализации ИПР);

 – реабилитационный потенциал реализован частично (удовлетворительная эффективность от реализации ИПР);

 – реабилитационный потенциал не реализован (отсутствие эффективности от реализации ИПР).

Комплексный подход к анализу и оценке параметров, характеризующих результаты реабилитации, позволяет получить необходимые специалистам бюро МСЭ данные о качестве, рекомендуемых ими в ИПР мер реабилитации, правильно вносить необходимые изменения  и дополнения в программу дальнейшей реабилитации ребенка-инвалида.

РАЗДЕЛ 3. МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ ОТДЕЛЬНЫХ  БОЛЕЗНЯХ
3.1. МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ  ВНУТРЕННИХ БОЛЕЗНЯХ
3.1.1 БОЛЕЗНИ ДЫХАТЕЛЬНОЙ СИСТЕМЫ

Дыхательная недостаточность –  состояние организма, при котором либо легкие не обеспечивают поддержание нормального газового состава крови, либо последнее достигается за счет ненормальной работы аппарата внешнего дыхания, приводящей к снижению функциональных возможностей организма.

Хроническую дыхательную недостаточность оценивают по степеням по следующим критериям: I степень — неспособность выполнять нагрузки, превышающие повседневные; II степень – ограниченная возможность выполнения повседневных нагрузок; III степень –  наличие проявлений дыхательной недостаточности в покое. 

Клинические особенности степеней хронической дыхательной недостаточности:

I степень:  жалобы на кратковременную одышку во время и после физической нагрузки, незначительную утомляемость. Объективно: расширение границ относительной сердечной тупости вправо, акцент II тона на a.pulmonalis, увеличение печени, тахикардия, усиление эпигастральной пульсации, более заметной на вдохе, появление пульсации в четвертом межреберье слева от грудины. При проведении теста с 6-минутной ходьбой можно выявить уменьшение пройденного расстояния на 15-20% в сравнении с расчетными нормативами. ХДН I степени может сопровождаться развитием хронической сердечной недостаточности I Б степени по правожелудочковому типу, которая может быть выявлена при проведении функциональных нагрузочных проб по Н.А. Шалкову. 

II степень: одышка более длительная после легкого физического напряжения, дыхание поверхностное, медленно приходит к норме, усиливается после физической нагрузки, вспомогательные мышцы начинают участвовать в акте дыхания; выражена утомляемость, пульс учащен. При проведении теста с 6-минутной ходьбой можно выявить уменьшение пройденного расстояния на 21-50% в сравнении с расчетными нормативами. Можно выявить ночную десатурацию (снижение SpO2 ниже 90% в ночные часы при проведении ночной пульсоксиметрии)
III степень: одышка в покое, физическая нагрузка  невозможна, постоянно поверхностное дыхание, резкая утомляемость, отчетливое участие вспомогательных мышц в акте дыхания, боли в области печени при физической нагрузке, пульс значительно учащен, либо замедлен. Тест с 6-минутной ходьбой неприменим. Имеется ночная десатурация, возможна потребность в кислороде в дневные часы.
 Хроническая дыхательная недостаточность II и III степеней может клинически проявляется и синдромом хронического легочного сердца, что соответствует клинической картине сердечной недостаточности II Б и III cтепеней (хроническая сердечная недостаточность 3 ФК и 4 ФК).

Объективно: внешне - цианоз кожи и слизистых, акроцианоз, пальцы в виде «барабанных палочек», ногти в виде «часовых стекол»; со стороны ССС: тахикардия, лабильный пульс пониженного наполнения, снижение артериального давления, пульсация эпигастральной области, расширение границ преимущественно вправо, глухие тоны сердца, систолический шум на верхушке сердца и в точке Боткина, акцент II тона на легочной артерии; со стороны ЖКТ: печень увеличена, болезненна; при III степени ХДН  характерно появление асцита, гидроторакса, олигурии и альбуминурии. 

Прогноз: неблагоприятный как в отношении выздоровления, так и для жизни.     
Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: пульмонолог, кардиолог, педиатр, невролог, хирург, ортопед, окулист и т.д., клинический анализ и биохимия крови (полиглобулия, колебания СОЭ); рентгенограмма грудной клетки (расширение тени сердца вправо, а нередко и влево или смещение в пораженную сторону, выбухание дуги легочной артерии, ее конуса, сглаженность талии, синхронная пульсация желудочков); ЭКГ, ЭХО-КГ; МРТ легких, кислотно-основное состояние (КОС) и газовый состав крови; исследование функции внешнего дыхания.
Показания для направления на МСЭ: бронхолегочная патология с признаками хронической дыхательной недостаточности II и III степени или бронхолегочная патология с признаками дыхательной недостаточности I степени в сочетании с поражением других систем (желудочно-кишечный тракт, печень, почки в рамках одного заболевания), которые оказывают влияние на нарушения функций и ОЖД ребенка при суммарной оценке.
Критерии инвалидности: стойкие, умеренные, выраженные и значительно выраженные нарушения функции дыхательной, сердечно-сосудистой системы, приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций дыхательной системы организма, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами, при осуществлении медико-социальной экспертизы основывается преимущественно на степени выраженности дыхательной недостаточности, обусловленной заболеваниями, последствиями травм или дефектами. Учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и тяжесть течения, активность процесса, наличие и частота обострений, наличие и частота пароксизмальных состояний при их наличии, распространенность патологического процесса, включение органов-мишеней, необходимость подавления иммунитета, наличие осложнений. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма  человека  в процентах  представлена в табл.12.

Таблица 12

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма  человека а в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных нарушений функций у детей
	Количест-венная оценка(%)

	1.1.1 Раздел «Простой и слизисто-гнойный хронический бронхит: 

Простой хронический бронхит;

Слизисто-гнойный хронический бронхит; 

Смешанный, простой и слизисто-гнойный хронический бронхит. 

Хронический бронхит неуточненный. 

Эмфизема. 

Другая хроническая обструктивная легочная болезнь. 

Хроническая обструктивная легочная болезнь с острой респираторной инфекцией нижних дыхательных путей. 

Хроническая обструктивная легочная болезнь с обострением неуточненная. 

Другая уточненная хроническая обструктивная легочная болезнь. 

Хроническая обструктивная легочная болезнь неуточненная. 

Бронхоэктатическая болезнь.

Болезни легкого, вызванные внешними агентами. 

Другие респираторные болезни, поражающие главным образом интерстициальную ткань. 

Гнойные и некротические состояния нижних дыхательных путей. 

Другие болезни органов дыхания»
	

	1.1.1.1 Легкая форма с редкими обострениями (2-3 раза в год), с бронхиальной обструкцией в периоды обострения без хронической дыхательной недостаточности 
	10 



	1.1.1.2 Среднетяжелая форма с периодическими непродолжительными обострениями (4-6 раз в год), с бронхиальной обструкцией в периоды обострения с эмфиземой легких, с хронической дыхательной недостаточностью I степени 
	30 



	1.1.1.3 Среднетяжелая форма с периодическими обострениями,  при которых отмечается усиление симптомов с одышкой (4-6 обострений в год), OФB1  больше 50%, но меньше 80% от должных величин, отношение OФB1 к форсированной жизненной емкости легких менее 70%), хроническая респираторная недостаточность гипоксемическая, хроническая дыхательная недостаточность II степени 
	40-60 



	1.1.1.4 Тяжелая форма с частыми обострениями , при которых отмечается нарастание одышки (обострения более 6 раз в год), OФB1

 больше 30%, но меньше 50% от должных величин, отношение ОФВ1 к форсированной жизненной емкости легких менее 70%) хроническая респираторная недостаточность гипоксемическая и гиперкапническая, хроническая дыхательная недостаточность II, III степени; хроническая легочно-сердечная недостаточность IIА стадии
	70-80 



	1.1.1.5 Тяжелая форма, непрерывно рецидивирующее течение, с постоянной выраженной одышкой; OФB
[image: image9] больше 30%, но меньше 50% от должных величин, отношение OФB
[image: image10] к форсированной жизненной емкости легких менее 70%; гиперкапния, хроническая респираторная гипоксемия, хронический респираторный алкалоз, хроническая дыхательная недостаточность II, III степени; хроническая легочно-сердечная недостаточность IIБ, III стадии 
	90-100 




При патологии, сопровождающейся хронической дыхательной недостаточностью I степени (или без нее), степень выраженности стойких нарушений функций организма человека устанавливается от 10 до 30 процентов; при патологии, сопровождающейся хронической дыхательной недостаточностью II степени - от 40 до 60 процентов; при патологии, сопровождающейся хронической дыхательной недостаточностью III степени - от 70 до 100 процентов.

Кодировка  по МКФ: нарушение функций дыхательной системы b440-b449

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребёнка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: трансплантация легкого; восстановительная терапия: медикаментозная терапия (лечение основного заболевания, приводящее  к ХДН) – антибактериальная терапия, гормонотерапия  по показаниям, и т.д., оксигенотерапия, лечебная физкультура, физиотерапия, улучшение дренажной функции и проходимости бронхов - постуральный дренаж, вибрационный массаж грудной клетки, ультразвуковые ингаляции, аспирация секрета бронхов через эндобронхоскоп и т.д.; назначение бронхолитиков, муколитиков, бронходилататоров; по показаниям - применение искусственной вентиляции легких, интубация трахеи при отсутствии эффекта от медикаментозной терапии и угрозе удушья; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая реабилитация: получение общего образования в  образовательных организациях по общеобразовательным программам в очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться на 5-10% за счет исключения  некоторых  действий на уроках труда, рисования, физкультуры, химии,  проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью ТСР, навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье; психокоррекция или психопрофилактика патологических синдромов после операции, проводимых невропатологом, психотерапевтом, психологом с применением медикаментозного лечения; выбор профессий при профессиональная ориентации  с учетом утраченных и сохранных профессионально важных качеств: снижается общая физическая работоспособность, рекомендуются профессии с исключением вредных факторов и тяжелой физической нагрузки (тяжести труда).
В программу социальной реабилитации входят мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка, в т.ч. социально-средовая реабилитация: информирование и консультирование членов семьи ребенка по вопросам реабилитации, особенностям течения заболевания дыхательной системы, пользования ТСР, помощи ребенку при приступе и др.; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР. 

Технические средства реабилитации: при стойких умеренных нарушениях функции дыхания при болезнях органов дыхания (дыхательная недостаточность II степени); показана опорная трость; при дыхательной недостаточности II степени в сочетании с хронической сердечной недостаточностью II стадии показана кресло-коляска с электроприводом комнатная и прогулочная, в том числе для детей-инвалидов;  технические средства по ГОСТ Р 52079-2006: средства терапии дыхательных органов (ингаляторы, кислородные агрегаты, тренажеры дыхательные индивидуальные, средства для улучшения окружающей среды и др.) и средства лечения кровообращения (не входят в государственные гарантии).

Бронхиальная астма J 98.1- хроническое заболевание, в основе которого лежит аллергическое воспаление и гиперреактивность бронхов, проявляющееся приступами затрудненного дыхания (преимущественно на выдохе) или приступами удушья в результате диффузной обструкции, обусловленной спазмом гладкой мускулатуры бронхов, гиперсекрецией слизи, отеком стенки бронхов. Эпидемиология: распространенность - у 5-10% детей в популяции.
Этиология и патогенез: генетическая основа - предрасположенность к атопии, (выработке повышенного количества IgE-антител в ответ на воздействие аллергенов окружающей среды - пищевые, бытовые, эпидермальные, грибковые, пыльцевые, лекарственные аллергены) – т.н. «атопическая» форма заболевания. Выделяют так же неатопическую форму (гиперреактивность бронхов в ответ на неаллергенное воздействие) и смешанную. При неатопической астме причинными факторами могут быть любые внешние или внутренние причины, которые вызывают дестабилизацию мембран тучных клеток и базофилов крови и выброс биологически активных веществ (гистамина) - болезни печени, употребление либераторов гистамина, аспирина и т.д.  В большинстве случаев атопия сопровождается и повышенной гиперреактивностью бронхов, что лежит в основе смешанной формы астмы.

Критерии диагностики: кашель, эпизодическая экспираторная одышка, чувство сдавления в груди, нежелание лежать (ортопноэ), обуславливающее вынужденное положение больного - сидя, с наклоном вперед, упершись руками в постель; свистящие хрипы в легких на выдохе, коробочный оттенок перкуторного звука. 

Классификация: по форме (согласно МКБ X): атопическая (J 45.0), неатопическая (неаллергическая) (J45.1), смешанная (J45.8); по степени тяжести: легкая интермиттирующая; легкая персистирующая; среднетяжелая персистирующая; тяжелая персистирующая; по периоду болезни: обострение, ремиссия.
Критерии оценки тяжести обострений (приступов) бронхиальной астмы у детей: легкое обострение: дыхание учащено, нерезко выражено участие вспомогательной мускулатуры, втяжение яремной ямки, свистящее дыхание в конце выдоха, тахикардия, физическая активность, разговорная речь сохранены, ОФВ1 и СПБ более 80%, Ра02 нормальные значения, РаС02 - менее 45 мм рт. ст., Sa02 95%, что соответствует острой дыхательной недостаточности 1 степени; среднетяжелое обострение: выраженная экспираторная одышка с участием вспомогательной мускулатуры и втяжением яремной ямки, свистящее дыхание, тахикардия, ограничение физической активности, речь отдельными фразами, возбуждение, ОФВ1 и СПБ - 60-80%, Р02 - более 60 мм рт.ст., РС02 менее 45 мм рт.ст., Sa02 - 91-95%, что соответствует ОДН 2 ст.; тяжелое обострение: резко выражены экспираторная одышка с участием вспомогательной мускулатуры, свистящее дыхание, тахикардия, испуг - «дыхательная паника»; Ребенок занимает вынужденное положение, речь затруднена, дыхательные объемы снижены - ОФВ1 и СПБ - менее 60% ют нормы; Ра02 менее 60 мм рт. ст., РС02 более 45 мм рт.ст., Sa02 менее 90% - ОДН 3 ст.; крайне тяжелое течение: астматический статус: парадоксальное торакоабдоминальное дыхание, «немое легкое», отсутствуют дыхательные шумы, брадикардия, тахи- или брадипноэ, спутанное сознание, гипоксическая или гипоксически-гиперкапническая кома, физическая активность и речь отсутствуют - ОДН 4ст.
Критерии легкой интермиттируюшей бронхиальной астмы: приступы менее 1 раза в неделю; эпизодические, кратковременные, исчезают спонтанно или после однократного приема бронхолитика короткого действия; ночные симптомы отсутствуют; переносимость физических нагрузок не нарушена; вне приступа признаков обструкции нет, физическое развитие ребенка не страдает; объем форсированного выдоха и среднесуточная проходимость бронхов (СПБ) - 80% и выше, среднесуточная лабильность бронхов (СЛБ) - ниже 20%; показатели ФВД в норме.
Критерии легкой персистируюшей бронхиальной астмы: приступы менее 1 раза в день; эпизодические, приступы, исчезают спонтанно или после однократного приема бронхолитика короткого действия; ночные симптомы отсутствуют или редки; переносимость физических нагрузок не нарушена; вне приступа признаков обструкции нет, физическое развитие ребенка не страдает; объем форсированного выдоха и среднесуточная проходимость бронхов (СПБ) - 80% и выше, среднесуточная лабильность бронхов (СЛБ) - ниже 20%; показатели ФВД в норме.
Критерии среднетяжелого течения бронхиальной астмы: приступы удушья средней тяжести, с нарушением функции внешнего дыхания, более 1 раза в неделю, требуют ежедневного назначения бронхолитиков, по показаниям - кортикостероидов; ночные симптомы возникают регулярно; физическая активность ребенка снижена, нарушен сон, физическое развитие не страдает; вне приступа клинико-функциональная ремиссия неполная, СПБ - 60-80%, СЛБ - 20-30%.
Критерии тяжелого течения бронхиальной астмы: приступы удушья почти ежедневно и почти каждую ночь, что нарушает физическую активность, сон и физическое развитие ребенка; приступы тяжелые, в том числе, астматический статус, что требует назначения бронхолитиков (преимущественно через небулайзер), по показаниям - кортикостероидов; в межприступном периоде сохраняются явления обструкции бронхов с признаками острой дыхательной недостаточности, купирование приступов требует госпитализации (в пульмонологический стационар и отделение реанимации); СПБ - менее 60%, СЛБ - более 30%.

Течение оценивается вне применения базисной терапии. При стабильном состоянии на фоне базисной терапии для оценки тяжести используется доза ингаляционных стероидов, на которой достигается стабилизация состояния.
Критерии оценки течения бронхиальной астмы как хронического заболевания: по оценке эффективности базисной терапии: легкое течение: базисная терапия либо не проводится, либо проводится низкими дозами гормональных препаратами; среднетяжелое течения: базисная терапия проводится - ингаляторными кортикостероидами в средних дозах; тяжелое течение: базисная терапия - длительно высокие дозы ингаляторных кортикостероидов или комбинированными препаратами.
Осложнения: ателектаз легкого, пневмоторакс, подкожная и медиастинальная эмфизема, легочное сердце, эмфизема легких, хроническая дыхательная недостаточность, вторичная надпочечниковая недостаточность. 

Прогноз: относительно благоприятный, возможно достижение стойкой клинико-функциональной ремиссии, полного выздоровления при этом заболевании нет.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: пульмонолог, кардиолог, педиатр, невролог, хирург, ортопед, окулист и т.д.; исследование функции внешнего дыхания: пикфлоуметрия (пиковая скорость выдоха), показания  пикфлуометрии соотносятся с нормой, исходя из данных возраста, пола и роста ребенка; определение СПБ (максимальный показатель выдоха за сутки + минимальный показатель выдоха за сутки, деленный на 2 и умноженный на 100%); СЛБ (максимальный показатель выдоха за сутки - минимальный показатель выдоха за сутки, деленная на СПБ и выраженная в процентах) с ежедневным занесением в тетрадь наблюдений для динамики состояния ребенка (СПБ - наличие «желтой» и «красной» зоны, СЛБ выше 15 %); спирография; клинический анализ крови; аллергологическое обследование: определение уровня IgE общего и специфических; при их высоких уровнях - возможна постановка скарификационных или preak (укольных) кожных тестов с причиннозначимыми аллергенами; постановка холодовой пробы при указании в анамнезе на так называемую «холодовую аллергию»; рентгенологическое исследование легких по показаниям; при длительном лечении ингаляторными кортикостероидами - микологическое обследование мокроты (микроскопия мокроты и культуральное исследование на грибы), исследование иммунного статуса и уровня надпочечниковых гормонов. Следует учитывать уровень оксида азота выдыхаемого воздуха (как маркера аллергического воспаления) и степень гиперреактивности бронхов, выявляемую при проведении бронхопровокационных проб.
Показания для направления на МСЭ:  не ранее 6 мес. от дебюта заболевания (подбор базисной терапии, оценка степени тяжести заболевания (как хронического с учетом тяжести, так и каждого обострения и приступных периодов в целом); тяжелое и средней тяжести частично контролируемое течение бронхиальной астмы) с частыми и/или с тяжелыми приступами, требующими стационарного лечения, с хронической дыхательной недостаточностью.
Критерии инвалидности: стойкие умеренные и выраженные нарушения функции  дыхательной, иммунной системы, приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека  в процентах  представлена в табл.13.

Таблица 13

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных нарушений функций у детей
	Количественная оценка(%)

	1.1.2.Раздел «Бронхиальная астма и хронические болезни нижних дыхательных путей у детей»
	

	1.1.2.1.Легкое контролируемое течение с редкими (2-3 раза в год) сезонными обострениями и/или легкими приступами, без хронической дыхательной недостаточности; бронхит, продолжительностью не более 6 недель в году
	10-30

	1.1.2.2.Средней тяжести частично контролируемое течение с более частыми (3-4 раза в год) и/или тяжелыми приступами, требующими стационарного лечения, с хронической дыхательной недостаточностью I степени, затяжное течение бронхита от 2 до 3 месяцев в году
	40-60

	1.1.2.3.Тяжелое неконтролируемое течение с сериями часто повторяющихся (более 4 раз в год) тяжелых приступов, требующими стационарного лечения, с хронической дыхательной недостаточностью II степени, затяжное течение  бронхита более чем 3 месяца в году 
	70-80


Нарушения функции организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), исходя из  количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: в приступный период: ингаляционные бета-2-агонисты короткого и длительного действия; теофиллины короткого и длительного действия; глюкокортикоиды системного действия и ингаляторные; базисная терапия в межприступный период, тактика определяется тяжестью течения заболевания, так при средней тяжести бронхиальной астмы стартовая терапия - низкие и средние дозы ингаляционных глюкокортикостероидов (ГКС), а также их комбинация с бета-2-агонистами длительного действия, при тяжелой бронхиальной астме  используются  ингаляционные ГКС в средних и высоких дозах, системные кортикостероиды  (преднизолон в дозе 1 мг/кг) назначаются редко; диетотерапия; улучшение дренажной функции и проходимости бронхов - постуральный дренаж,  вибрационный массаж грудной клетки, ультразвуковые ингаляции и т.д.; назначение бронхолитиков, муколитиков, бронходилататоров; противоаллергический иммуноглобулин и гистаглобулин; антигистаминные (блок Н1-рецепторов) средства; антилейкотриеновые препараты (ингибиторы синтеза лейкотриенов); иммуностимуляторы бактериального происхождения при инфекционнозависимой бронхиальной астме и т.д.; по показаниям  - оксигенотерапия; лечебная физкультура, физиотерапия, спелеотерапия, горноклиматическое лечение, закаливание и т.д.; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Дыхательная недостаточность».

Муковисцидоз Е 84- моногенное наследственное заболевание, обусловленное мутацией гена - трансмембранного регуляторного белка (CFTR), что приводит к системному поражению экзокринных желез, жизненно важных органов и систем и обуславливает тяжелое течение и прогноз. Эпидемиология: частота - 1 на 5000 - 10000 новорожденных.

Этиология и патогенез: наследуется по аутосомно-рецессивному типу  - мутация гена  7 хромосомы, ответственного за регуляцию хлоридного транспорта. Белок-регулятор  вследствие мутации становится неспособным выполнять роль хлорного канала, и ионы хлора накапливаются внутри клетки. Происходит сгущение секретов желез внешней секреции, затруднение их эвакуации и вторичные изменения в  органах – мишенях (протоки поджелудочной железы, кишечника, бронхолегочной системы, урогенитального тракта). Бронхолегочные изменения доминируют в клинической картине муковисцидоза и определяют течение и прогноз заболевания у 95% больных. Сочетание гиперсекреции чрезмерно вязкой мокроты с нарушением клиренса бронхов ведет к застою мокроты в мелких дыхательных путях, что открывает путь бактериальной флоре. Развивается порочной круг: обструкция - воспаление - чрезмерная секреция мокроты.  Избыточное количество эндогенной эластазы (образуется бактериями, особенно синегнойной палочкой), способствует формированию бронхоэктазий. Поражение поджелудочной железы при муковисцидозе: ткани поджелудочной железы прогрессивно замещаются соединительной тканью и жировыми отложениями, что приводит к панктеатической недостаточности и вынужденному пожизненному приемы ферментов (микросферические препараты панкреатина) и в более старшем возрасте к инсулинзависимомусахарному диабету. Поражение печени и желчных путей:  затяжная холестатическая желтуха, гепатоспленомегалия, цирроз печени, портальная гипертензия, желчекаменная болезнь. Изменения в урогенитальном тракте: атрофия, фиброз или полное отсутствие семявыносящего канала, тела и хвоста придатка яичка, семенных пузырьков. Клинически это проявляется стерильностью у мужчин, фертильностью у большинства женщин, больных муковисцидозом.
Клиническая картина: выделяют три клинические формы заболевания: смешанную, с поражением желудочно-кишечного тракта и бронхолегочной системы (75-80%), преимущественно легочную (15-20%), преимущественно кишечную (5%). 

Классификация тяжести: оценка тяжести муковисцидоза предложена А.В. Орловым (2004г. с изменениями от 2013г.). При легком течении муковисцидоза должны присутствовать все признаки: непостоянный кашель, в повторных высевах мокроты не выделяется Ps. aeruginosae и Bur. сepacia; ОФВ 1 более 80%;  отсутствие кистозных бронхоэктазов по данным компьютерной томографии (КТ), хотя возможно варикозное и цилиндрическое расширение бронхов с утолщением их стенок, вынужденная антибактериальная терапия проводится на фоне ОРВИ менее 6 недель в год;  нормальные прибавки веса, отсутствие отчетливых признаков холестаза и цитолиза в печени. Дети  имеют хорошее физическое развитие, нормальную способность к обучению в школе, то есть не имеют ограничений жизнедеятельности и не являются инвалидами.  Нет необходимости в приеме ферментных препаратов (функция поджелудочной железы сохранена).
Среднетяжелая форма муковисцидоза: постоянный кашель; могут быть выявлены цилиндрические бронхоэктазы с наличием содержимого в бронхах, возможно обнаружение централобулярной эмфиземы (по данным КТ); наличие Ps. aeruginosa в единичных посевах мокроты; снижение показателей ФВД, есть необходимость ферментотерапии (наличие панкреатической недостаточности); изменения печени по биохимическим показателям (АЛТ, АСТ, ЩФ), данным УЗИ и КТ; наличие нарушений углеводного обмена и др.
Для установления диагноза тяжелой формы заболевания достаточно одного из признаков: стабильные высевы Ps. aeruginosae в мокроте, ОФВ1 менее 50%, наличие цирроза печени, наличие инсулинзависимого диабета, доказанная грибковая инфекция респираторного тракта (кандидоз, аспергиллез), антибактериальная терапия более 90 дней в году, периоды между обострениями менее 4 месяцев, кистозные бронхоэктазы на КТ, осложнения (спонтанный пневмоторакс, желудочно-кишечные кровотечения, острая и хроническая почечная недостаточность, амилоидоз почек).

Осложнениями муковисцидоза являются вторичный хронический бронхит, хроническое легочное сердце, хроническая дыхательная недостаточность, цирроз печени, гипотрофия, анемия, кишечная непроходимость, сахарный диабет, выпадение прямой кишки, хронический панкреатит.

Прогноз заболевания серьезный: средняя продолжительность жизни  больных в России - 35 лет (в странах Западной Европы - 45 лет). Утяжеляют прогноз: присоединение синегнойной инфекции, низкие показатели массы тела, низкие показатели функции внешнего дыхания (ЖЕЛ ниже 40% и ОФВ 1 ниже 25% от нормы).
Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:  пульмонолог, кардиолог, нефролог, педиатр, невролог, хирург  и т.д.; рентгенологическое исследование легких; функция внешнего дыхания (нарушения по рестриктивному и обструктивному типу); копрограмма (большое количество нейтрального жира при отсутствии ферментотерапии); потовый тест методом пилокарпиноваго электрофореза или стандартными аппаратными методами (Макродакт, Нанодакт, Хлорчек трехкратно!):  диагноз достоверен при содержании хлоридов пота свыше 60 ммоль/л.; ДНК-диагностика (метод ПЦР), определяются наиболее частые мутации; метод назальных потенциалов (в норме разность потенциалов колеблется от - 5 mVдо - 40 м V, у больных эти пределы составляют от - 30 мУ до - 90 mV); определение эластазы в кале (при средней степени экзокринной недостаточности 100-200, при тяжелой - менее 100 мкг/Е1 гр.). По международным стандартам диагноз муковисцидоза достоверен при I положительной потовой пробе или двух клинически значимых мутациях в гене CFTR по реестру CFTR-2
 и II неонатальной гипертрипсинемии или характерных клинических проявлениях муковисцидоза (панкреатической недостаточности, бронхоэктазах, синдроме потери солей или значимой для муковисцидоза флоры дыхательных путей – Ps.aeruginosa).
Показания для направления на МСЭ: среднетяжелая и тяжелая формы муковисцидоза с хронической дыхательной недостаточностью II-III степени или хроническая дыхательная недостаточность I степени в сочетании с панкреатической недостаточностью; развитие осложнений: цирроз печени, гипотрофия,  кишечная непроходимость, сахарный диабет,  хронический панкреатит и т.д.

Критерии инвалидности: стойкие умеренные и выраженные нарушения функции  дыхательной, иммунной, пищеварительной, эндокринной системы и метаболизма и т.д., приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, обучению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма  человека  в процентах представлена в табл.14.

Таблица 14

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма  человека  в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных нарушений функций у детей    
	Количественная оценка (%)

	1.1.6.Раздел «Кистозный фиброз (Муковисцидоз) с легочными проявлениями»
	

	1.1.6.1.Клинические проявления легкой степени, с хронической дыхательной недостаточностью 0-1 степени
	10-30

	1.1.6.2.Клинические проявления среднетяжелой степени, с хронической дыхательной недостаточностью 2 степени
	40-60

	1.1.6.3.Клинические проявления тяжелой степени, с осложнениями и комбинированным поражением других органов, с хронической дыхательной недостаточностью 3 степени
	70-80

	3.6.2  Раздел «Хронический панкреатит алкогольной этиологии. Другие хронические панкреатиты»
	

	3.6.2.1 Среднетяжелое течение, обострения до 4-5 раз в год, умеренные нарушения функции пищеварения при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 степени (ИМТ 16,0-17,5) 
	40-60



	3.6.2.2 Тяжелое течение, частые обострения 6-7 раз в год, выраженные нарушение функции пищеварения, наличие внешнесекреторной недостаточности при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 3 степени (ИМТ менее - 16,0) 
	70-80



	3.5.2  Раздел «Алкогольный фиброз и склероз печени. 

Алкогольный цирроз печени. 

Токсическое поражение печени с фиброзом и циррозом печени. 

Фиброз и цирроз печени» 
	

	3.5.2.1 Цирроз печени компенсированный неактивный или с незначительными признаками активности (класс А по Чайлд-Пью) 
	20-30



	3.5.2.2 Цирроз печени компенсированный, с умеренными признаками активности (класс А по Чайлд-Пью) 
	40-60



	3.5.2.3 Цирроз печени субкомпенсированный, с выраженными признаками активности; умеренной портальной гипертензией (класс В по Чайлд-Пью) 
	70-80




	3.5.2.4 Цирроз печени декомпенсированный - асцит, выраженная портальная гипертензия и печеночная энцефалопатия (класс С по Чайлд-Пью) 
	90-100




Нарушения функции организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах. Поскольку муковисцидоз является системным заболеванием, при котором нарушается функция различных систем организма (дыхательной, пищеварительной, эндокринной и др.), то при оценке степени нарушения функции организма возможно   увеличением  на 10%. 

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: трансплантация легкого (по показаниям); восстановительная терапия базисная терапия: диета с увеличением калорий в рационе до 120-150% от рекомендованного здоровым детям того же возраста;  ингаляционная терапия: физиологический раствор, бета-агонисты, 5% раствор ацетилцистеина, холинолитики, кромогликат натрия при гиперреактивности и аллергии, кортикостероиды при аллергии и хронической обструкции, амилорид, ДНК-аза; вакцинация против респираторных инфекций (в т.ч. вакцинальными иммуномодуляторами), антибактериальная терапия (периодически или постоянно, в зависимости от степени выраженности бронхолегочного воспалительного процесса), кортикостероидная терапия (преднизолон перорально при определенных показаниях: выраженный бронхообструктивный синдром, прогрессирующая гипотрофия, аллергический бронхолегочный аспергиллез, активность в паренхиме при циррозе печени и др., улучшение дренажной функции и проходимости  бронхов  - постуральный дренаж,  вибрационный массаж грудной клетки, лечебная физкультура с применением специальных дренажных техник и дыхательных упражнений продолжительностью не менее 1,5 часов в день; промывание носа - «носовой душ» ежедневно для профилактики синусита; ультразвуковые ингаляции и т.д.;  назначение бронхолитиков,  муколитиков, бронходилататоров и т.д.; по показаниям - кислородотерапия. Санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. разделы  «Дыхательная недостаточность».

3.1.2.  БОЛЕЗНИ СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ

Хроническая сердечная недостаточность I 50 (ХСН) - сложный клинический синдром, развивающийся при неспособности сердца обеспечить кровоснабжение органов и тканей на уровне нормального метаболизма.

Этиология и патогенез: сердечная недостаточность обусловлена недостаточностью сократительной способности миокарда,  к которой приводят два основных механизма: первичное нарушение метаболизма миокарда (миокардиты,  гипоксические и дистрофические процессы в миокарде) и перенапряжение сердечной мышцы при нагрузке, превышающей его способность совершить эту работу (врожденные и приобретенных пороки сердца, гипертония большого и малого круга кровообращения). 

Основные классификации:
1.По этиологии:  обусловленная непосредственным поражением миокарда;  нарушением внутрисердечной гемодинамики; нарушением внесердечной гемодинамики; нарушением ритмической работы сердца; механической травмой сердца;
2.По течению: острая и хроническая;.
3.По происхождению: первично-миокардиальная (метаболическая), перегрузка давлением или сопротивлением (изометрическая перегрузка); перегрузка объемом (изотоническая перегрузка);
4.По сердечному циклу: систолическая (снижение сократимости миокарда, уменьшение фракции выброса); диастолическая (сохранная сократимость миокарда, нормальная фракция выброса, повышение диастолического давления в левом желудочке, перегрузка левого предсердия, застой крови в легочных венах); смешанная;
5.По клиническому варианту: преимущественно левожелудочковая; преимущественно правожелудочковая; тотальная; аритмогенная; гиперкинетическая; коллаптоидная;
6. По стадии:  1А; 1Б; IIА; IIБ, IIIA; IIIБ. 
Классификация сердечной недостаточности Нью-Йоркской кардиологической ассоциации сердца (NYHA, 1994).Согласно этой классификации, выделяют 4 функциональных класса (ФК) в зависимости от переносимости больными физической нагрузки:  

ФК1 (латентная СН): повседневная физическая нагрузка не вызывает чувство дискомфорта (бессимптомная дисфункция левого желудочка);
ФК 2 (легкая СН): небольшое ограничение физической активности, симптомы сердечной недостаточности появляются при интенсивных физических нагрузках; 
ФК 3 (средней степени тяжести СН): значительное ограничение физической активности;
ФК 4 (тяжелая СН): симптомы сердечной недостаточности в покое, выполнение даже минимальной физической нагрузки вызывает дискомфорт, что требует соблюдения больным постельного или полупостельного режима. 

Стадии хронической сердечной недостаточности по классификации соответствуют четырем функциональным классам по классификации NYHA: ХСН Iа стадии - I ФК по NYHA; ХСН Iб стадии - II ФК по NYHA; ХСН IIа стадии - III ФК по NYHA; ХСН IIб-III стадии - IV ФК по NYHA. 

Клиническая картина: определяется основным заболеванием, которое и привело к формированию хронической сердечной недостаточности, а также стадией патологического процесса: 
I А стадия (скрытая) (1 ФК): Признаки скрытой сердечной недостаточности определяются лишь после физической нагрузки инструментальными методами: снижение фракции  выброса на 10%, ФУ ниже 25-30%, умеренное повышение конечного диастолического давления (КДД) левого желудочка до 12-14 мм рт. ст. и давления в легочной артерии, удлинение времени изометрического расслабления миокарда.

I Б стадия (начальная, компенсированная)  - 2 ФК: признаков сердечной недостаточности в покое и при обычных физических нагрузках нет, но после интенсивной физической нагрузки клинически выявляются признаки в виде: неадекватной нагрузке тахикардии, одышки, бледности, потливости, утомляемости по вечерам, желания спать с более высоким изголовьем, умеренной никтурии, отставания в физическом развитии. 

Инструментальная диагностика:  по данным  ЭхоКГ с допплером  и апекскардиографии - снижение ФВ ниже 60 %, уменьшение ФУ менее 25-30%, повышение КДД левого желудочка до 12-14 мм рт.ст., удлинение времени изометрического расслабления. При нагрузочных пробах - тахикардия и одышка, неадекватные нагрузке (ЧСС более 15% и ЧД выше 30% от исходных), удлинение времени реституции до 5-10 мин., умеренное снижение пропорционального давления (отношение пульсового давления к систолическому артериальному давлению, которое в норме у детей равно 35-40%), умеренная бледность и потливость после нагрузки.
II А стадия (декомпенсированная обратимая) - 3 ФК: признаки сердечной недостаточности появляются уже в покое в виде умеренной тахикардии, одышки, снижения толерантности к физическим нагрузкам, появления признаков умеренного застоя в большом  и малом круге кровообращения (размеры печени  до 1 -1,5 см, болезненна при пальпации, снижение диуреза и пастозность в области лодыжек к концу дня, в легких жесткое дыхание с влажными хрипами с обеих сторон, кашель); любая интенсивная физическая нагрузка сопровождается выраженной тахикардией и одышкой, появлением перорального цианоза, бледности, со значительным удлинением времени восстановления; у детей умеренно снижается аппетит, они отстают в весе и в физическом развитии. Пульс учащен, АД умеренно снижено за счет систолического, пульсового, пропорционального давления.
II Б стадия (декомпенсированная. малообратимая) - 4 ФК:  выраженные признаки сердечной недостаточности в покое и даже умеренная физическая или эмоциональная нагрузка вызывает чувство дискомфорта. Признаки выраженного застоя в большом и малом круге кровообращения (набухание, пульсация шейных вен, значительное увеличение печени - до 3-4 см, кашель влажный, в легких -  дыхание жесткое, ослабленное, обилие влажных хрипов с обеих сторон); отставание в весе, физическом развитии. Положение ребенка чаще вынужденное, сидячее, с опущенными ногами, выражено ортопноэ. У грудных детей - затруднение при кормлении, периоральный цианоз во время кормления, беспокойство, отказ от груди через несколько минут после начала кормления, в горизонтальном положении нарастает беспокойство, одышка, дыхание “кряхтящее”, пульс аритмичный. 
IIIА стадия (декомпенсированная) – 4 ФК: тяжелые признаки сердечной недостаточности в покое с выраженными изменениями гемодинамики и застоем в большом и малом круге кровообращения, тяжелой дистрофией и недостаточностью всех органов и систем (печеночная, почечная, иммунологическая, надпочечниковая недостаточность и др.), “сердечной” кахексией. 
III Б стадия (терминальная) – 4 ФК:  изменения, аналогичные предыдущей стадии, но никакие терапевтические мероприятия не дают какого-либо клинического эффекта.

Прогноз: серьезный, зависит от основного заболевания, скорости прогрессирования  сердечной недостаточности; неблагоприятный прогноз при 3 стадии  ХСН.
Необходимые данные при направлении на МСЭ: ЭКГ, пробы с физической нагрузкой; суточное мониторирование ЭКГ; рентгенологическое исследование органов грудной клетки; УЗИ печени; эхокардиография (размеры полостей сердца, толщина стенок желудочков, фракция выброса); доплерография (показатели диастолической функции); другие методы исследования по показаниям: радионуклеидные, компьютерная томография, зондирование полостей сердца, рентгеноконтрастная ангио-и вентрикулография, биопсия миокарда и т.д.; заключение специалистов: педиатра, кардиолога, (по показаниям) кардиохирурга, невролога, и т.д.
Показания для направления на МСЭ:  ХСН IIA -  ΙΙΙ ст.
Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения  функции сердечно-сосудистой системы, приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению,  обучению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.15.

Таблица 15
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка %

	 2.2.3.Раздел «Сердечная недостаточность. Застойная сердечная недостаточность. Левожелудочковая недостаточность. Сердечная недостаточность неуточненная»
	

	2.2.3.1.ХСН I стадия, ФК I, II – нарушение функции кровообращения незначительное
	10-30

	2.2.3.2.ХСН IIА стадия, ФК II, III – нарушение функции кровообращения умеренное
	40-60

	2.2.3.3.ХСН IIБ стадия, ФК III, IV – нарушение функции кровообращения выраженное
	70-80

	2.2.3.4.ХСН III стадия, ФК IV – нарушение функции кровообращения значительно выраженное
	90-100


Нарушения функции  сердечно-сосудистой системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%) или значительно выраженные (90-100%), исходя из  количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: функции сердечно - сосудистой системы b410-b429; нарушение структур: связанных с кровоснабжением сердца – s41000, темпом сердечных сокращений- s41001; нарушение функций: темпа сердечных сокращений- b4100и сократительной функции силы – b4102.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия с момента установления диагноза: курсы медикаментозной терапии препаратами, улучшающими гемодинамику малого и большого круга кровообращения; лечебная физкультура, физиотерапевтические процедуры. Реконструктивная хирургия с момента установления диагноза: по показаниям ушивание или пластика или эндоваскулярная коррекция межпредсердного дефекта при ДМПП; имплантация кардиостимулятора, перевязка и пересечение или эндоваскулярная окклюзия протока при АОП; транслюминальная баллонная дилатация, истмопластика или резекция при КА и т.д.; оптимальным является проведение хирургического вмешательства в ранней стадии болезни, когда отсутствуют необратимые морфологические изменения в сердце и легких, а компенсаторные механизмы не носят характера устойчивых связей; радикальное устранения порока положительно влияет на функциональное состояние организма; с уменьшением признаков недостаточности кровообращения увеличивается двигательная активность детей, уменьшается частота респираторных заболеваний, однако нередко эти дети отстают в физическом развитии от своих сверстников. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача - кардиохирурга после операции в течение года, кардиолога неоднократно до и после операции 1-2 раза в год.
Психолого-педагогическая реабилитация: 

– получение общего образования в образовательных организациях по общеобразовательным программам в очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться на 5-10% за счет исключения  некоторых действий, связанных с активной физической активностью на уроках труда, физкультуры; при длительном лечении ребенок может обучаться, в том числе в медицинской организации (в санатории и др.) или на дому;

– рекомендуют проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации, навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье; исполнителем проведения данного мероприятия могут быть реабилитационные организации,  образовательные организации и сам инвалид (законный представитель);

– при проведении профориентационной работы с ребенком, подборе профессии для обучения и дальнейшего трудоустройства учитывают факторы противопоказанные и доступные по состоянию здоровья, выбирают профессии 1 и 2 класса тяжести, в благоприятном микроклимате, без воздействия кардиторопных  вредных факторов труда.
Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение пользования приборами, с применением технических средств реабилитации; информирование и консультирование семьи ребенка об особенностях режима жизни ребенка, ухода за ним и воспитания и др.; социально-бытовая адаптация: обучение ребенка социально-бытовым навыкам, в том числе с использованием ТСР при необходимости; социально-психологическая реабилитация: при помощи психологических методик необходимо сформировать адекватное отношение ребенка к болезни, дать ему подготовку в необходимом объеме, сориентировать на восстановление здоровья собственными тренировочными усилиями, восстановление утраченных функций и способности к обучению; физкультурно-оздоровительные мероприятия: формируются с учетом показаний и противопоказаний; так абсолютными противопоказаниями считают сердечно-сосудистые заболевания: аневризма сердца и аорты, миокардиты любой этиологии, декомпенсированные пороки сердца, нарушения ритма сердца и проводимости, синусовая тахикардия с ЧСС более 100 в минуту; гипертензия II и III стадии; нарастание сердечно-сосудистой недостаточности, синусовая тахикардия, частые приступы пароксизмальной или мерцательной аритмии, экстрасистолии с частотой более 1:10, отрицательная динамика ЭКГ, свидетельствующая об ухудшении коронарного кровообращения, атриовентрикулярная блокада II и III степени; гипертензия (артериальное давление свыше 220/120 мм рт.ст.), частые гипертонические или гипотонические кризы.
Технические средства реабилитации: в большинстве случаев дети с хронической сердечной недостаточностью IIб или III стадии, IV функциональный класс нуждаются в обеспечении  техническими средствами для передвижения (трости, опоры, поручни, кресла-коляски – комнатные и прогулочные).
Артериальная гипертензия, I 10 (эссенциальная (первичная) гипертензия);  I 15 (вторичная гипертензия), I 11 - гипертензивная болезнь сердца- состояние, при котором средний уровень систолического артериального давления (САД) и/или диастолического артериального давления (ДАД), рассчитанный на основании трех отдельных измерений, равен или превышает 95 процентиль кривой распределения АД в популяции для соответствующего возраста, пола и роста. У детей и подростков наблюдается в зависимости от возраста и избранных критериев у 2,4 - 18%.
Этиология и патогенез: артериальная гипертензия может быть первичной (эссенциальной) и вторичной (симптоматической). Первичная артериальная гипертензия - самостоятельное заболевание, при котором основным клиническим симптомом является повышенное систолическое АД и/или диастолическое АД с неизвестными причинами. Вторичная артериальная гипертензия: повышение АД, обусловленное известными причинами - наличием патологических процессов в различных органах и системах (врожденные аномалии почек и почечных сосудов, бронхолегочная дисплазия, коарктация аорты,  нейробластома, опухоль Вильмса, опухоль надпочечников (кортикостерома), болезнь Иценко-Кушинга (аденома гипофиза), феохромоцитома, узелковый периартериит). 

Классификация:
а) по стойкости клинических проявлений: лабильная (нестойкое повышение АД, как правило, обусловлено вегетативной дисфункцией), стабильная;

б) по степени: I степени - средние уровни САД и/или ДАД из трех измерений, равные или превышающие (менее чем на 10 мм рт.ст.) значения 95 процентиль,  установленные для данной возрастной группы; II степени (тяжелая артериальная гипертензия) - средние уровни САД и/или ДАД из трех измерений, превышающие на 10 мм рт.ст. и более значения 95 процентиль, установленные для данной возрастной группы.
У подростков 16 лет и старше может быть использовано установление группы риска по критериям, опубликованным в Рекомендациях экспертов ВНОК по диагностике, лечению и профилактике артериальной гипертензии, 2001 г.:по группам риска артериальной гипертензии  I степени: низкий риск - нет факторов риска и нет поражения  органов мишеней; средний риск - 1-2 фактора риска без поражения органов мишеней; высокий риск - 3 и более факторов риска и/или поражения органов мишеней; дети  с АГ II степени относятся к группе высокого риска.

Клиническая картина: жалобы на головную боль, рвоту, нарушения сна; возможно развитие гипертонического криза двух типов: первый тип характеризуется возникновением симптомов со стороны органов-мишеней (ЦНС, сердце, почки); второй тип протекает как симпатоадреналовый пароксизм с бурной вегетативной симптоматикой: повышение систолического АД более 150 мм рт.ст. и /или диастолического АД более 95 мм рт.ст., резкая головная боль, головокружение, нарушение зрения (пелена перед глазами, мелькание мушек), тошнота, рвота, озноб, бледность или гиперемия лица. 

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключение кардиолога, невролога, окулиста (осмотр глазного дна), педиатра, по показаниям – другие специалисты; клинический анализ крови; общий анализ мочи; биохимический анализ крови (калий, натрий, мочевина, креатинин, глюкоза), липидный профиль (общий холестерин, ЛПВП, ЛПНП, триглицериды); суточное мониторирование АД; ЭКГ, ЭхоКГ;УЗИ почек. 
Показания для направления на МСЭ: частота и тяжесть гипертонических кризов: при наличии средне-тяжелых средней частоты кризов (3-5 раз в год) или редких ( 1-2 раза в год) тяжелых кризов; сосудистые осложнения АГ, стойкие умеренные и выраженные нарушения функций организма связанных с поражением органов-мишеней; при 1-ой, 2-ой или 3-ей степенях артериальной гипертензии, второй и третьей стадиях заболевания; ХСН II -  ΙΙΙ ст.
Критерии инвалидности: стойкие, умеренные, выраженные и значительно выраженные нарушения функции сердечно-сосудистой  системы, приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению,  обучению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах при артериальных гипертензиях представлена в табл.16.

Таблица 16
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма  ребёнка в процентах
	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	2.1.1. Раздел «Эсенциальная (первичная) гипертензия. Гипертензивная болезнь сердца (гипертоническая болезнь с преимущественным поражением сердца).

Гипертензивная (гипертоническая) болезнь с преимущественным  поражением почек. Гипертензивная (гипертоническая) болезнь с преимущественным  поражением сердца и почек. Вторичная гипертензия. Реноваскулярная гипертензия. Гипертензия  вторичная по отношению к другим поражениям почек. Гипертензия вторичная по отношению к эндокринным нарушениям. Другая вторичная гипертензия. Вторичная гипертензия неуточненная»
	

	2.1.1.1. При 1-ой степени артериальной гипертензии, первой стадии заболевания, незначительных нарушениях функции (функций) организма; при 1-ой и 2-ой степенях артериальной гипертензии, второй стадии заболевания,    поражении органов-мишеней (сердце, кровеносные сосуды, сетчатка, мозг, почки) с незначительным нарушением их функции; при наличии  легких и/или средней тяжести редких (1-2 раза в год)  кризов
	10-30

	2.1.1.2.При 1-ой, 2-ой или 3-ей степенях артериальной гипертензии, второй и третьей стадиях заболевания, умеренных нарушениях функции (функций) организма, обусловленных поражением органов - мишеней и/или ассоциированными клиническими состояниями - заболеваниями (ишемическая болезнь сердца, хроническая сердечная недостаточность, нарушение мозгового кровообращения, гипертоническая энцефалопатия, сосудистая  деменция, выраженная гипертоническая ретинопатия, хроническая почечная недостаточность, окклюзионное поражение артерий – отсутствии пульса  хотя бы на одной из крупных артерий, за исключением тыльной артерии стопы, аневризма аорты); при наличии средне-тяжелых средней частоты кризов (3-5 раз в год) или редких (1-2 раза в год) тяжелых кризов
	40-60

	2.1.1.3.При 1-й, 2-й или 3-й степенях артериальной гипертензии, третьей стадии заболевания при выраженных нарушениях функции (функций) организма, обусловленных ассоциированными клиническими состояниями - заболеваниями; при  частых (более 6 раз в год) средне-тяжелых или средней частоты (3-5 раз в год) тяжелых кризов
	70-80

	2.1.1.4.При 1-й, 2-й или 3-й степенях артериальной гипертензии, третьей стадии заболевания при значительно выраженных нарушениях функции (функций) организма, обусловленных ассоциированными клиническими состояниями - заболеваниями; при  частых (более 6 раз в год)  тяжелых кризах
	90-100


Нарушения функции  сердечно-сосудистой системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%) или значительно выраженные (90-100%), исходя из  количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: функции сердечно - сосудистой системы b410-b429.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

См. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».

Аритмии I47 – I49 - расстройства ритма, возникающие вследствие нарушения основных функций сердечной мышцы: автоматизма (синусовая тахикардия, брадикардия, синусовая аритмия, миграция источника ритма), возбуждения (экстрасистолия, пароксизмальная тахикардия), проведения (блокады) и сократительной способности миокарда. Если аритмия является единственным признаком нарушения деятельности сердца, она практически патологического значения не имеет. 

Однако некоторые варианты аритмий имеют значение для МСЭ в том случае, когда аритмия осложняет течение хронического заболевания, имеет стойкий и достаточно самостоятельный характер и приобретает ведущее в клинической картине значение. К таким формам аритмий относятся: пароксизмальная тахикардия, мерцательная аритмия, полная атриовентрикулярная блокада, синдром слабости синусового узла.Эпидемиология: у детей школьного возраста составляет  20-30%.
Клинические проявления: у детей нарушение ритма нередко протекает бессимптомно и в 40% случаев является случайной находкой, а первая и единственная в жизни синкопальная атака (редкий ритм сердечных сокращений, паузы ритма до 2-3 секунд, головокружение, перебои, боли в сердце, сердцебиение, слабость, наличие обморочных и полуобморочных состояний, после которых отмечаются «смазанность речи») может закончиться внезапной смертью ребенка. Хроническое нарушение ритма у детей раннего возраста, диагностируемое слишком поздно, может осложняться развитием сердечной недостаточности. К жизнеугрожающим аритмиям  относят брадиаритмии (синдром слабости синусового узла и полная атриовентрикулярная блокада) и тахиаритмии (пароксизмальная и хроническая непароксизмальная).
Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: кардиолог, аритмолог, педиатр, невролог и т.д., ЭКГ, суточное мониторирование ЭКГ и проведение функциональных проб (ортостатическая, с физической нагрузкой), ЭхоКГ, дополнительные методы исследования: чреспищеводное электрофизиологическое исследование.
Показания для направления на МСЭ: ХСН II - ΙΙΙ ст.; период реабилитации после  операции; наличие жизнеугрожающих нарушений ритма сердца и проводимости (стойкость нарушения ритма сердца и неэффективность лекарственной терапии): экстрасистолы и парасистолы более 30 в час, до 3-5 эпизодов за сутки  групповых (парных) экстрасистол; мерцательная аритмия -  нормосистолическая форма, синусовая брадикардия с частотой в пределах у детей разного возраста:

– в период от 0 до 12 мес.: 1-7 дней: менее 100; 1 неделя – 2 мес.: менее 115; 5 мес.: менее  106; 6 – 12 мес.: менее 99

– в период от 1 до 7 лет: 1 – 2 года: менее  80;  2 – 3 года:  менее 74;  3 – 4 года:  менее 76; 4 – 5 лет:   менее  76;  5 – 6 лет:  менее  71;  6 – 7 лет:   менее  70 

– в период от 7 до 14 лет: 7 – 8 лет:  менее  65;  8 – 9 лет: менее  62;  9 – 10 лет:   менее  60, 10 – 11 лет:  менее  60;  11 – 12 лет: менее  57; 12 – 13 лет: менее  53; 13 – 14 лет:  менее  56;

– в период от 14 до 18 лет:  14 – 15 лет:  менее  56;  15 – 16 лет: менее  54;  16 – 18 лет:     менее  49 
и паузами между желудочковыми сокращениями не менее 2-х секунд; брадиаритмия вследствие полной атриовентрикулярной блокады с частотой желудочковых сокращений не менее 40-45 в мин.; умеренное нарушения глобальной функции сердца, коронарного кровообращения, церебральной  гемодинамики.
Критерии инвалидности: стойкие, умеренные, выраженные и значительно выраженные нарушения функции сердечно-сосудистой системы, приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма  человека в процентах  при аритмиях представлена в табл.17.

Таблица 17
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма  человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика аритмий, степень нарушения функции  сердечно-сосудистой  системы
	Количественная оценка (%)

	2.2.7.Раздел «Пароксизмальная тахикардия. Возвратная желудочковая аритмия. Наджелудочковая тахикардия. Желудочковая тахикардия. Пароксизмальная тахикардия неуточненная» 
	

	2.2.7.1.Незначительное нарушение функции сердечно-сосудистой системы –незначительные пароксизмальные нарушения сердечного ритма: пароксизмы тахикардии (аритмии) редкие (до 3-х раз в год), кратковременные (минуты, менее часа), провоцируются значительным  физическим или нервно-психическим напряжением; нарушения глобальной функции сердца, коронарного кровообращения и церебральной гемодинамики отсутствуют или незначительные; ритм восстанавливается без лечебных мероприятий, при использовании немедикаментозных приемов, или после одно-двукратного приема пероральных препаратов; на время приступа пациент ограничивает (уменьшает или прекращает) свою физическую или нервно-психическую нагрузку; в лечебные учреждения для получения медицинской помощи, как правило,  обращается при впервые возникшем приступе, а в дальнейшем самостоятельно применяет рекомендованные врачом методы лечения
	  30

	2.2.7.2.Умеренное нарушение функции сердечно-сосудистой системы – умеренные пароксизмальные нарушения сердечного ритма: пароксизмы тахикардии (аритмии) с частотой 3-6 раз в год, продолжительностью от одного часа до 12 часов, провоцируются умеренным физическим или нервно-психическим напряжением; умеренные нарушения глобальной функции сердца, коронарного кровообращения и церебральной гемодинамики; ритм восстанавливается  при систематическом (по схеме) использовании медикаментозных   пероральных и парентеральных препаратов; во время приступа пациент вынужден соблюдать постельный режим; систематическое обращение к медперсоналу для получения экстренной  медицинской помощи в домашних условиях или в условиях  стационара общетерапевтического профиля
	40-60

	2.2.7.3Выраженное нарушение функции сердечно-сосудистой системы – выраженные пароксизмальные нарушения сердечного ритма: пароксизмы тахикардии (аритмии) с частотой  6-9 раз в год, продолжительностью от 12 часов  до суток, провоцируются незначительным физическим или нервно-психическим напряжением; выраженные нарушения глобальной функции сердца, коронарного кровообращения и церебральной гемодинамики; ритм восстанавливается  при систематическом (по схеме) использовании медикаментозных пероральных и парентеральных антиаритмических препаратов, применении дополнительной симптоматической терапии; во время приступа и после его завершения пациент вынужден соблюдать постельный режим; систематическое обращение к медперсоналу  для получения экстренной медицинской помощи в домашних условиях и в условиях стационара кардиологического профиля
	70-80

	2.2.7.4.Значительно выраженное нарушение функции сердечно-сосудистой системы – значительно выраженные пароксизмальные нарушения сердечного ритма: пароксизмы тахикардии (аритмии) с частотой  более 9 раз в год, временами – ежемесячно или ежедневно; продолжительностью от 12 часов  до суток и более; провоцируются незначительным физическим или нервно-психическим напряжением, могут возникать без каких-либо провоцирующих факторов; значительно выраженные нарушения глобальной функции сердца, коронарного кровообращения и церебральной гемодинамики; ритм восстанавливается  при систематическом использовании медикаментозных   пероральных и парентеральных антиаритмических препаратов, электроимпульсной терапии,  применении дополнительной симптоматической терапии; во время приступа пациент вынужден (на срок восстановления клинико-функциональных показателей гемодинамики) соблюдать постельный режим; систематическое обращение к медперсоналу  для получения экстренной  медицинской  помощи в домашних условиях, в условиях стационара кардиологического профиля, для комплексного лечения нарушений сердечного ритма
	90-100

	2.2.8.Раздел «Фибрилляция и трепетание предсердий (I48) и других нарушениях сердечного ритма (I49)»
	

	2.2.8.1.Незначительное нарушение функции сердечно-сосудистой системы -  постоянные незначительные нарушения сердечного ритма: экстрасистолы и парасистолы – до 30 в час; синусовая дыхательная аритмия у взрослых;  синусовая брадикардия с частотой в пределах 46-50 в мин.; ускоренный синусовый ритм  в условиях покоя -  90-99 в мин; глобальная функция сердца, центральная и периферическая гемодинамика не нарушены, или нарушены незначительно
	10-30

	2.2.8.2.Умеренное нарушение функции сердечно-сосудистой системы  - постоянные умеренные нарушения сердечного ритма: экстрасистолы и парасистолы более 30 в час, до 3-5 эпизодов за сутки  групповых (парных) экстрасистол; мерцательная аритмия нормосистолическая форма, синусовая брадикардия с частотой в пределах 40-45 в мин; синусовая тахикардия  в пределах от 100 до субмаксимальной2 частоты синусового ритма; брадиаритмии вследствие синоаурикулярной или атриовентрикулярной блокады с частотой сердечных сокращений не менее 45 в минуту и паузами между желудочковыми сокращениями не менее двух секунд; брадиаритмия вследствие полной атриовентрикулярной блокады с частотой желудочковых сокращений не менее 40-45 в мин.; умеренное  нарушения  глобальной функции сердца, коронарного кровообращения, церебральной  гемодинамики
	40-60

	2.2.8.3.Выраженное  нарушение функции сердечно-сосудистой системы – постоянные выраженные нарушения сердечного ритма: экстрасистолы и парасистолы более 30 в час, в том числе полиморфные и политопные, аллоритмии; частые эпизоды групповых экстрасистол и преходящего эктопического ритма;  синусовая брадикардия с частотой менее 40 в мин., синусовая тахикардия с субмаксимальной и более высокой частотой сердечных сокращений;  мерцательная аритмия, тахи- или брадиситолическая формы; регулярный эктопический предсердный, атриовентрикулярный и желудочковый    ритмы с нормальной, ускоренной или замедленной частотой желудочковых сокращений; брадиаритмии вследствие синоаурикулярной или атриовентрикулярной блокады с частотой сердечных сокращений  менее 45 в минуту и паузами между желудочковыми сокращениями более двух секунд; брадикардия вследствие полной атриовентрикулярной блокада с частотой желудочковых сокращений менее 40 в мин;   выраженное нарушения  глобальной функции сердца, коронарного кровообращения, церебральной  гемодинамики, в том числе синкопальные (обморочные) состояния
	70-80

	2.2.8.4.Значительно выраженное нарушение функции сердечно-сосудистой системы – постоянные значительно выраженные нарушения сердечного ритма: сложные, комбинированные нарушения сердечного ритма с наличием двух и более форм нарушений,  относящихся к категории выраженной степени; фибрилляция и трепетание желудочков; значительно выраженное нарушения  глобальной функции сердца, коронарного кровообращения, церебральной  гемодинамики,  в том числе синкопальные (обморочные) состояния
	90-100


Нарушения функции  сердечно-сосудистой системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%) или значительно выраженные (90-100%), исходя из  количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: имплантация электрокардиостимулятора; восстановительная терапия: медикаментозная терапия основного заболевания, вызвавшего нарушение ритма, при неэффективности медикаментозной терапии, по показаниям - электрическая дефибрилляция; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».

3.1.3  БОЛЕЗНИ МОЧЕВЫДЕЛИТЕЛЬНОЙ СИСТЕМЫ

Универсальным критерием определения инвалидности детям при почечной патологии является хроническая почечная недостаточность. В последние годы, согласно принятым Национальным рекомендациям (2012), употребляется термин «хроническая болезнь почек».  Под хронической болезнью почек (ХБП) следует понимать наличие любых маркеров (изменения мочи и крови, результаты ультразвукового исследования почек и др.), связанных с повреждением почек и персистирующих в течение более трех месяцев вне зависимости от нозологического диагноза. Данное понятие является более универсальным, т.к. охватывает все стадии заболеваний почек, включая начальные и в большей степени соответствует задачам профилактики и лечения, чем старый термин «хроническая почечная недостаточность» (ХПН). 
Почечная недостаточность хроническая N 18 (ХПН) - клинический симптомокомплекс, обусловленный уменьшением числа и изменением функции действующих нефронов при первичных и вторичных хронических заболеваниях почек, что приводит к снижению скорости клубочковой фильтрации (СКФ) более чем на 50%;  повышением креатинина выше 2 мг% (0,17 ммоль/л) и мочевины выше 50 мг% (7 ммоль/л) в течение более 6 месяцев.  

Соотнесение стадий хронической болезни почек и хронической почечной недостаточностью (табл.18). Данная классификация не используется у детей до 2 лет. 












Таблица 18
Стадии хронической болезни почек и  хронической почечной недостаточности у детей и подростков

	Стадия ХБП
	Стадия ХПН
	СКФ, мл/мин/1,73 м2
	Максимальная плотность мочи

	1
	-
	≥ 90
	> 1018

	2
	I (тубулярная)
	≥90
	≤ 1018

	
	II (компенсированная)
	89-60
	<1018

	3 
	III (субкомпенсированная)
	59-30
	<1018

	4
	IV(некомпенсированная)
	29-15
	

	5
	V (терминальная)
	<15
	


Примечание: 3, 4 и 5 стадии хронической болезни почек  соответствуют хронической почечной недостаточности
В практической работе ХБП следует разделять на стадии в зависимости от значений скорости клубочковой фильтрации (табл.19)
Таблица 19
Стратификация стадий ХБП по уровню СКФ
	Обозначение
	Характеристика функции почек
	Уровень креатинина мл/мин/м2

	С 1
	Высокая и оптимальная
	>90

	С 2
	Незначительно снижена
	60-89

	С 3а
	Умеренно снижена
	45-59

	С 3б
	Существенно снижена
	30-44

	С 4
	Резко снижена
	15-29

	С 5
	Терминальная почечная нед​остаточность
	< 15


На сегодняшний день в медицинской практике используются целый ряд формул для расчета СКФ. Для оценки функции почек у детей используется формула Шварца (Schwartz): СКФ=k×Рост/SCr,  где Рост, см; SCr – концентрация креатинина в сыворотке крови; k – возрастной коэффициент (табл.20)

Таблица 20
Значения k для формулы Шварца

	Возраст
	k для SCr, мг/100 мл
	k для SCr, мкмоль/л

	<1 года
	0,33
	29

	>1 года
	0,45
	40

	2-12 лет
	0,55
	49

	13-21 год М
	0,7
	62

	ж
	0,55
	49


Этиология и патогенез: причины, приводящие к хронической почечной недостаточности, различны и зависят от возраста; у детей до 5 лет основными причинами являются врожденные структурные и обструктивные аномалии, кистозные дисплазии, канальцевый некроз, наследственные заболевания почек; после 5 лет - приобретенные болезни: хронический гломерулонефрит, фокальный сегментарный гломерулосклероз, интерстициальный нефрит, амилоидоз и т.д.

Клиническая картина ХБП Ι и ΙΙ ст. определяется основным заболеванием, приведшим к нарушению почечных функций, возможны задержка роста, частые интеркурентные заболевания, снижение аппетита, появление симптомов анемии,  субфебрилитет, полиурией и др. ХБП 3 ст.- уменьшением объема мочи, отчетливые признаки почечной недостаточности. ХБП 4 ст. характеризуется анорексией, нарастающими неврологическими изменениями (апатия, мышечная слабость или мышечные спазмы, чередующиеся с возбуждением, головные боли, ухудшение зрения, судороги), а также сухостью и зудом кожи, геморрагиями, некрозами на коже и слизистых оболочках, диспепсией, болями в костях и суставах, деформацией костей. В стадию уремии (5 ст.) появляется шумное дыхание, нарастает симптоматика отека легких, нарушения сердечно-сосудистой системы, брадикардия, гипертония, появляется запах мочевины изо рта, стоматит, фарингит, перикардит и плеврит, кома.

Осложнения: отек легких, кома, остеопороз, уремическая остеопатия.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: нефролог, педиатр,  невролог, хирург, ортопед, окулист; функциональные пробы – проба Зимницкого, Реберга, с водной нагрузкой; клинический анализ крови; биохимия крови; исследования, подтверждающие основное заболевание, приведшее к ХПН (УЗИ,  в/в  урография почек, реносцинтиграфия, биопсия почек по показаниям и т.д.), при необходимости - рентгенография костей.

Показания для направления на МСЭ: хроническая почечная недостаточность  2 – 4  ст. (хроническая болезнь почек 3-5 стадии); нефротрансплантация с проведением иммуносупрессивной терапии, прогрессирование признаков азотемии и уремии на фоне диализа и нефротрансплантации.
Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные и значительно выраженные нарушения мочевыделительной функции, приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, обучению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.21.

Таблица 21
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных нарушений функций у детей    
	Количественная оценка (%)

	4.1.1.Раздел «Гломерулярные болезни

Хронический нефритический синдром (гломерулонефрит, гломерулярная болезнь, нефрит).

Нефротический синдром

(врожденный нефротический синдром, липоидный нефроз)

Гломерулярные поражения при новообразованиях

Гломерулярные поражения при болезнях крови и иммунных нарушениях

Гломерулярные поражения при сахарном диабете

Гломерулярные поражения при других болезнях эндокринной системы, расстройствах питания и нарушениях обмена веществ

Гломерулярные поражения при системных болезнях соединительной ткани

Гломерулярные поражения при других болезнях, классифицированных в других рубриках.

Тубулоинтерстициальные болезни почек

Хронический тубулоинтерстициальный нефрит (инфекционный интерстициальный нефрит, пиелит, пиелонефрит)

Хронический тубулоинтерстициальный нефрит, неуточненный

Тубулоинтерстициальный нефрит, не уточненный как острый или хронический

Хроническая почечная недостаточность (диффузный склерозирующий гломерулонефрит, хроническая уремия) Терминальная стадия поражения почек

Другие проявления хронической почечной недостаточности

Хроническая почечная недостаточность неуточненная»
	

	4.1.1.1.Хроническая болезнь почек 1 стадии, без ХПН  (уровень креатинина крови менее 123 мкмоль/л, СКФ более 90 мл/мин/1,732) 
	10-30

	4.1.1.2.Хроническая болезнь почек 2 стадии, ХПН 1 стадии (уровень креатинина крови 123-176 мкмоль/л, СКФ в пределах 60-89 мл/мин/1,732)
	20-30

	4.1.1.3.Хроническая болезнь почек 3а стадии, ХПН 2 стадии (уровень креатинина крови  177-352 мкмоль/л, СКФ в пределах 45-59 мл/мин/1,732)
	30

	4.1.1.4.Хроническая болезнь почек 3б стадии, ХПН 2 стадии (уровень креатинина крови 177-352 мкмоль/л, СКФ в пределах 30-44 мл/мин/1,732)
	40-60

	4.1.1.5.Хроническая болезнь почек 4 стадии, ХПН 3 стадии (уровень креатинина крови 352-528 мкмоль/л, СКФ в пределах 15-29 мл/мин/1,732)
	70-80

	4.1.1.6.Хроническая болезнь почек 5 стадии, ХПН 4 стадии (уровень креатинина крови  более 528 мкмоль/л, СКФ менее 15 мл/мин/1,732)
	90-100

	4.1.1.7.Нефротический синдром при системных заболеваниях с необходимостью иммуносупрессивной терапии
	40-60


Нарушения функции организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), или значительно выраженные (90-100%), исходя из  количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Кодировка по МКФ: функции выделения мочи b 610 - b 639

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: проводится в зависимости от тяжести ХПН, направлена на лечение основного заболевания, а также при ХПН 2 ст: диетотерапия (стол №36),  медикаментозная терапия (гипотензивные средства, препараты крови, электролиты, витаминотерапия, препараты кальция); при ХПН 3-4 ст: проведение перитонеального диализа и/или регулярного гемодиализа (проба Реберга менее 10 мл/мин. на 1,73 кв.м, креатинин в сыворотке более 0,528 ммоль/л) 2-3 раза в неделю по 3,5-4 часа; гемодиализ, диетотерапия, включая прием нутриентов (по показаниям). Реконструктивная хирургия: трансплантация почки проводится пациентам, находящимся на регулярном гемодиализе, санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний  как этап восстановительного лечения.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Гломерулонефрит хронический N 03- группа разнородных первичных гломерулопатий, характеризующихся персистирующими прогрессирующими воспалительными, склеротическими и деструктивными процессами с последующим поражением и других отделов нефрона, в частности, тубуло- интерстициальным склерозом. 

Этиология и патогенез: первично-хроническое заболевание, среди этиологических факторов имеют значение: инфекционные факторы (микробные - β-гемолитический стрептококк группы A, стафилококк, возбудители туберкулеза, малярии, сифилиса); вирусные (вирусы гепатитов B и C, цитомегаловирус, ВИЧ, герпес-вирусы и др.);  механические и физические воздействия  (травма, инсоляция, переохлаждение); аллергические и токсические воздействия (пищевые продукты - облигатные аллергены, глютен и др.); химические вещества (соли тяжелых металлов, препараты золота);  лекарственные средства;  наркотические вещества;  вакцинации.

Клиническая картина: характерна триада симптомов: мочевой, отечный (нефротический или нефритический) и артериальная гипертензия. В зависимости от сочетания этих симптомов определяют клиническую форму хронического гломерулонефрита.    

Осложнения: хроническая почечная недостаточность (хроническая болезнь почек).

Прогноз: серьезный, зависит от клинической формы заболевания и определяется развитием хронической почечной недостаточности.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   нефролог,  уролог, окулист, невролог, педиатр,   хирург, ортопед; динамика анализов мочи (мочевой лист); проба Зимницкого, проба Реберга; измерение артериального давления; биохимия крови (креатинин, мочевина, холестерин, фибриноген, протеинограмма, уровень протромбина); определение титра комплемента в сыворотке крови, определение маркеров вирусных инфекций; осмотр глазного дна; ЭКГ; УЗИ почек; реносцинтиграфия; биопсия почек (по показаниям).

Показания для направления на МСЭ:  хроническая почечная недостаточность  2 – 4  ст. (хроническая болезнь почек 3-5 стадии).

Критерии инвалидности:  см. хроническая почечная недостаточность

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: медикаментозная базисная терапия:  системные глюкокортикоиды и цитостатики (также см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»); лечение артериальной гипертензии, улучшение микроциркуляции и т.д.; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Аплазия (агенезия) почки врожденная О 60: аномалия почек, развивается как результат нарушения эмбриогенеза под воздействием различных тератогенных факторов. Двусторонняя агенезия (синдром Поттер) встречается с частотой 1:4000-10000 новорожденных; односторонняя агенезия встречается у 1 на 1000 новорожденных.

Этиология и патогенез: воздействие тератогенного фактора в период эмбриогенеза, когда идет закладка почек и мочевыводящих путей. При двусторонней агенезии - частые мертворождения, живорожденные погибают в периоде новорожденности. Односторонняя агенезия может клинически не проявляться, единственная почка гипертрофируется через несколько лет в 2 и более раза и полностью компенсирует функцию недостающего органа; в случае дисплазии единственной почки развивается хроническая почечная недостаточность, которая может приводить к инвалидности (см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»).  Агенезия почек при синдроме Поттера сочетается с пороками лица (гипертелоризм, приплюснутый или в форме клюва попугая нос, низкорасположенные и загнутые ушные раковины, микрогнатия, выпуклый эпикантус), легких (гипоплазия), половых органов и др.

Осложнения: хроническая почечная недостаточность, вторичный пиелонефрит

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: нефролог, педиатр,  невролог,  хирург,   ортопед, окулист; клинический анализ крови (уровень гемоглобина, тромбоциты и т.д.), общий анализ мочи; суточная протеинурия, функциональные пробы почек (по Зимницкому, Ребергу); биохимия крови (протеинограмма, креатинин, мочевина, мочевая кислота, билирубина, белка и его фракции, холестерина, СРБ,  щелочная фосфатаза, исследование КОС, электролиты – калий, натрий, кальций, фосфор, остальные исследования – по показаниям); рентгенография костей (по показаниям);внутривенная урография (при доазотемической ХПН), УЗИ почек и т.д.

Показания для направления на МСЭ: наличие нефротического синдрома, стойкая  массивная протеинурия, азотемия (креатинин сыворотки выше 0,18 мМ/л);хроническая почечная недостаточность  2 – 4  ст. (хроническая болезнь почек 3-5 стадии);хронический пиелонефрит единственной почки  частыми обострениями (2 и более в год) высокой степени активности, ведущие к стойким нарушениям мочевыделительных функций; нефротрансплантация с проведением иммуносупрессивной терапии. 
Критерии инвалидности :стойкие умеренные, выраженные и значительно выраженные нарушения мочевыделительной функции, приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, обучению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма ребенка в процентах  представлена в табл.22.

Таблица 22
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных нарушений функций  организма человека в процентах    
	Количественная оценка (%)

	4.1.4.Раздел «Приобретенное отсутствие почки. Агенезия и другие редукционные дефекты почки, включая атрофию почки»
	

	4.1.4.1.При нормальной функции другой (единственной) почки или незначительном нарушением функции другой (единственной) почки, без проявлений ХПН или с проявлениями хронической болезни почек 1-2 стадии (ХПН 1 стадии)
	30

	4.1.4.2.При поражении другой (единственной) почки, сопровождающемся проявлениями хронической болезни почек 3 стадии (ХПН 2 стадии)
	60

	4.1.4.3.При поражении другой (единственной) почки, сопровождающемся проявлениями хронической болезни почек 4 стадии (ХПН 3 стадии)
	80

	4.1.4.4.При поражении другой (единственной) почки, сопровождающимся проявлениями хронической болезни почек 5 стадии (ХПН 4 стадии)
	100


Нарушения функции организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), или значительно выраженные (90-100%), исходя из  количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация:  см. раздел «Почечная недостаточность хроническая».
Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Берже болезнь (идиопатическая возвратная макрогематурия, очаговый пролиферативный гломерулит, IgA-нефропатия)N 02- заболевание почек, обусловленное гломерулярными отложениями иммуноглобулинов, главным образом IgA. Предполагают, что болезнь Берже составляет от 4 до 14 % и более от числа детей с гломерулонефритами; мальчики болеют в 2 раза чаще, чем девочки.

Этиология и патогенез: этиология неизвестна; может быть самостоятельным заболеванием или симптомом при капилляротоксикозе, заболеваниях желудочно-кишечного тракта (целиакия, болезнь Крона), вирусных инфекциях (гепатит, герпес, парагрипп). Гиперсекреция IgA с измененными свойствами лимфоцитами и эпителиальными клетками неясного генеза приводит к образованию иммунных комплексов и отложению их в гломерулярном аппарате почки; очаговая и сегментарная пролиферация мезангия, сегментарный склероз с образованием “полулуний”. У большинства больных обнаруживаются антиглютеновые антитела в высоком титре.

Клинические проявления:  приступы макрогематурии, протекающие с тупыми болями в пояснице, миалгиями. 
Осложнения: анемия, ХПН (см. Раздел “Хроническая почечная недостаточность”).

Прогноз:  может привести к развитию хронической почечной недостаточности.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   нефролог,  невролог, окулист, педиатр,  хирург, ортопед, динамика анализов мочи (гематурия); повышение уровня IgA в крови, слюне, моче; проба Зимницкого, проба Реберга; биопсия почек; анализ крови (анемия, тромбоцитопения); УЗИ органов брюшной полости; определение функции почек (см. Раздел “Хроническая почечная недостаточность”);

Показания для направления на МСЭ:  хроническая почечная недостаточность  2 – 4  ст. (хроническая болезнь почек 3-5 стадии).

Критерии инвалидности:  см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: при выраженной протеинурии - гормональная и цитотоксическая терапия в сочетании с антиагрегантами и антикоагулянтами, диетотерапия; рыбий жир, дифенин, блокирующий синтез IgA; фитотерапия, адаптогены, лечение ХПН (см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»); санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний. 

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Нефротический синдром N 04 - обобщающее понятие для многих заболеваний почек, имеющих различное течение и исход; клинико-лабораторный симптомокомплекс, включающий массивную протеинурию (более 50 мг/кг в сутки), гипоальбуминемию (менее 25 г/л), гиперлипидемию (холестерин выше 6,5 ммоль/л), клинически - выраженные отеки.

Этиология и патогенез: по этиологии разделяют нефротический синдром (НС) первичный и вторичный; первичный: врожденный “финского” типа с микрокистозом; “французского” типа с диффузными мезангиальными изменениями; врожденный и инфантильный НС с минимальными изменениями; врожденный и инфантильный с мезангиопролиферативными изменениями; врожденный и инфантильный с фокально сегментарным гломерулосклерозом; первичный НС с минимальными изменениями; НС при первичном гломерулонефрите: мембранозный, с фокально-сегментарными изменениями, мембранозно-пролиферативный, мезангио​пролифе​ратив​ный, экстракапиллярный с полулуниями, фибропластический склерозирующий; вторичный: врожденный и инфантильный при различных заболеваниях плода и новорожденного (при внутриутробных инфекциях, ассоциированный с гипоплазией и дисплазией почек, а также при хромосомных, наследственных заболеваниях и различных пороках развития); приобретенный при различных заболеваниях, протекающих с поражением почек (при васкулитах и диффузных заболеваниях соединительной ткани, при ревматизме и ревматоидном артрите, при острых и хронических инфекционных заболеваниях, при протоозах и гельминтозах, при грануломатозных и эндокринных заболеваниях, при злокачественных опухолях и гемобластозах, при ГУС, гемоглобинопатиях, при токсическом воздействии на почки некоторых лекарств, вакцин, яда змей, укуса насекомых и т.д.). 

Осложнения: нефротический гиповолемический криз (шок, абдоминальный болевой синдром, рожеподобные эритемы); почечная эклампсия; тромбозы артериальные и венозные; ОПН, ХПН; вирусная, бактериальная, микотическая инфекция; осложнения, обусловленные проводимой терапией (глюкокортикоидами, цитостатиками, антикоагулянтами, антиагрегантами, нестероидными противовоспалительными и др. препаратами).

Прогноз: зависит от варианта НС: при первичном НС с минимальными изменениями прогноз, как правило, благоприятный - выздоравливают 90-95% детей; развитие НС у ребенка с гломерулонефритом - всегда показатель хронизации процесса с постепенным исходом в ХПН, врожденные формы НС являются неблагоприятными для жизни с летальным исходом в первые 1-2 года жизни, при вторичных вариантах НС прогноз во многом определяется основным заболеванием.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   нефролог,  уролог, окулист, невролог, педиатр,   хирург; клинический анализ мочи (олигурия, высокий удельный вес мочи, протеинурия, чаще селективная, цилиндрурия, может быть лейкоцитурия); биохимия крови (гипопротеинемия, гипоальбуминемия, гиперлипидемия, гипокальцемия, креатинин, мочевина, показатели КОС); клинический анализ крови (анемия, увеличение СОЭ, лейкоцитоз, изменения в формуле в зависимости от вторичной инфекции - вирусной, бактериальной, микотической); иммунограмма (повышение IgE, дисбаланс субпопуляции Т-лимфоцитов); исследование функций почек (проба Зимницкого, проба Реберга); выявление агента вирусной инфекции; биопсия почек;

Показания для направления на МСЭ:  первичный нефротический синдром врожденный, инфантильный нефротический синдром со стойкими умеренными,  выраженными и значительно выраженными декомпенсированными нарушениями функции мочевыделительной системы; при первичном нефротическом синдроме на фоне гломерулонефрита: хроническая почечная недостаточность  2 – 4  ст. (хроническая болезнь почек 3-5 стадии); при вторичном нефротическом синдроме на фоне различных заболеваний  (при наличии хронической почечной недостаточности  2 – 4  ст.); рецидивирующий нефротический синдром с необходимостью иммуносупрессивной терапии; осложнения, обусловленные проводимой терапией (глюкокортикоидами, цитостатиками, нестероидными противовоспалительными и т.д.) - иммунодефицитное состояние и склонность к частым инфекционным заболеваниям; микотические осложнения и подавление выработки своих надпочечниковых гормонов с развитием хронической надпочечниковой недостаточности; при остром гломерулонефрите с нефротическим синдромом  ребенок нуждается в лечении и не направляется на МСЭ.

Критерии инвалидности: см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: вторичный нефротическом синдроме - лечение основного заболевания,  медикаментозная терапия: курсы витаминов, мочегонных средств; при нефротическом синдроме с минимальными изменениями - диетотерапия (стол №4); гормональная терапия (преднизолон); при гормонорезистентном нефротическом синдроме - цитостатики (циклоспорин А) с глюкокортикоидами, антикоагулянтами и антиагрегантами; лечение ХПН (см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»); реконструктивная хирургия: при первичном нефротическом синдроме (врожденный и инфантильный) показана трансплантация почек; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Хронический пиелонефрит N 11.0 - 11.1- микробно-воспалительное заболевание почек с поражением почечно-лоханочной системы, интерстициальной ткани паренхимы почек и канальцев. 

Этиология и патогенез: как правило, пиелонефрит вызывают комменсалы кишечника - кишечная палочка (E.coli 0-6, 0-2, 0-4,0-75,0-1), протей (P. rettgeri, P. mirabilis), энтерококки, клебсиеллы, вирусы, микоплазменная или хламидийная инфекция  и др. Эндотоксин микроорганизмов изменяет перистальтическую активность гладкой мускулатуры мочевых путей, вызывая функциональную обструкцию. Нарушения уродинамики приводят к повышению внутрилоханочного и внутримочеточникового давления, возникновению пиелотубулярного рефлюкса. Кроме того, в патогенезе заболевания имеет значение пузырно-мочеточниковый рефлюкс, который приводит к первичным нарушениям уродинамики, предшествующим возникновению заболевания. Восходящий путь инфицирования является ведущим в попадании возбудителей сначала в лоханки, затем в канальцы и интерстиций почек. Нарушения или затруднения оттока мочи возникают при анатомических аномалиях мочевых путей, при дисэмбриогенезе почек и дисметаболических нарушениях. 

Клинические проявления: во время рецидива симптомы заболевания включают лихорадку, озноб, боли в животе, пояснице, дизурию, воспалительные изменения периферической крови, характерные изменения в моче, бактериурию. Вне обострения – могут быть признаки астенического синдрома.  

Осложнения: мочекаменная болезнь, вторичная артериальная гипертензия, хроническая почечная недостаточность.

Прогноз: при вторичном пиелонефрите прогноз зависит от основного процесса: при дисэмбриогенезе почек, тяжелой степени рефлюкса и нейрогенного мочевого пузыря прогноз неблагоприятный в отношении развития ХПН.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   нефролог,  уролог, окулист, невролог, педиатр, хирург; анализы мочи в динамике (“мочевой” лист: лейкоцитурия, бактериурия); посев мочи (не менее 3 раз с определением степени бактериурии – достоверна бактериурия 100000 КОЕ/мл, идентификацией выделенных микроорганизмов и определением их чувствительности к антибиотикам); определение функции почек (проба Зимницкого, проба Реберга, радиоизотопная реносцинтиграфия); клинический анализ крови (воспалительные изменения при обострении хронического; анемизация при хроническом течении заболевания); УЗИ почек и мочевых путей; рентгенологическое исследование в период ремиссии заболевания (через 1 месяц после обострения): внутривенная урография; цистография и цистоскопия, а также цистоуретрография, ретроградная цистометрия, урофлоуметрия, по результатам этих исследований возможна оценка степени пузырно-мочеточникового рефлюкса и определение тонуса мышц и сфинктеров мочевого пузыря.

Показания для направления на МСЭ: хронический пиелонефрит (не ранее чем через 6 месяцев дебюта острого пиелонефрита) с частыми обострениями (2 и более в год) высокой степени активности, ведущие к стойким нарушениям мочевыделительных функций; хроническая почечная недостаточность  2 – 4  ст. (хроническая болезнь почек 3-5 стадии).

Критерии инвалидности: см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: лечение рефлюкса; восстановительная терапия: купирование обострений антибактериальной терапией, уросептиками (нитрофураны, сульфаниламиды, фитотерапия), спазмолитики,  физиотерапия, фитотерапия,  восстановление микробиоза кишечника; лечение ХПН (см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»); санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Заболевания, сопровождающиеся тубулоинтерстициальными  нарушениями почек
Почечная глюкозурия (почечный глюкодиабет) Е 74.8 - наследственное заболевание, обусловленное дефектом ферментных систем проксимальных канальцев, обеспечивающих реабсорбцию глюкозы; относится к - тубулопатиям - группе заболеваний с нарушением мембранного транспорта различных веществ в почечных канальцах (см. Раздел “Тубулопатии”).

Эпидемиология: частота - 2-3 на 10000 населения.

Этиология и патогенез: наследуется по аутосомно-доминантному, реже аутосомно-рецессивному типу. Ген картрирован на коротком плече 6 хромосомы. В результате нарушения реабсорбции глюкозы в проксимальных канальцах происходит повышенная экскреция глюкозы от 2 до 100 г в сутки (при нормальной потере глюкозы не более 150-200 мг в сутки) равномерно в ночные и дневные часы при нормальном содержании глюкозы в крови, сахарная кривая после нагрузки глюкозой не выявляет отклонений от нормы.

Клиническая картина: отмечается только при тяжелой гипогликемии: мышечная слабость, чувство голода, полиурия, задержка физического развития, а при длительном голодании - ацетонурия, гипокалиемия.

Осложнения: гипогликемическая кома, хронический пиелонефрит.

Прогноз: как правило, благоприятный.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:  нефролог,  уролог, окулист, невролог, педиатр,   хирург; суточное содержание глюкозы в моче; сахарная кривая после нагрузки с глюкозой; исследование функции почек (проба Зимницкого, проба Реберга и т.д.);

Показания для направления на МСЭ: наличие хронического пиелонефрита (не ранее чем через 6 месяцев после дебюта острого пиелонефрита) с частыми обострениями (2 и более в год) высокой степени активности, ведущие к стойким нарушениям мочевыделительных функций; часто рецидивирующие гипогликемические состояния, сопровождающиеся умеренной, выраженной и значительно выраженной задержкой физического (оценка по индексу массы тела) и психомоторного развития ребенка (соответствие возрастным периодам). 

Критерии инвалидности: см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: диетотерапия; лечение хронического пиелонефрита, купирование обострений: антибактериальная терапия, уросептики (нитрофуранов, сульфаниламидов, фитотерапия),  спазмолитики,  физиотерапия, фитотерапия; лечение, направленное на восстановление микробиоза кишечника. Санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Тубулопатии - группа наследственных заболеваний с нарушением мембранного транспорта различных веществ в почечных канальцах.

Этиология и патогенез: различают первичные тубулопатии, при которых транспорт тех или иных веществ нарушен преимущественно в мембранах почечных канальцев, и вторичные тубулопатии, когда канальцевые поражения являются составной частью либо общего дефекта обмена веществ, либо болезней клубочков и других частей почки, распространившихся на канальцы. 

Осложнения: уролитиаз,  ХПН. 

Прогноз: серьезный

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:  нефролог, окулист, невролог, педиатр,   хирург, ортопед; клинический и суточный анализы мочи; исследование функции почек (реносцинтиграфия, биохимические показатели крови, пробы Зимницкого, Реберга); ДНК-диагностика; УЗИ почек; дополнительное обследование - по показаниям.

Показания для направления на МСЭ: хроническая почечная недостаточность  2 – 4  ст. (хроническая болезнь почек 3-5 стадии); наличие полной или практической слепоты; наличие вторичной интеллектуальной недостаточности (начиная с умеренной дебильности).

Критерии инвалидности: см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: медикаментозное  лечение нарушений  водно-электролитного обмена и кислотно-основного состояния;  лечение ХПН (см. раздел «Хроническая почечная недостаточность»); санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
3.1.4  БОЛЕЗНИ ПИЩЕВАРИТЕЛЬНОЙ  СИСТЕМЫ

Гепатит вирусный хронический В 18 - воспалительное заболевание печени вирусной этиологии, длящееся 6 и более месяцев.

Этиология и патогенез: вирус гепатита С наиболее часто является этиологическим фактором, ответственным за хронизацию гепатита (30-50% случаев), вирус гепатита В в 15-20%, еще реже вирусы гепатита F, G, вирусы цитомегалии, герпеса, краснухи, энтеровирусы, вирусы Эпштейна-Барр, TTV, Sen-virus. Вирус гепатита В - ДНК-вирус, остальные - РНК. Заражение вирусами гепатитов B,C,F,G, TTV, Sen -virus происходит преимущественно парентерально, но HBV может передаваться и половым, и бытовым путем. Инфицирование возможно и перинатально (врожденный гепатит).

Осложнения: цирроз печени, прогрессирование гепатита с развитием печеночной недостаточности. 

Прогноз: зависит от формы гепатита: при умеренной активности чаще наблюдается стабилизация процесса и последующее выздоровление; в 50% случаях хронический гепатит протекает с высокой степенью активности и переходит в цирроз или непрерывно прогрессирующее течение с развитием печеночной недостаточности.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   гастроэнтеролог,  гепатолог, педиатр, невролог, окулист,  хирург, ортопед; биохимическое исследование сыворотки крови (активность ферментов - АЛТ, ACT, фруктозомоно- и фруктозодифосфатальдолаза, глутаматдегидрогеназа, урокиназа, рибонуклеаза, лейцинаминопептидаза, катепсины, холинэстераза, щелочная фосфатаза; показатели белкового, жирового, углеводного и пигментного обмена и т.д.); вирусологическое исследование крови (обнаружение в крови антигенов вирусов и антител к ним методом ИФА, а также ДНК-диагностика с помощью ПЦР и оценка фаз развития вируса); оценка состояния портальной гемодинамики; иммунологическое обследование (повышение уровня иммуноглобулинов, особенно IgG, снижение уровня С04-лимфоцитов); анализы крови: ФиброТест, АктиТест (выявление фиброза и некрозо-воспалительного процесса); эластометрия на аппарате «Фиброскан"» (фибросканирование печени); морфологическое исследование печени  (ультразвуковая эхография или сканирование с радиоактивными изотопами, компьютерная томография, лапароскопия, биопсия печени); для детей имеет значение ультразвуковая оценка степени фиброзирования ткани печени при хронических вирусных гепатитах, так как биопсию печени детям проводят редко. 

Показания для направления на МСЭ: хроническое течение (длительность гепатита более 6 месяцев) с умеренными и выраженными уровнями активности гепатита (А2F3 и А3F3 по шкале METAVIR); развитие осложнений: цирроз печени, печеночная недостаточность (класс А по Чайлд-Пью с умеренными признаками активности, класс В и С по Чайлд-Пью); гепатотрансплантация при  проведении имунносупрессивной терапии. 

Критерии инвалидности:  стойкие от умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения  функций   пищеварительной системы и возможно, других функций (суммарно от умеренных до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма   человека в процентах представлена в табл.23.

Таблица 23
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	3.5.1.Раздел «Хронический вирусный гепатит. 

Вирусный гепатит неуточненный. 

Алкогольная болезнь печени. Алкогольный гепатит. Алкогольная печеночная недостаточность. Алкогольная болезнь печени неуточненная. Токсическое поражение печени. Токсическое поражение печени, протекающее по типу хронического активного гепатита. Хронический гепатит, не классифицированный в других рубриках» 
	

	3.5.1.1.Хронический гепатит с незначительными признаками  активности и прогрессирования (A1F2 – по шкале METAVIR)
	10-30

	3.5.1.2.Хронический гепатит с прогрессированием, умеренными признаками активности (A2F3 - по шкале METAVIR)
	40-60

	3.5.1.3.Хронический гепатит с прогрессированием, выраженными признаками активности (A3F3 -  по шкале METAVIR)
	70-80

	3.5.3.Раздел «Наличие трансплантированной печени»
	

	3.5.3.1.Состояние после трансплантации печени в течение первых   2-х лет
	90-100

	3.5.3.2.Состояние после трансплантации печени после 2-х летнего наблюдения при необходимости подавления иммунитета
	60


Нарушения функции пищеварительной системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), исходя из оценки степени нарушения здоровья в процентах. Повышать суммарную оценку нарушений функций на 10% могут другие стойкие нарушения функций, влияющие на максимальное значение, например, нарушения сердечно-сосудистой системы, эндокринной системы, психической функции и др. 

Оценка гистологической активности проводится согласно шкале METAVIR, разработанной P. Bedossa и T. Poynard (1994г).  Данная методика предполагает оценку биоптата печени и позволяет разделить стадии фиброза и некротически-воспалительных изменений печени:  A0 – отсутствует некротически-воспалительная активность; А1 – минимальная активность; А2 – умеренная активность; А3 – выраженная активность (табл.24). 

Таблица 24
Стадии гистологической активности некроза  по шкале METAVIR
	Ступенчатые некрозы
	Лобулярное воспаление
	Индекс гистологической

активности

	0 (нет)
	0 (нет или мягкое)
	А0

	
	1 (умеренное)
	А1

	
	2 (выраженное)
	А2

	1 (мягкие)
	0, 1
	А1

	
	2
	А2

	2 (умеренные)
	0, 1
	

	
	2
	А3

	3 (выраженные)
	0, 1, 2
	


Стадии фиброза по шкале METAVIR: F0 - фиброз отсутствует; F1- фиброз только портальных трактов; F2 - фиброз портальных трактов + одиночные септы; F3 - фиброз портальных трактов + множественные септы без цирроза; F4 – цирроз.
Следует подчеркнуть, что данная методика позволяет оценить степень активности процесса  не только по данным биопсии печени. При невозможности проведения данного вида исследования у детей (отказ родителей, технические сложности, наличие противопоказаний -  нарушения гемостаза, выраженный холестаз, сахарный диабет, декомпенсированные сердечно-сосудистые заболевания, правосторонний экссудативный плеврит и т.д.) предлагается  оценивать степень выраженности фиброза  и некроза при помощи анализа крови «ФиброТест»  (FibroTest) - шесть биохимических показателей крови: альфа2макроглобулин, гаптоглобин, аполипопротеин А1, ГГТ (гамма глютамилтрансфераза), общий билирубин и АЛТ (аланинаминотрансфераза; при помощи анализа АктиТест (ActiTest) – оценка некрозо-воспалительного процесса, а так же фибросканирования печени. Данные обследования так же отражают стадии фиброза (F0, F1, F2, F3, F4) и степень некро-воспалительного процесса (А0, А1, А2, А3) по международной универсальной системе METAVIR.  

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: диетотерапия, витаминотерапия, фитотерапия, гепатотропные препараты, при высоком уровне непрямого билирубина - курсы фенобарбитала, назначение препаратов интерферона, при аутоиммунном варианте – глюкокортикоиды;  реконструктивная хирургия: по показаниям – гепатотрансплантация; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Цирроз печени К 74 - хронический воспалительный процесс в печени, который сопровождается гибелью и узловой пролиферацией паренхимы, а также реактивным разрастанием соединительной ткани, в результате чего происходит дезорганизация дольково-сосудистой архитектоники печени с появлением признаков портальной гипертензии, печеночно-клеточных и мезенхимально-воспалительных нарушений.

Этиология и патогенез: по этиологическому признаку различают инфекционный цирроз печени (после гепатита В, С, В+D, G, хронического гепатита, после врожденного сифилиса, генерализованной цитомегалии), обменный (при наследственных ферментопатиях), цирроз, развывшийся вследствие обструкции желчных путей (атрезия внепеченочных желчных путей, муковисцидоз и др.), застойный (при сердечно-сосудистой патологии), идиопатический (при язвенном колите, гемосидерозе и др.). Важнейший фактор патогенеза - нарушение кровообращения в печени и портальной системе в целом, а также персистирование возбудителя в клетках печени (при инфекционном варианте), аутоиммунные расстройства. Исходом патологического процесса являются развитие некроза, фиброзирование печени, нарушение портального кровотока и развитие асцита.

Осложнения: миокардиодистрофия и развитие сердечной недостаточности, недостаточность поджелудочной железы, атрофический гастрит, язвенный колит, гепаторенальный синдром, повышенная кровоточивость вследствие гипокоагуляции, неврологические нарушения - портальная системная энцефалопатия (расстройства психики, нервно-мышечные изменения), печеночная кома вследствие остро развившейся гипоксии печени. 

Прогноз: неблагоприятный из-за развития тяжелых осложнений.

Показания для направления на МСЭ: с момента установления диагноза, цирроз с умеренными и выраженными признаками активности (класс А по Чайлд-Пью с умеренными признаками активности, класс В и С по Чайлд-Пью); гепатотрансплантация при  проведении имунносупрессивной терапии. 

Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения  функций пищеварительной системы и возможно, других функций, приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.25.

Таблица 25
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	3.5.2.Раздел «Алкогольный фиброз и склероз печени. Алкогольный цирроз печени. Токсическое поражение печени с фиброзом и циррозом печени. Фиброз и цирроз печени »
	

	3.5.2.1.Цирроз печени компенсированный неактивный или с незначительными признаками активности (класс А по Чайлд-Пью)
	20-30

	3.5.2.2.Цирроз печени компенсированный, с умеренными признаками активности (класс А по Чайлд-Пью)
	40-60

	3.5.2.3.Цирроз печени субкомпенсированный, с выраженными признаками активности; умеренной портальной гипертензией (класс В по Чайлд-Пью)
	70-80

	3.5.2.4.Цирроз печени декомпенсированный - асцит, выраженная портальная гипертензия и печеночная энцефалопатия,     (класс С по Чайлд-Пью)
	90-100

	3.5.3.Раздел «Наличие трансплантированной печени»
	

	3.5.3.1.Состояние после трансплантации печени в течение первых   2-х лет
	90-100

	3.5.3.2.Состояние после трансплантации печени после 2-х летнего наблюдения при необходимости подавления иммунитета
	60


Нарушения функции пищеварительной системы организма расцениваются как стойкие незначительные (20-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), исходя из оценки степени нарушения здоровья в процентах. Повышать суммарную оценку нарушений функций на 10% могут другие стойкие нарушения функций, влияющие на максимальное значение, например, нарушения сердечно-сосудистой системы, эндокринной системы, психической функции и др. 

Оценка тяжести печеночной недостаточности приводиться в табл.26
Таблица 26 

Тяжесть печеночной недостаточности
	Критерии
	1 балл
	2 балл
	3 балла

	Билирубинемия (N=20 мкмоль/л)
	Менее 25
	25 - 40
	Более 40

	Альбуминемия (N=3,5-4 г/л)
	Более 3,5
	2,8 - 3,5
	Менее 2,8

	Протромбиновый индекс (N=80-110%)
	80 - 110
	60 - 79
	Менее 60

	Энцефалопатия
	нет
	I-II степени
	III-IV степени

	Асцит
	нет
	эпизодический, легко контролируемый
	постоянный, трудно поддается лечению


На основании суммарного результата критериев выделяют три степени печеночной недостаточности при циррозе: класс А (Child A, компенсированная стадия) - 5-6 баллов; класс В (Child B, субкомпенсированная стадия) - 7-9 баллов; класс С (Child C, декомпенсированная стадия) - 10-15 баллов. 

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: диетотерапия (стол №5), медикаментозная терапия: препараты интерферона, (при вирусной этиологии цирроза), витаминотерапия, фитотерапия, гепатотропные препараты, при высоком уровне непрямого билирубина - курсы фенобарбитала, при аутоиммунном варианте – глюкокортикоиды, цитостатики, иммунодепрессанты; реконструктивная хирургия: по показаниям – гепатотрансплантация; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Гипотрофия Е 40 - Е 46 - хроническое расстройство питания с дефицитом массы тела преимущественно у детей раннего возраста (у старших детей применяют термин «Белково-калорийная недостаточность»).

Этиология и патогенез: различают экзогенные причины гипотрофий: алиментарный фактор (количественный и качественный недокорм), инфекционный фактор, токсический фактор, психогенная анорексия; и эндогенные причины гипотрофий: перинатальные энцефалопатии, врожденные пороки развития желудочно-кишечного тракта и синдром мальабсорбции, наследственные первичные и вторичные иммунодефицитные состояния, наследственные аномалии обмена веществ, эндокринные заболевания и др. Несмотря на причину, у всех больных нарушается утилизация пищевых веществ, особенно белков, снижается ферментативная активность желудка и кишечника, развивается белково-калорийная недостаточность, нарушаются функции печени и иммунной системы, теплорегуляции.

Клинические проявления: снижение массы тела, пропорции тела нарушены,  аппетит ухудшается вплоть до анорексии, появляются частые срыгивания, рвота, нарушение стула; подкожно-жировой слой истончен (вначале на животе, затем на конечностях, при тяжелом течении и на лице), кожа сухая, упругость снижена; снижение тонуса мышц, ослабление рефлексов, психомоторное развитие задерживается вплоть до полной утраты навыков; отмечается снижение иммунитета (часто болеющие дети, развитие дисбактериоза и т.д.).

Степени гипотрофии у детей до 12 лет (классификация Дж.Вателоу): по выраженности дефицита массы тела у детей различают гипотрофию I степени  (легкая, снижение веса на 10-20% от возрастной нормы при нормальном росте.), II  степени (средняя, снижение веса на 20-30% и отставание  в росте на 2-3см.) и III степени  (тяжелая, дефицит массы тела превышает 30 % от долженствующей по возрасту, отставание в росте на 7-10 см ). 

После 12 лет рассчитывается индекс массы тела (ИМТ), основные показатели которого представлены в табл.27. Центильные величины индекса приводятся в справочной литературе
.
Таблица 27
Оценка статуса питания у детей старше 12 лет по индексу массы тела 

	Оценка статуса питания
	Индекс массы тела

	Норма
	 19,5- 22,9

	Пониженное питание
	18,5-19,4

	Белково-энергетическая недостаточность

	1 степени
	17-18,4

	2 степени
	15-16,9

	3 степени 
	<15


Осложнения: инфекционная патология, рахит, анемия, неврологические нарушения.

Прогноз: зависит от причины гипотрофии, степени тяжести, условий среды и ухода. При алиментарных и алиментарно-инфекционных гипотрофиях прогноз, как правило, благоприятный. 
Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   гастроэнтеролог,  педиатр, невролог, окулист,  хирург, ортопед; антропометрические данные; измерение толщины подкожно-жировой складки, индексов упитанности; клинический анализ крови и биохимия крови; анализ мочи, копрограмма (количество непереваренного жира, дисбактериоз); иммунологическое обследование;  ЭКГ, УЗИ органов брюшной полости.

Показания для направления на МСЭ:   II - III степень тяжести гипотрофии (БКН).

Критерии инвалидности:  стойкие умеренные, выраженные нарушения  функций   пищеварительной системы и возможно, других функций, приводящие к ограничениям самообслуживания, обучения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах основывается на степени тяжести гипотрофии (белково-энергетической недостаточности), учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и тяжесть течения заболеваний, вызвавших гипотрофию (или БЭН), активность процесса, наличие и частота обострений, распространенность патологического процесса, включение органов-мишеней, необходимость подавления иммунитета, наличие осложнений.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
 представлена в табл.28.

Таблица 28
Ориентировочная Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	С незначительным нарушением функции пищеварения … (белково-энергетическая недостаточность) 1 степени (ИМТ 17,5-18,5)
	10-30

	С умеренным  нарушением функции пищеварения … при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 степени (ИМТ 16,0-17,5)
	40-60

	С выраженным  нарушением функции пищеварения …  при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 3 степени (ИМТ менее -16,0)
	70-80


Нарушения функции  пищеварительной системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), исходя из  количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: лечение основной причины гипоторофии (белково-калорийной недостаточности); диетотерапия, общеукрепляющая терапия, ферменто-витаминотерапия,  иммуномодуляторы, лечебная физкультура, физиотерапия,  массаж  и т.д.; лечение осложнений: выявление и лечение очагов инфекции, лечение дисбактериоза, анемии и т.д., при тяжелых формах гипотрофии – применение анаболических препаратов; реконструктивная хирургия: по показаниям; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Крона болезнь К 50 - хроническое воспалительное заболевание пищеварительного тракта, преимущественно толстой кишки, характеризующееся неуклонным прогрессированием процесса и развитием тяжелых осложнений. 

Этиология и патогенез: заболевание относят к мультифакториальным, полигенным; выявлены генетические маркеры предрасположенности - антигены HLA DR1, Drw5. В результате воздействия различных антигенов (антигены коровьего молока и других пищевых ингредиентов, инфекционные агенты (клостридии), лекарственные средства и др.) возникает иммунопатологический процесс (иммунокомплексный) в виде регионального волнообразно текущего первичного васкулита. При болезни Крона поражаются различные отделы пищеварительного тракта: слепая кишка, дистальные отделы подвздошной, левые отделы толстой кишки, тонкой кишки и даже пищевода, желудка и двенадцатиперстной кишки. Воспаление захватывает всю толщу кишки вплоть до серозного слоя, язвы всегда глубокие.  При болезни Крона вторично развивается синдром мальабсорбции. 

Клинические проявления в период обострения:  ощущение дискомфорта, тяжести в животе, вздутия, схваткообразная, различная по интенсивности  боль, диарея, кровотечение,  лихорадка, общая слабость,  анорексия, уменьшение массы тела.

Осложнения: анальные и перианальные поражения (свищи прямой кишки, абсцессы в параректальной клетчатке, анальные трещины), токсическая дилатация толстой кишки, кишечное кровотечение, перфорация, образование свищей, парапроктит и другие инфекционные осложнения вплоть до сепсиса; кишечная непроходимость, развитие остеопороза и остеомаляции и т.д.

Прогноз: неблагоприятный в отношении выздоровления.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   гастроэнтеролог,  педиатр, невролог, окулист,  хирург, ортопед; клинический анализ крови: явления  анемии лейкоцитоз с палочкоядерным сдвигом, увеличение СОЭ); биохимический анализ крови: повышение активности острофазных белков крови,  гипоальбуминемия, электролитные нарушения и т.д.; рентгенологическое исследование (сегментарное поражение с сужением кишки вплоть до стеноза); эндоскопические признаки; биопсия и гистологическое исследование.

Показания для направления на МСЭ: среднетяжелое и тяжелое течение заболевания, не ранее чем через 6 мес. после дебюта заболевания (после оценки эффективности базисной терапии – кортикостероидов, иммунодепрессантов, цитостатиков). 

Критерии инвалидности: стойкие умеренные и выраженные нарушения  функций   пищеварительной системы, приводящие к ограничениям самообслуживания, обучения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.29.

Таблица 29
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количествен-ная оценка (%)

	3.3.1.Раздел  «Болезнь Крона (регионарный энтерит), язвенный колит, другие неинфекционные гастроэнтериты и колиты»
	

	3.3.1.1.Незначительное нарушение функции пищеварения  - легкие проявления болезней – диарея (2-3 раза в день), при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 1 степени (ИМТ 17,5-18,5)
	10-30

	3.3.1.2.Умеренное нарушение функции пищеварения - среднетяжелые проявления болезней – частая диарея (4-6 раз в день), при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 степени (ИМТ 16,0-17,5)
	40-60

	3.3.1.3.Выраженное нарушение функции пищеварения  - тяжелые проявления – частая ежедневная (7-10 раз в день, в том числе ночная) диарея, выраженная анемия, при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 3 степени (ИМТ менее -16,0)
	70-80


Нарушения функции  пищеварительной системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия по показаниям: тяжелое кровотечение, перфорация кишки, токсический мегаколон, рецидивирующие тромбоэмболии, внекишечные проявления (гангренозная пиодермия) и рефрактерное к консервативной терапии течение заболевания; восстановительная терапия: диетотерапия  (стол N 4), при тяжелых формах - зондовое питание в сочетании с парентеральным введением аминокислотных смесей, альбумина, витаминов и т.д.; антидиарейная терапия,  эубиотики, ангиопротекторы; при среднетяжелом течении – препараты сульфасалазина или 5-аминосалициловой кислоты (дополнительно возможно применение ректальных форм этих препаратов); при тяжелом течении - кортикостероиды, препараты сульфасалазина или 5-аминосалициловой кислоты перорально; при рефрактерности к терапии кортикостероидами – циклоспорин; при тяжелом септическом течении парентеральное введение кортикостероидов и антибиотиков;  профилактика рецидивов: пероральный или ректальный прием сульфасалазина или 5-аминосалициловой кислоты; санаторно-курортное лечение в период ремиссии при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Колит язвенный хронический неспецифический К 51 - воспалительно-деструктивное поражение слизистой оболочки толстой кишки, имеющее хроническое течение с частыми рецидивами и нередко с тяжелыми осложнениями. Частота заболевания в России - 20 на 100000 населения, дети составляют примерно 10% всех, больных.

Этиология, патогенез: заболевание мультифакториальное, полигенное; характерна  генетическая предрасположенность (более частое выявление антигенов главного комплекса гистосовместимости В5, DR2) реализуется на уровне иммунной системы слизистой оболочки толстой кишки: в ответ на внешние агенты (антигены коровьего молока, инфекционные агенты, различные компоненты пищи, лекарства и т.д. возникает неконтролируемый гиперергический ответ, в основе которого лежат аутоиммунные реакции. Аутоагрессия поддерживает хронический, неуклонно прогрессирующий, воспалительный процесс с началом в прямой кишке с распространением в проксимальном направлении (проктит, проктосигмоидит, левосторонний колит, тотальный колит). По мере прогрессирования процесса появляются поверхностные эрозии, язвы различных размеров и разнообразной формы с образованием полипов. 

Клинические проявления: локальные симптомы – анорексия, стул с кровью, слизью и иногда с гноем, диарея, иногда – запор, боль в нижней части живота, вздутие живота; общие симптомы: повышение температуры, общая слабость и потеря в весе, глазные симптомы (иридоциклит, увеит, конъюктивит), боли в суставах, боли в мышцах.   

Осложнения: кишечное кровотечение; перфорация кишки, токсическая дилатация толстой кишки (токсический мегаколон), эндоректальные осложнения (анальные трещины, гнойный парапроктит, энкопрезприя тяжелом и длительно текущем процессе), инфекционные осложнения (гангренозная пиодермия, сепсис), иммунопатологические (первичный склерозирующий холангит, артрит, узловатая эритема, эндокардит, иридоциклит); малигнизация.

Прогноз: всегда серьезный, при панколите - неблагоприятный, летальность составляет около 2%.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   гастроэнтеролог,  педиатр, невролог, окулист,  хирург, ортопед; эндоскопическая диагностика; гистологическое исследование биоптата; ирригография в период ремиссии; биохимия крови (гипо-и диспротеинемия); клинический анализ крови (анемия, увеличение СОЭ).

Показания для направления на МСЭ, критерии инвалидности, особенности реабилитации - см. раздел «Болезнь Крона». 
Панкреатит хронический К 86.1 - воспалительно-дегенеративное заболевание поджелудочной железы, характеризующееся развитием фиброза паренхимы и функциональной недостаточности.

Этиология и патогенез: вирусные инфекции (вирусы эпидемического паротита, гепатита, инфекционного мононуклеоза, краснухи, ветряной оспы, герпеса, цитомегалии, кори, гриппа); бактериальные инфекции - псевдотуберкулез, дизентерия, сальмонеллез и т.д. Кроме того, причиной хронического панкреатита могут быть травматические повреждения поджелудочной железы в результате тупых травм живота; анатомические аномалии, изменения со стороны общего желчного протока и Фатерова соска, гельминтозы и патология гепатобилиарной системы, вызывающие обструктивные изменения; острые нарушения кровообращения, токсическое и аллергическое повреждение паренхимы поджелудочной железы и др. причины. Исход хронического панкреатита - склероз поджелудочной железы.

Клинические проявления: постоянная или приступообразная боль в эпигастральной области и левом подреберье после приема жирной или острой пищи, диспепсические явления (отрыжка, приступы тошноты, рвоты, метеоризм, урчание в животе,  понос или чередование запора и  поноса), анорексия, похудание. 

Различают три вида течения хронического панкреатита: легкое течение: частота обострений  1—2 раза в год,  длительность обострений до 2 недель;  функция железы не нарушена. УЗИ в норме; среднетяжелое течение: частота обострений  до 5 раз в год, длительность обострений до 1,5 мес., экскреторная функция нарушена (снижение секреции гидрокарбонатов, липазы, амилазы и трипсина), иногда латентно текущий диабет, УЗИ — признаки хронического холецистита; тяжелое течение: частота обострений  свыше 5 раз в год, длительность обострений до 3 мес., выраженное нарушение экскреторной функции, часто диабет. Прогрессирующее снижение массы тела;  УЗИ — осложнения хронического панкреатита (камни главного протока поджелудочной железы, кисты, кровотечения, тромбозы вен).

Осложнения: развитие инсулинзависимого сахарного диабета; формирование кисты поджелудочной железы, органического дуоденостаза, сужения и обтурациихоледоха, рубцового сужения в области Фатерова соска. 

Прогноз: как правило, благоприятный, зависит от тщательного соблюдения диеты и проведения противорецидивного лечения.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   гастроэнтеролог,  педиатр, невролог, окулист,  хирург, ортопед; клинический анализ крови: гипохромная анемия,  в период обострения - повышение СОЭ, лейкоцитоз и т.д.); биохимия крови (повышение уровня ферментов: амилазы, липазы, определение соотношения ингибитор/трипсин, проведение провокационных тестов с введением прозерина или приемом глюкозы); копрограмма (нейтральный жир); исследование содержания бикарбонатов и панкреатических ферментов в дуоденальном содержимом; определение эластазы в кале с использованиием моноклональных антител; УЗИ поджелудочной железы; компьютерная томография; ретроградная холангиопанкреатография.

Показания для направления на МСЭ: среднетяжелое (обострения до 4-5 раз в год) и  тяжелое течение (обострения свыше 5 раз в год) рецидивирующего и аутоиммунного хронического панкреатита с развитием гипотрофии (белково-калорийной недостаточности)  2 и 3 степени  (ИМТ менее 16,9). 

Критерии инвалидности:  стойкие умеренные и выраженные нарушения  функций   пищеварительной системы, приводящие к ограничениям самообслуживания, обучения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.30.

Таблица 30
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	3.4.1.Раздел Приобретенное отсутствие части пищеварительного тракта 
	

	3.4.1.1.Незначительное нарушение функции пищеварения  - легкие проявления болезней – диарея (2-3 раза в день), при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 1 степени (ИМТ 17,5-18,5)
	10-30

	3.4.1.2.Умеренное нарушение функции пищеварения - среднетяжелые проявления болезней – частая диарея (4-6 раз в день), при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 степени (ИМТ 16,0-17,5)
	40-60

	3.4.1.3.Выраженное нарушение функции пищеварения  - тяжелые проявления – частая ежедневная (7-10 раз в день, в том числе ночная) диарея, выраженная анемия, при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 3 степени (ИМТ менее -16,0)
	70-80


Нарушения функции  пищеварительной системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%), исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия при формировании кисты поджелудочной железы, органическом дуоденостазе, сужении и обтурации холедоха, рубцовом сужении в области Фатерова соска; восстановительная терапия: диетотерапия  (стол N 5), режимные мероприятия - ограничение физической нагрузки; заместительная терапия ферментами (панкреатин, панкурмен, мезим-форте, панзинорм и др.), антидиарейная терапия,  эубиотики, ангиопротекторы, фитотерапия и т.д.; физиотерапия (КВЧ, переменное магнитное поле, ультразвук); гипербарическая оксигенация; санаторно-курортное лечение в период ремиссии при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Целиакия (глютеновая болезнь, болезнь Ги-Гертенера-Гейбнера) К 90.0 - заболевание, обусловленное непереносимостью белков некоторых злаковых культур (глютен), токсическим, а затем атрофическим поражением слизистой оболочки тонкой кишки, вторичными дефицитными состояниями и эффективностью безглютеновой диеты. Частота в популяции колеблется от 1:300 до 1:3000; предполагается, что реальная частота целиакии выше имеющихся данных из-за несовершенных методов диагностики.

Этиология и патогенез: предполагается, что заболевание является наследственным: отсутствуют специфические ферменты протеазы и пептидазы в тонкой кишке, которые расщепляют глютен злаковых культур (пшеницы, ржи, овса). Энзимный дефект приводит к накоплению глютена и его метаболитов в кишечнике, оказывает токсическое воздействие на клетки тонкой кишки, в результате чего изменяется антигенная структура эпителиальных клеток, вырабатываются антитела на измененные антигены, запускается аутоиммунный механизм.

Клинические проявления:  синдром мальабсорбции  (частый жидкий стул сероватого цвета; полифекация, вздутие живота, заметное увеличение его размеров; метеоризм, непереносимость молочных продуктов, острые боли в животе, над пупком после еды), снижение аппетита, нарушение росто-весовых показателей. Со стороны других органов  и систем: остеопороз, остеомаляция, снижение мышечного тонуса; боли в костях;  головные боли, головокружение, повышенная утомляемость и слабость, атопический дерматит, нарушение сна,  раздражительность.
Осложнения: вторичная инфекция (чаще менингококковая и пневмококковая), высокий риск развития опухолей - лимфом (9-19%); кровотечения, остеопороз. 

Прогноз: при ранней диагностике и правильном лечении прогноз благоприятный, больные в основном социально адаптированы.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:   гастроэнтеролог, аллерголог-иммунолог,   педиатр, невролог, окулист,  хирург, ортопед.; клинический анализ крови: гемоглобин, эритроциты, лейкоцитарная формула и т.д.; биохимический анализ крови: иммуноглобулины (IgA-ARA, IgA-EMA), определение антиглиадиновых антител и антител к эндомизию; определение активности фермента транспептидазы в крови); копрограмма в динамике (стеаторея, повышение экскреции жирных кислот); анализ кала на скрытую кровь; фиброгастродуоденоскопия, дуоденоеюноскопия (обнаружение признаков атрофии слизитой оболочки); биопсия слизистой оболочки тонкой кишки (гистологическое подтверждение атрофических изменений).

Показания для направления на МСЭ: глубокие нарушения обменных процессов, отставание в физическом и психомоторном развитии более чем на 4 эпикризных срока,  состояния, не купируемые в течение 6 месяцев терапии (гипотрофия или белково-калорийная недостаточность 2-3 ст.)

Критерии инвалидности: стойкие умеренные и выраженные нарушения  функций   пищеварительной системы, возможно и других функций, приводящие к ограничениям самообслуживания, обучения, самостоятельного передвижения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах основывается на степени тяжести гипотрофии (белково-энергетической недостаточности), учитываются также и другие факторы патологического процесса: тяжесть течения  целиакии, активность процесса, наличие и частота обострений, распространенность патологического процесса, включение органов-мишеней, необходимость подавления иммунитета, наличие осложнений. Процентная оценка представлена в разделе «Болезнь Крона».

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: диетотерапия: питание с исключением из рациона глютенсодержащих продуков; медикаментозная терапия: ферменты, витамины, препараты железа и других микроэлементов; лечебная физкультура,  массаж; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
3.1.5 БОЛЕЗНИ ЭНДОКРИННОЙ СИСТЕМЫ

Адреногенитальный синдром Е 25.0, врожденная гиперплазия коры надпочечников (ВГКН) - группа наследственных заболеваний, обусловленных генетически детерминированным снижением активности одного из ферментов, участвующих в стероидогенезе.

Этиология и патогенез: наследование по аутосомно-рецессивному типу; при недостаточности фермента 21- гидроксилазы  (дефект гена 6-й хромосомы) развивается простая вирильная,  сольтеряющая  и  стертая формы синдрома. Недостаточность 11-гидроксилазы (дефект гена 8-й хромосомы) ведет к гипертензивной форме.   Снижение активности ферментов сопровождается дефицитом кортизола и альдостерона,  что ведет к избыточной секреции АКТГ и активации ренин-ангиотензиновой системы.

Формы адреногенитального синдрома у детей:  простая форма – внутриутробная гиперандрогенией (у новорожденных девочек - гипертрофия клитора, мошонкообразные половые губы, урогенитальный синус; у мальчиков — макрогенитосомия).  После рождения – ускорение темпов  физического развития и окостенения с ранним закрытием зон роста и длиной тела не более 150 см; сольтеряющая форма: гиперандрогенией и гиперпигментацией у новорожденных, развитие острой надпочечниковой недостаточности: недостаточное увеличение массы тела, ее уменьшение, срыгивания, рвота «фонтаном», диарея, полиурия, дегидратация, падение артериального давления, тахикардия, глухость сердечных тонов; стертая форма проявляется в препубертатном и пубертатном возрасте у девочек — ускорением физического развития и умеренной вирилизацией, у мальчиков протекает практически бессимптомно, но может приводить к олигоспермии и бесплодию; гипертензионная форма: с рождения отмечаются признаки внутриутробной гиперандрогении, хронической надпочечниковой недостаточности в сочетании с артериальной гипертензией, резистентной к гипотензивным препаратам. 

Осложнения: острая надпочечниковая недостаточность при любой форме, кровоизлияния в мозг при гипертензионной форме.

Прогноз: при простой форме - благоприятный при раннем начале лечения ;при гипертензионной и сольтеряющей формах - прогноз серьезный за счет развития осложнений. 

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов:  эндокринолог, педиатр,  невролог, хирург, ортопед, окулист  и т.д.; неонатальный скрининг дефицита 21-гидроксилазы (уровень 17-гидроксипрогестерона); гормонограмма: кортизол, альдостерон в крови, уровень АКТГ и ренина плазмы; определение промежуточных продуктов синтеза стероидов коры надпочечников в сыворотке крови: 17- гидроксипрогестерон при недостаточности 21-гидроксилазы (выше 12 нмоль/л в сыворотке крови) и 11- дезоксикортизол при недостаточности 11-гидроксилазы (выше 35 нмоль/л); исследование 17- кетостероидов и 17- оксикортикостероидов в моче; рентгенограмма кисти (определение “костного возраста”); электролиты сыворотки крови (гиперкалиемия, гипонатриемия, гипохлоремия при сольтеряющей форме), уровень глюкозы; определение генетического пола ребенка (половой хроматин, кариотип); молекулярно-генетическая диагностика (выявление в клетках больного дефектного гена); ЭКГ, при необходимости суточное мониторирование ритма и артериального давления. 

Показания для направления на МСЭ: гипертензионная  и сольтеряющая формы хронической надпочечниковой недостаточности, отсутствие компенсации заболевания на фоне проводимой  гормональной терапии, риск развития жизнеугрожающих состояний при кризах острой надпочечниковой недостаточности

Критерии инвалидности: стойкие умеренные нарушения  функций эндокринной системы и метаболизма, приводящие к ограничениям самообслуживания, обучения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.31.

Таблица 31
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	11.4.6.Раздел  «Врожденная гиперплазия надпочечников»
	

	11.4.6.1.Вирильная и гипертоническая формы
	10

	11.4.6.2.Сольтеряющая форма с редкими кризами
	30

	11.4.6.3.Сольтеряющая форма с частыми кризами
	50


Нарушения функции эндокринной системы и метаболизма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%).

Кодировка по МКФ: b540-b559 функции, относящиеся к метаболизму и эндокринной системе.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: заместительная медикаментозная терапия: применение глюкокортикоидов, подавляющих гиперсекрецию АКТГ и нормализующих выработку андрогенов надпочечниками (преднизолон, кортизон, дексаметазон, гидрокортизон); при и сольтеряющей форме: назначение  минералокортикоидных препаратов (кортинефф); дополнительно вводят в рацион избыточное количество поваренной соли - до 2 г в сутки; физиотерапия, лечебная физкультура, массаж; контролем терапии служит нормализация физического и полового развития, скорости нарастания “костного возраста”, уровня электролитов крови, суточной экскреции 17-КС; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Гипотиреоз врожденный Е 03.1 - группа заболеваний врожденного, либо наследственного генеза, сопровождающихся сниженной продукцией тиреоидных гормонов. Частота у детей: 1:1700-5500 новорожденных, девочки болеют в 2 раза чаще мальчиков. 

Этиология и патогенез: врожденная патология при нарушении внутриутробного развития плода и поражения зачатка щитовидной железы на 4-9 неделе беременности (аплазия, гипоплазия щитовидной железы   с эктопией в корень языка, трахею, на переднюю поверхность шеи). В меньшинстве случаев - генный дефект синтеза тиреоидных гормонов или тканевых рецепторов к ним с аутосомно-рецессивным типом наследования. Недостаток тиреоидных гормонов ведет к уменьшению количества нейронов, нарушению миелинизации нервных волокон, снижению образования нейропептидов, моноаминов, что ведет к угнетению функции ЦНС.  Эти изменения необратимы или почти необратимы при позднем (после 4-6 недельного возраста) начале лечения. 
Клиническая картина: новорожденность: позднее отпадение пуповинного остатка, сонливость, адинамия, трудности при вскармливании (вялое сосание, сниженный аппетит, апноэ, цианоз при кормлении), шумное, стридорозное  носовое дыхание, эпизоды апноэ, запоры, вздутие живота, гипотермия до 35 градусов, кожа сухая, грубая; роднички больших размеров, брадикардия и приглушенность тонов сердца, муцинозный отек мышц.  Полного развития симптомы заболевания достигают к 3-6-месячному возрасту: отставание  в росте и весе, телосложение диспропорциональное, язык утолщенный, не помещается во рту; границы сердца расширены, тоны глухие, систолический шум, брадикардия, артериальное давление снижено; живот вздут, запоры; кожа сухая, холодная; психомоторное развитие резко задержано, ребенок вялый, сонливый, адинамичный, некоммуникабельный.  

Осложнения: задержка психомоторного развития до 1 года; после 1 года - интеллектуальный дефект разной степени выраженности.

Прогноз: при врожденном гипотиреозе - как правило, благоприятный, если заболевание диагностировано рано и проводится адекватная заместительная терапия; при начале лечения врожденного гипотиреоза после 4-6-недельного возраста прогноз для умственного развития сомнительный. 

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: эндокринолог, педиатр, невролог, хирург, ортопед, окулист, психиатр и т.д.; скрининг-тест по определению ТТГ и Т4 в эритроцитах капиллярной крови новорожденного на 3-5 день жизни; определение уровня гормонов: тиреотропного (ТГГ) - уровень повышен; тироксина (Т4) и трийодтиронина (ТЗ) - уровень снижен; ЭКГ (снижение вольтажа QRS, брадикардия); ультрасонография или сканирование щитовидной железы; рентгенологическое исследование лучезапястных суставов (задержка темпов окостенения); ЭПО с оценкой состояния психических процессов и интеллекта. 
Показания для направления на МСЭ: умеренные и выраженные нарушения психических функций (умственная отсталость различных степеней). 

Критерии инвалидности: стойкие умеренные и выраженные нарушения  функций    эндокринной системы и метаболизма, психической функции, и возможно, сердечно-сосудистой системы, нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, приводящие к ограничениям самообслуживания, обучения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.32.

Таблица 32
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	11.1.2.Раздел «Другие формы гипотиреоза; Врожденный гипотиреоз с зобом или без зоба»
	

	11.1.2.1.Протекающий с незначительно выраженными нарушениями психических функций 
	30

	11.1.2.2.Протекающий с умеренно выраженными нарушениями психических функций 
	40-60

	11.1.2.3.Протекающий с выраженными нарушениями психических функций 
	70-80

	11.1.3.Раздел «Уточненные и неуточненные гипотиреозы, манифестные, в зависимости от степени выраженности осложнений со стороны других органов и систем организма»
	

	11.1.3.1.Протекающий с незначительно выраженным нарушением кардиоваскулярной системы (коронарная, сердечная недостаточность, нарушения ритма и проводимости, гидроперикард)
	20

	11.1.3.2.Протекающий с умеренно выраженным нарушением кардиоваскулярной системы (коронарная, сердечная недостаточность, нарушения ритма и проводимости, гидроперикард)
	40-60

	11.1.3.3.Протекающий с выраженным нарушением кардиоваскулярной системы (коронарная, сердечная недостаточность, нарушения ритма и проводимости, гидроперикард)
	70-80

	11.1.3.4. с незначительно выраженной патологией мышечной ткани (миопатия) и нервной системы (нейропатия), приводящей к незначительно выраженным статодинамическим нарушениям
	20-30

	11.1.3.5.Протекающий с умеренно выраженной патологией мышечной ткани (миопатия) и нервной системы (нейропатия), приводящей к умеренно выраженным статодинамическим нарушениям
	40-60

	11.1.3.6.Протекающий с выраженной патологией мышечной ткани (миопатия) и нервной системы (нейропатия), приводящей к выраженным статодинамическим нарушениям
	70-80

	11.1.3.7.Протекающий с незначительно выраженными нарушениями психических функций (незначительно выраженные астенический и астено-невротический сидром с легкими когнитивными нарушениями) 
	30

	11.1.3.8.Протекающий с умеренно выраженными нарушениями психических функций (умеренно-выраженные астено-невротический, астено-органический синдром со стойкими когнитивными и аффективно-волевыми нарушениями)
	40-60


Нарушения функции расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%).

Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций, обусловленных патологией щитовидной железы производится с учетом того, что данная патология хорошо поддается лечению современными лекарственными препаратами и, как правило, не приводит к стойкому  нарушению функций организма. К умеренным нарушениям функций могут приводить осложнения заболеваний щитовидной железы, оценка выраженности которых проводится только после достижения компенсации основного заболевания.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: пожизненная заместительная терапия с момента установления диагноза независимо от возможности лабораторного подтверждения (допускается лечение exjuvantibus с периода новорожденности до 1-2-летнего возраста с последующей отменой препаратов и обследования): назначение L-тироксина с контролем терапии по уровню ТТГ (не выше 8,0 мкЕД/мл для ребенка 1 года жизни), нормализации биохимических показателей,  физиологической динамики роста, нормализации “костного возраста”, активного поведения ребенка; лечебная физкультура, массаж; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний по заключению врачебной комиссии.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Диабет сахарный Е 10 - заболевание, развивающееся вследствие относительной или абсолютной недостаточности инсулина, приводящей к нарушению утилизации углеводов, жирового и белкового обмена, проявляющееся хронической гипергликемией и поражением сосудов, характеризующееся избыточным выделением мочи с повышенным содержанием сахара. Различают инсулинзависимый (ИЗСД) и инсулиннезависимый сахарный диабет (ИНЗСД). В детском возрасте преимущественен диабет I типа. Заболеваемость у детей составляет в среднем 30:100000  населения. Сахарный диабет у детей чаще выявляется в возрасте от 6 до 14 лет.

Этиология и патогенез. Основной причиной диабета 1 типа считают аутоиммунное поражение клеток островкового аппарата поджелудочной железы со снижением выработки инсулина. 

Клиническая картина сахарного диабета I типа характеризуется триадой «больших» симптомов — жаждой, полиурией, снижением массы тела. 

Степени тяжести сахарного диабета 1 типа: 

Легкое течение: отсутствует кетоз, гликемия  натощак — 7,5 ммоль/л, суточная глюкозурия не более 110 ммоль/л; возможны  начальные проявления микроангиопатии: преходящая нейропатия и нефропатия I ст.  макрососудистые осложнения отсутствуют. Могут быть установлены минимальные функциональные нарушения поджелудочной железы.
Средняя степень тяжести: наблюдается кетоацидоз  без прекомы и комы, гипогликемические состояния (1-2 раза в месяц); гликемия  натощак не превышает 14 ммоль/л, суточная глюкозурия не более 220 ммоль/л,  отмечается ретинопатия I-II ст., нефропатия II-IIT ст., периферическая  нейропатия без выраженного болевого синдрома и трофических язв.

Тяжелое течение: часто возникает кетоацидоз, гипогликемические состояния (более 2 раз в месяц), имеется склонность к  коматозным состояниям. Гипергликемия превышает 14 ммоль/л, глюкозурия —  отсутствует или выше 220 ммоль/л, Осложнения: ретинопатия II-III ст., нефропатия  IV-V ст., гангрена нижних конечностей, нейропатия, энцефалопатия II-III ст.  

Критерии компенсации углеводного обмена при инсулинзависимом сахарном диабете: компенсация: концентрация гликированного гемоглобина 5-6,5 %, гликемия натощак  менее 5-6   ммоль /л;  субкомпенсация: концентрация гликированного гемоглобина 6,5-7,5 %, гликемия натощак  6, 1- 6,5  ммоль /л; декомпенсация: концентрация гликированного гемоглобина более 7,5 %, гликемия натощак более 6,5  ммоль /л;
Осложнения: диабетический кетоацидоз и кетоацидотическая кома, гипогликемия (снижение глюкозы ниже 3 ммоль/л); жировой гепатоз; диабетическая микроангиопатия (диабетические нефропатия, ретинопатия, ангиопатия нижних конечностей, артропатия, энтеропатия, полинейропатия, энцефалопатия); синдром Мориака (хроническая недостаточность инсулина, приводящая к умеренной гипергликемии с задержкой роста, полового созревания и ранним сосудистым осложнениям); синдром Сомоджи (хроническая передозировка инсулина: умеренная гипогликемия приводит к повышению аппетита, ускорению роста, ожирению по кушингоидному типу, гепатомегалии, склонности к кетоацидозу и гипогликемическим состояниям ночью и утром, раннее развитие микроангиопатии); липодистрофии в местах инъекций инсулина.

Прогноз: неблагоприятный в отношении выздоровления, однако возможна стойкая компенсация, которую у детей трудно достигнуть; прогноз значительно ухудшается при наличии осложнений.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: эндокринолог, педиатр,  невролог, хирург, ортопед, окулист, по показаниям – нефролог, кардиолог  и т.д.; клинический анализ крови; общий анализ мочи с определением ацетона и сахара  в моче; при нефропатии — проба Зимницкого и Реберга, определение суточной 
протеинурии и микроальбуминурии, определение содержания глюкозы крови натощак, через 2 часа после еды, среднесуточный уровень глюкозы плазмы  (ССГП), гликемический профиль; биохимический анализ крови (протеинограмма, липидограмма, показатели азотного обмена, электролиты сыворотки); определение уровня инсулина  в крови или С-пептида; определение уровня гликозилированного гемоглобина; обнаружение антител к бета-клеткам островков поджелудочной железы; УЗИ поджелудочной железы, органов брюшной полости  - по показаниям; ЭКГ, ЭХО-КГ с допплером, суточное мониторирование ЭКГ и артериального давления, РЭГ - по показаниям; электромиография по показаниям; заключения специалистов: эндокринолог, педиатр,  невролог, хирург, ортопед, окулист, по показаниям – нефролог, кардиолог  и т.д.

Показания для направления на МСЭ: инсулинзависимый сахарный диабет с лабильным  течением при любой степени тяжести с  опасностью возникновения жизнеугрожающих состояний  (гипогликемия, кетоацидоз); возможно проведение 72-часового постоянного мониторирования глюкозы; отсутствие компенсации на фоне проводимой заместительной инсулинотерапии (по уровню гликированного гемоглобина); при отсутствии компенсации инсулинзависимого сахарного диабета и развитии осложнений (ретинопатия, катаракта, дистальная сенсо-моторная и автономная невропатия, нефропатия и т.д.)

Критерии инвалидности: наличие стойких умеренных и выраженных нарушений функций эндокринной систем и метаболизма, психических,  нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) и сенсорных функций, функций мочевыделительной и иммунной систем,  приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.33.

Таблица 33
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	11.2.1.Раздел   «Инсулинозависимый сахарный диабет, Инсулинонезависимый сахарный диабет»
	

	11.2.1.1.Сахарный диабет с легкими гипогликемическими состояниями любой частоты с симптомами (предвестниками)
	10-20

	11.2.1.2.Сахарный диабет с редкими бессимптомными   гипогликемическими состояниями (1-2 эпизода в течение 72-х часового постоянного подкожного мониторирования глюкозы) в сочетании с КАН≥4 баллов
	30

	11.2.1.3.Сахарный диабет с частыми бессимптомными гипогликемическими состояниями (3 и более раз в течение 72-х часового постоянного подкожного  мониторирования глюкозы) в сочетании с КАН ≥ 4 баллов и сахарный диабет с тяжелыми гипогликемическими состояниями (симптомными) частыми (1-2 раза в месяц) сопровождающиеся интеллектуально-мнестическими нарушениями умеренной степени выраженности
	40-60

	11.2.2.Раздел «Сахарный диабет с поражением почек - диабетическая нефропатия (в зависимости от степени нарушения функции выделения)»
	

	11.2.2.1.Диабетическая нефропатия, стадия микроальбуминурии, ХБП 1 стадии, ХПН 0 или 1 стадии 
	10-20

	11.2.2.2Диабетическая нефропатия, стадия микро-альбуминурии или протеинурии, ХБП 2, 3а стадии, ХПН 0 или 1 стадии
	30

	11.2.2.3.Диабетическая нефропатия, стадия протеинурии, ХБП 3б, 4 стадии, ХПН 2 стадии
	40-60

	11.2.2.4.Диабетическая нефропатия, ХБП 5 стадии, ХПН 3 стадии при проведении адекватной эффективной заместительной почечной терапии (гемодиализ, перитонеальный диализ, трансплантация почки) при отсутствии других тяжелых осложнений диабета и проводимой терапии   
	70-80

	11.2.2.5.Диабетическая нефропатия, ХБП 5 стадии, ХПН 3 стадии при отсутствии (невозможности проведения) или неэффективности проводимой терапии, а также при наличии  множественных тяжелых осложнений диабета и\или проводимой терапии   
	90-100

	11.2.3.Раздел  «Сахарный диабет с поражением глаз - диабетическая ретинопатия, катаракта (в зависимости от степени нарушения зрительных функций (острота зрения, наличие скотом после лазеркоагуляции сетчатки)»
	

	11.2.3.1.Диабетическая ретинопатия непролиферативная (микроаневризмы, мелкие интраретинальные кровоизлияния, отек сетчатки, твердые и мягкие экссудативные очаги, макулопатия (экссудативная, ишемическая, отечная) с остротой зрения (монокулярно, лучше видящим глазом с коррекцией) >0,3 и/или сужение полей зрения периферически по радиусу от точки фиксации до 40 градусов
	10-30

	11.2.3.2.Диабетическая ретинопатия непролиферативная или препролиферативная (присоединение венозных аномалий – четкообразность, извитость, колебание калибра, множество мягких и твердых экссудатов, интраретинальные микрососудистые аномалии, более крупные ретинальные геморрагии) или пролиферативная (неоваскуляризация диска зрительного нерва и/или других отделов сетчатки, ретинальные, преретинальные и интравитеральные кровоизлияния/гемофтальм, образование фиброзной ткани в области кровоизлияний и по ходу неоваскуляризации)  и/или макулопатия с остротой зрения (монокулярно, лучше видящим глазом с коррекцией) более 0,1 до 0,3 и/или сужение полей зрения периферически по радиусу от точки фиксации менее 40 градусов, но шире 20 градусов
	40-60

	11.2.3.4.Диабетическая ретинопатия непролиферативная или пре/пролиферативная или терминальная (неоваскуляризация угла передней камеры глаза, ведущая к возникновению вторичной рубеозной глаукомы; образование витреоретинальных шварт с тракционным синдромом, приводящим к отслойке сетчатки) и/или макулопатия  с остротой зрения (монокулярно, лучше видящим глазом с коррекцией) 0,1-0,05 и/или сужение полей зрения периферически по радиусу от точки фиксации равно или менее 20 градусов, но шире 10 градусов
	70-80

	11.2.3.5.Диабетическая ретинопатия пролиферативная и/или терминальная и/или макулопатия  с остротой зрения (монокулярно, лучше видящим глазом с коррекцией) 0-0,04 и/или сужение полей зрения периферически по радиусу от точки фиксации 10 - 0 градусов
	90-100

	11.2.4.Раздел  «Сахарный диабет с неврологическими осложнениями (диабетическая типичная дистальная сенсо-моторная и автономная невропатия)»
	

	11.2.4.1.Незначительно/умеренно выраженная дистальная сенсорная и сенсо-моторная полиневропатия
	10-20

	11.2.4.2.Незначительно/умеренно выраженная дистальная сенсорная и сенсо-моторная полиневропатия с умеренно выраженным хроническим болевым синдромом
	30

	11.2.4.3.Выраженная сенсо-моторная невропатия с наличием пареза стоп и/или с нарушением равновесия, и/или с формированием высокого риска развития рецидива язвы стопы и/или с выраженным хроническим болевым синдромом
	40-60

	11.2.4.4.Кардиальная автономная нейропатия ≥ 4 балла
	10-30

	Кардиальная автономная нейропатия ≥ 7 балла при наличии удлиненного интервала QT ≥ 440 мсек  
	30

	11.2.6.Раздел «Сахарный диабет с другими уточненными осложнениями (диабетическая нейро-остеоартропатия (Шарко)»
	

	11.2.6.1.Незначительно выраженная деформация одной или обеих стоп вследствие диабетической нейро-остеоартропатии с незначительными статодинамическими нарушениями
	30

	11.2.6.2.Умеренно выраженная деформация одной или обеих стоп вследствие диабетической нейро-остеоартропатии с умеренными статодинамическими нарушениями
	40-60

	11.2.6.3.Значительно выраженная деформация одной стопы вследствие диабетической нейро-остеоартропатии в сочетании с ампутацией другой конечности
	70-80

	11.2.7.Раздел «Сахарный диабет с множественными осложнениями»
	

	11.2.7.1.С незначительно выраженным множественным нарушением функций органов и систем организма
	10-30

	11.2.7.2.С умеренно выраженным множественным нарушением функций органов и систем организма
	40-60

	11.2.7.3.С выраженным множественным нарушением функций органов и систем организма
	70-80

	11.2.7.4.Со значительно выраженным множественным нарушением функций органов и систем организма
	90-100

	11.2.8.Раздел «Различные формы синдрома диабетической стопы на фоне диабетической периферической невропатии и/или макроангиопатии»
	

	11.2.8.1.Хронический язвенный дефект после заживления или ампутации на уровне стопы с деформацией и формированием зоны высокого риска рецидива язвы стопы
	40

	11.2.8.2.Хронический рецидивирующий язвенный дефект одной или обеих стоп
	50

	11.2.8.3.Состояние после ампутации на уровне одной или обеих стоп (уровень метатарзальный, Лисфранка, Шопара или другие атипичные формы), ампутаций пальцев стоп, сопровождающееся формированием зон высокого риска формирования язвенных дефектов и/или наличия хронических рецидивирующих язвенных дефектов с умеренным нарушением статодинамических функций
	60


Нарушения функции расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%) или значительно выраженные (90-100%).

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: медикаментозная заместительная терапия: инсулинотерапия (препараты короткого и пролонгированного действия); обучение  постоянному самоконтролю детей  и родителей навыкам контроля глюкозурии и гликемии с помощью специальных тест-наборов; диетотерапия: исключение легкоусвояемых углеводов с заменой их на углеводы с большим содержанием клетчатки, фиксированное по времени и количеству распределение углеводов в течение суток в зависимости от получаемого инсулина; лечебная физкультура; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
*************************************************************************

*Примечание от astra71 (администратора сайта www.invalidnost.com):

На практике - при проведении МСЭ лицам до 18 лет, страдающим сахарным диабетом и находящимся на инсулинотерапии применяется отличный от приведенного в данном методическом пособии подход.

Вызвано это тем, что уже ПОСЛЕ издания этого методического пособия вышло информационно-методическое письмо ФБМСЭ:

Методическое письмо ФГБУ ФБ МСЭ Минтруда России от 17.04.2015 № 2720/2015 

в котором сказано следующее - цитирую:

...при сахарном диабете 1 типа у детей (далее СД) имеют место следующие клинико-функциональными характеристиками заболевания:

- длительное латентное (скрытое) течение заболевания. СД продолжительное время может не диагностируется у детей и только после гибели большей части островкового аппарата поджелудочной железы, развивается кетоацидоз (гипергликемия, глюкозурия);

- для детского возраста при сахарном диабете не характерно наличие макрососудистых осложнений;

- дети младшего, дошкольного и младшего школьного возраста в большинстве случаев не могут самостоятельно, без помощи взрослых, осуществлять контроль над заболеванием (контролировать уровень гликемии, считать хлебные единицы, вводить инсулин и при необходимости добавлять единицы инсулина к рассчитанной дозе, подсчитывать необходимую дозу инсулина), т.е. дети нуждаются в регулярной частичной или постоянной помощи взрослого и именно этим обусловлено установление категории «ребенок-инвалид» в указанном возрасте.

В старшем школьном возрасте в большей степени следует учитывать другие особенности: обученность контролю над заболеванием, дозу инсулина, степень компенсации.

Краткий смысл вышеприведенной цитаты:

Детям младшего, дошкольного и младшего школьного возраста, страдающим сахарным диабетом и находящимся на инсулинотерапии - инвалидность следует устанавливать НЕЗАВИСИМО от размера % по Приложению к Приказу Минтруда России № 664н от 29.09.2014г., обосновывая ее наличием у больных этой возрастной группы ОЖД к самообслуживанию.

В самом письме не содержится четкого разграничения этих возрастных категорий по годам. 

До выхода в свет этого письма - инвалидность в таких случаях устанавливалась в разных регионах по-разному, обычно - до 14 лет (реже - до 12 лет). 

Согласно Малой медицинской энциклопедии: 

Школьный возраст — период жизни с 6—7 до 17—18 лет. 

Условно выделяют младший школьный возраст (до 11 лет) и старший (с 12 лет).

Исходя из вышеизложенного - с уверенностью можно говорить о БЕЗУСЛОВНОЙ необходимости установления категории "ребенок-инвалид" детям в возрасте до 11 лет включительно (находящимся на инсулинотерапии).

С 12 до 13 лет - подход индивидуальный - в зависимости от умения ребенка самостоятельно рассчитывать дозировку инсулина.

С 14 лет - инвалидность НЕ устанавливается только на основании нуждаемости больного в инсулинотерапии.

С 14 лет - инвалидность устанавливается в соответствии с критериями, изложенными в настоящем методическом пособии (т.е. - в зависимости от степени тяжести осложнений сахарного диабета).

Обращаю внимание также на то, что в соответствии с пунктом 7 Приказа МТСР РФ от 11 октября 2012 г. N 310н: 

7. Федеральное бюро выполняет следующие функции: 

и) оказывает методологическую и организационно-методическую помощь главным бюро, обеспечивает единообразное применение законодательства Российской Федерации в области социальной защиты инвалидов в установленной сфере деятельности... 

Как следует из вышеизложенного - ФБМСЭ имеет право давать разъяснения по практическому применению положений действующего законодательства, регламентирующего порядок и условия признания лица инвалидом.

Именно поэтому положения Методических писем ФБМСЭ следует считать приоритетными по отношению к положениям данного методического пособия.
***************************************************************************
Иценко-Кушинга болезнь Е 24.0 - заболевание, обусловленное поражением межуточно-гипофизарной области, сопровождающееся нарушением функции надпочечников и других эндокринных желез.

Этиология и патогенез: может быть АКТГ-зависимым,  (избыточная стимуляция коры надпочечников  адренокортикотропным гормоном) при черепно-мозговых или  психические травмах, интоксикациях, нейроинфекциях, аденомах или  карциномах коры одного из надпочечников и т.д. 
Клиническая картина: ожирение с преимущественным отложением жира в области  лица (лунообразное лицо), шеи и туловища, розовые стрии в области живота,  бедер, ягодиц (атрофические процессы в коже), гипертрихоз и угри. Со стороны сердечно-сосудистой системы: артериальная гипертензия, сердечная  недостаточность и снижением толерантности к физическим нагрузкам.  Развивается остеопороз, преимущественно поражаются  ребра, кости черепа и таза; наблюдается атрофия мышц.  Развиваются сахарный диабет или снижение толерантности к глюкозе, нарушения  половой функции (аменорея, импотенция, бесплодие).

Классификация: по характеру течения: прогрессирующее (нарастание симптомов и осложнений в течение нескольких месяцев); торпидное (симптомы развиваются в течение  нескольких лет); по фазам заболевания: активная (прогрессирование клиники и увеличение в крови уровня АКТГ и/или кортизола); неактивная (клиническая и лабораторная  стабилизация); по формам (степени) тяжести: стертая форма — легкие или умеренные  симптомы заболевания при сохранном менструальном цикле и отсутствии  импотенции; ожирение II ст. с умеренно выраженным перераспределением жира,  артериальная гипертензия до 140/100 мм рт. ст., начальный остеопороз, содержание 17-ОКС и кортизола плазмы и экскреция 17-ОКС с мочой несколько  повышены или на верхней границе нормы, умеренное снижение (повышение)  концентрации АКТГ; выраженная форма – яркая клиническая картина при отсутствии осложнений,  ожирение III ст., артериальная гипертензия до 160 /110мм рт. ст., начальная  стероидная кардиомиопатия, сахарный диабет, нарушения половой функции,  выраженный остеопороз, содержание 17-ОКС и кортизола плазмы и экскреция  17-ОКС с мочой повышено, значительное снижение (повышение) концентрации  АКТГ; осложненная форма – наличие тяжелых осложнений, выраженная атрофия мышц,  сахарный диабет с осложнениями, спонтанные переломы позвонков, чаще в  грудном и поясничном отделах, кардиомиопатия и СН III и IV ст. по NYHA,  нeйроофтальмологические нарушения и органические изменения ЦНС, содержание  17-ОКС и кортизола в плазме и экскреция 17-ОКС с мочой значительно повышены,  значительное снижение (повышение) концентрации АКТГ.

Прогноз: сомнительный или неблагоприятный, хотя редко возможны спонтанные ремиссии. 

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: эндокринолог, педиатр, невролог, хирург, ортопед, окулист, по показаниям – кардиолог  и т.д.; клинический анализ крови (полицетемия, повышенное содержание гемоглобина); биохимический анализ крови (повышение холестерина, кальция); определение уровня концентрации АКТГ и кортизола в плазме крови; определение в моче 17-кетостероидов и 17-оксикортикостероидов; сахарная кривая (диабетический тип); для диагностики опухоли надпочечников: пробы с  дексаметазоном и метопироном; рентгенограмма костного скелета (позвоночника - остеопороз); рентгенография турецкого седла, пневмосупраренография; УЗИ и сканирование надпочечников (с  131J-холестерином); КТ и ЯМР черепа и области надпочечников.

Показания для направления на МСЭ: стойкая резистентная к терапии артериальная гипертензия; избыток массы тела (ожирение 3-4 степени); наличие множественных осложнений (вторичный сахарный диабет, остеопороз, органическое поражение ЦНС, нейроофтальмологические заболевания и т.д.); выраженная активность процесса несмотря на проводимую терапию. 

Критерии инвалидности:  наличие стойких умеренных и выраженных нарушений функций эндокринной систем и метаболизма,  нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических), психических, сенсорных функций, приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения и др., определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.34.

Таблица 34
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	11.4.5.  «Болезнь и синдром Иценко-Кушинга»
	

	11.4.5.1.Гиперкортицизм тяжелого течения или в ряде случаев - средней тяжести при выраженной активности процесса
	40-60

	11.4.5.2.При тяжелой форме болезни и синдрома Иценко-Кушинга с множественными тяжелыми осложнениями
	70-80


Нарушения функции расцениваются как стойкие умеренные (40-60%) и выраженные (70-80%).  

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: показания - аденома гипофиза и наличие осложнений (нефролитиаз, нефрокальциноз, компрессионные переломы позвоночника и т.д.); при невозможности оперативного лечения – лучевая терапия (дистанционное облучение гипоталамо-гипофизной области); восстановительная терапия: препараты, блокирующие синтез кортизола (хлодиган, метопирон) и 
нарлодел (уменьшает секрецию АКТГ); лечение артериальной гипертензии, сахарного диабета, инфекций, половые гормоны при гипогенитализме и анаболические при остеопорозе; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
Нанизм гипофизарный (нанизм гипоталамический, гипопитуитаризм) Е 23.0 - заболевание, характеризующееся низким ростом, обусловленным недостаточностью соматотропного гормона (СТГ). Частота колеблется от 1:3000-5000 до 1:30000 населения, у мальчиков и девочек встречается одинаково часто.

Этиология и патогенез: приобретенный гипопитуитаризм: деструктивные изменения в гипоталамусе или гипофизе в результате травмы, в том числе родовой, кровоизлияния, гипоксии, хирургические повреждения,  краниофарингиома и  другие опухоли или инфильтративные и инфекционные заболевания головного мозга (гистиоцитоз X, саркоидоз, гемохроматоз, туберкулез, токсоплазмоз, вирусный или бактериальный менингоэнцефалит, аутоиммунный гипофизит), а также патологические процессы в ЦНС, возникающих в результате облучения головы и шеи, последствий химиотерапии. Периферическая резистентность к СТГ наблюдается при нанизме Ларона (аутосомно-рецессивное заболевание, развивающееся в результате мутации СТГ-рецепторного гена).

Врожденный гипопитуитаризм может быть также наследственным (наследственно обусловленное поражение гена гормона роста и мутация СТГ-либерин-рецепторного гена) и истинно врожденным при пороках развития гипоталамо-гипофизарной системы.  Во всех случаях недостаточность СТГ приводит к снижению синтеза соматомединов, в результате чего резко задерживается рост скелета, мышц, внутренних органов, снижается их функция, а также утилизация глюкозы, тормозится липолиз, глюконеогенез. Снижение секреции гонадотропинов, ТТГ, АКТГ или соответствующих либеринов приводит к снижению функции щитовидной железы, надпочечников, половых желез. 

Клиническая картина: наследственно обусловленный гипопитуитаризм  - рост ребенка при рождении средний, задержка роста у детей отмечается к концу 1-го года, у части — к 2—4-летнему возрасту; характерный внешний вид: инфантильное телосложение, круглая голова, широкое лицо,  седловидный нос, короткая шея, маленькие кисти и стопы;  закрытие родничков задерживается до 2—3 лет, нижняя челюсть и подбородок недоразвиты, прорезывание зубов задерживается; кожа сухая, дряблая, подкожный жировой слой развит избыточно, распределен по женскому типу, вторичные половые признаки в пубертатном возрасте отсутствуют. Тенденция к гипотонии, по утрам бывают гипогликемические состояния. Дети имеют нормальный интеллект.  

Приобретенные формы гипофункции гипофиза развиваются в любом возрасте, чаще в периоде новорожденности, ведущим симптомом может быть неонатальная гипогликемия: рост ребенка при рождении средний, низкорослость выявляется через 1—2 года после начала заболевания, инфантильные пропорции тела, половое созревание не наступает (или регрессирует), иногда появляются симптомы несахарного диабета. 

Осложнения: задержка роста, несахарный диабет, гипофункция других желез внутренней секреции.

Прогноз: как правило, благоприятный, зависит от сроков начала лечения — терапия, начатая до 5—7 лет, позволяет ребенку адекватно развиваться и достичь социально приемлемого роста: 160—165 см; начало терапии в 10—12 лет не дает такого положительного результата.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: эндокринолог, педиатр, невролог, хирург, ортопед, окулист, по показаниям – кардиолог  и т.д.; антропометрия (задержка роста ниже 3-го центиля со значительным, пропорциональным степени низкорослостн, отставанием «костного возраста»); рентгенологическое исследование кисти (отставание «костного возраста») и черепа (при подозрении на опухоль, инфильтративный процесс или порок развития), в том числе  КТ, МРТ головного мозга; исследование содержания гормонов в крови (СТГ ниже 7—10 нг/л в любой пробе крови, а также после двух провокационных тестов - с физической нагрузкой, инсулином, клофелином, дофамином; ИРФ-I и его реакция на введение СТГ помогают вывить наличие периферической резистентности к СТГ; содержание ЛГ, ФСГ, АКТГ, ТТГ, ПРЛ); 4. Молекулярно-генетическая диагностика; биохимические анализы крови (гиперхолестерннемия, гиперлипидемия, анемия, гипогликемия натощак); исследование суточной мочи на содержание 17-КС и 17-ОКС.  

Показания для направления на МСЭ: отставание на 3-4 и более эпикризных срока при неэффективности заместительной терапии. 
Критерии инвалидности:  наличие стойких умеренных нарушений функций эндокринной систем и метаболизма, приводящие к ограничениям самообслуживания,  определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.35.

Таблица 35
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	11.4.4.Раздел  «Гипофункция и другие нарушения гипофиза, Гипопитуитаризм»
	

	11.4.4.1.Пангипопитуитаризм, медикаментозная компенсация или субкомпенсация
	30

	11.4.4.2.Пангипопитуитаризм с умеренно выраженными эндокринными, неврологическими и\или психическими нарушениями
	50-60


Нарушения функции расцениваются как стойкие  незначительные (30%) и умеренные (40-60%). 

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: удаление интракраниальных опухолей; восстановительная терапия: медикаментозная аместительная терапия: гормоном роста с момента подтверждения диагноза в дозе 0,07 ЕД/кг (0,5— 0,7 МЕ/кг в неделю) ежедневно подкожно, длительно до закрытия зон роста иди достижения социально приемлемого роста, заместительная терапия тиреоидных, надпочечниковых  гормонов и т. д.; при отсутствии эффекта от заместительной терапии применяют анаболические стероиды, нестероидные анаболизанты, витамины и т.д.; пожизненное лечение препаратами соматотропина и соматомедина (компенсация нарушения обмена веществ и улучшение качества жизни), противопоказания: злокачественные новообразования, прогрессирующий рост интракраниальных опухолей; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

Психолого-педагогическая, социальная реабилитация, технические средства реабилитации - см. раздел «Хроническая сердечная недостаточность».
3.1.6. БОЛЕЗНИ ИММУННОЙ СИСТЕМЫ
ВИЧ-инфекция В 20 - В 24- хроническая инфекция иммунной системы, вызванная вирусом иммунодефицита человека, клиническим проявлением которой является СПИД - синдром приобретенного иммунодефицита  С 1996 года в РФ регистрируется эпидемия ВИЧ инфекции. 

Этиология и патогенез: ВИЧ - вирус относится к группе ретровирусов (РНК); тропен к клеткам, имеющим рецептор (кластер дифференцировки) CD4, то есть к Т-хелперам, моноцитам-макрофагам, полиморфноядерным лейкоцитам и клеткам микроглии, которые и инфицирует. Пути передачи: половой, гемотрансфузионный, перинатальный, инъекционный и инструментальный, трансплантационный, профессиональный и бытовой. После проникновения в клетку вирусная РНК трансформируется в ДНК и встраивается в клеточный геном. Затем происходит репликация вируса с образованием множества копий, которые покидают пораженную клетку. Активная репликация вируса происходит в течение нескольких недель после инфицирования и сопровождается повышением количества вирионов до 5000 в 1 мкл. Через 4-5 месяцев вирус практически исчезает из крови, находясь в клетках микроглии и нейронов и лимфоузлов. Через 4-10 лет вирус вновь появляется, что и определяет стадию выраженных клинических проявлений. 

Прогноз: неблагоприятный для жизни и выздоровления.

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: педиатр, генетик, иммунолог, ортопед, онколог, по показаниям - заключение  психолога, невролога, психиатра; иммуноферментный анализ (ИФА) - выявление антител JgG к различным антигенам ВИЧ; метод иммунного блоттинга - наиболее информативно определение антител классов Jg А и Jg М; полимеразная цепная реакция (ПЦР), выявляющая ДНК вируса (чувствительность 90%); метод гибридизации нуклеиновых кислот для выявления ДНК или РНК ВИЧ; иммунограмма (снижение CD4); выделение ВИЧ в культуре (высокоспецифический и высокоинформативный метод);определение антигенов вируса (антиген р24: специфичность - 65%). 

Показания для направления на МСЭ:  дети с ВИЧ - инфекцией, стадия вторичных заболеваний (стадия 4) - 4А стадия, фаза прогрессирования, 4Б, 4В и 5 стадия.

Критерии инвалидности: наличие стойких умеренных, выраженных и значительно выраженных нарушений функций системы крови и иммунной системы,  приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения и др. определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.36.

Таблица 36
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	5.1.9.Раздел «Болезнь, вызванная вирусом иммунодефицита человека (ВИЧ)»
	

	5.1.9.1 Бессимптомный инфекционный статус, вызванный вирусом иммунодефицита человека 

ВИЧ – инфекция, стадия 3 (латентная) - незначительные  поражения кожи и слизистых: опоясывающий лишай за последние 5 лет;  рецидивирующие инфекции верхних дыхательных путей (бактериальный синусит)
	10

	5.1.9.2 ВИЧ -  инфекция, стадия вторичных заболеваний (стадия 4) – 4А стадия – потеря массы тела менее 10% от должной; грибковые, вирусные, бактериальные поражения кожи и слизистых; опоясывающий лишай; повторные фарингиты, синуситы, фаза ремиссии
	20-30

	5.1.9.3 ВИЧ - инфекция, стадия вторичных заболеваний (стадия 4) - 4А стадия – потеря массы тела менее 10% от должной; грибковые, вирусные, бактериальные поражения кожи и слизистых; опоясывающий лишай; повторные фарингиты, синуситы, фаза прогрессирования (с учетом тяжести и характера труда)
	40-60

	5.1.9.4 ВИЧ - инфекция, стадия вторичных заболеваний (стадия 4) - 4Б стадия - потеря массы тела более 10% от должной, необъяснимая диарея или лихорадка более 1 мес; волосатая лейкоплакия; туберкулез легких; повторные или стойкие вирусные, бактериальные, грибковые, протозойные поражения внутренних органов; повторный или диссеминированный опоясывающий лишай; локализованная саркома Капоши.
	70-80

	5.1.9.5 ВИЧ - инфекция, стадия вторичных заболеваний (стадия 4) - 4В стадия – кахексия; генерализованные бактериальные, вирусные, грибковые, протозойные и паразитарные заболевания; пневмоцистная пневмония; кандидоз пищевода, бронхов, легких; внелегочный туберкулез; атипичные микобактериозы; диссеминированная саркома Капоши; поражения ЦНС различной этиологии.
	90

	5.1.9.6 ВИЧ инфекция, терминальная стадия (стадия 5) - поражения органов и систем носят не обратимый характер; адекватно проводимые противовирусная терапия и лечение оппортунистических заболеваний не эффективны  
	100


Нарушения функции расцениваются как стойкие незначительные (10-30%), умеренные (40-60%)., выраженные (70-80%), значительно выраженные (90-100%).

Кодировка по МКФ: Функции системы крови и иммунной системы b430-b439

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: ингибиторы обратной транскриптазы - азидотимедин (йдовудин, ретровир, АЗТ); дидеоксиинозин (ДДИ, диданозин); заместительная терапия иммуноглобулином при снижении уровня иммуноглобулинов; 3. Противовирусные, антимикотические и противопневмоцистные препараты при развитии оппортунистических  СПИД-ассоциированных инфекций; симптоматическая терапия; Санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

3.1.7  БОЛЕЗНИ КОЖИ У ДЕТЕЙ

Дерматит атопический L20 - наследственно детерминированное по аллергологическому анамнезу заболевание кожи с характерными клиническими признаками, свойственными определенным возрастным группам и, как правило, сочетающееся с повышением уровня IgЕ в крови. Частота у детей первого года жизни - 40%, у детей до 15 лет - 20%.

Этиология и патогенез: заболевание характеризуется наследственной предрасположенностью к атопии, что подразумевает генетически детерминированную предрасположенность к синтезу общего и специфических IgE, к низкой супрессорной активности Т-лимфоцитов, низкому порогу чувствительности тучных клеток и базофилов крови, к ваготонии и т.д. 

Клинические проявления: интенсивный зуд, белый дермографизм, эритематозно-везикулезные высыпания в раннем детстве и папулезно-пруригинозные сухие элементы в более старшем возрасте, сменяемые эритематозно-везикулезными во время обострении с явлениями отека, развитием трещин. На поздних стадиях появляются корочки, шелушение. При выздоровлении рубцов не остается, если нет вторичной инфекции; редко имеется пигментация.  

Осложнения: вторичное инфицирование очагов воспаления микробными, грибковыми и паразитарными агентами. 

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключения специалистов: дерматолог, аллерголог, педиатр,  невролог, хирург, ортопед, окулист; данные анамнеза: наличие атопических заболеваний в семье, начало болезни в период  до 1 года, обострения и рецидивы в условиях холодного, влажного климата, возможны пищевая и лекарственная непереносимость; клинический анализ крови – эозинофилия; высокое содержание в сыворотке крови Ig класса Е; положительные аллергологические кожные тесты (по показаниям и в период ремиссии); УЗИ органов брюшной полости;

Показания для направления на МСЭ: диффузные и диссеминированные формы атопического дерматита (экзема и нейродермит) при отсутствии стойкого положительного эффекта после лечения в специализированном стационаре; частые (более 4 раз в год) обострения со стационарным лечением, с вовлечением более 50% поверхности кожи, с явлениями экссудации и трещинами в области локтевых, лучезапястных, коленных, голеностопных суставов с сильным зудом, нарушающим сон ребенка, его двигательную активность; сочетание атопического дерматита с патологией внутренних органов: с заболеваниями ЦНС, отклонением в  психическом развитии, с заболеваниями желудочно-кишечного тракта, печени и желчевыводящих путей с нарушениями процессов пищеварения и всасывания, с иммунодефицитными состояниями.

Критерии  инвалидности: наличие стойких умеренных нарушений функции кожи и связанных с ней систем, возможно и других функций,  приводящие к ограничениям самообслуживания, обучения и др. определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.37.

Таблица 37
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	12.3.2.Раздел «Атопический  дерматит,  нейродермит»
	

	12.3.2.1.Ограниченный, обостряющийся до двух раз в году 
	10

	12.3.2.2.Диффузный, обостряющийся более двух раз в году, требующий стационарного лечения
	40

	Суммарная оценка (стойкие нарушения других функций)
	до 50%


Нарушения функции расцениваются как стойкие незначительные (10%), умеренные (40%), суммарно – до 50%.

Кодировка по МКФ: функции кожи b810-b849, функции волос и ногтей b850-b869

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: ограничение контакта с лекарственными и аэроаллергенами; гипоаллергенная диета; симптоматическая терапия: увлажнение, противовоспалительные средства (местные ингибиторы кальциневрина – такролимус («протопик») и пимекролимус («элидел»), местные кортикостероиды, местные или системные антибиотики (при присоединении вторичной инфекции), противозудные препараты (антигистаминные препараты, наружные средства); санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.

3.2. МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ  ВРОЖДЕНЫХ АНОМАЛИЯХ (ПОРОКАХ РАЗВИТИЯ) ВНУТРЕННИХ ОРГАНОВ
3.2.1 ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ СЕРДЦА

Врожденные пороки сердца Q20 - Q26 - аномалии развития сердца, проявляющиеся нарушением формирования нормальной гемодинамики после рождения ребенка. Частота среди новорожденных составляет 0,8-1% в странах Европейского континента; в России ежегодно рождается от 40 до 45 тысяч детей с ВПС.
Этиология и патогенез: в 90% случаев ВПС развиваются в результате нарушения внутриутробного развития плода и воздействия тератогенных факторов в период эмбриогенеза (2-8 неделя беременности); в 5% случаев - часть синдрома с множественным поражением органов и систем, вследствие хромосомных аберраций; в 3,5% - мутации единичных генов (наследственная патология). 

Клиническая картина: все пороки подразделяют на ВПС с обеднением или с обогащением малого круга кровообращения (открытый артериальный проток (ОАП), дефект межпредсердной и дефект межжелудочковой перегородок (ДМПП и ДМЖП), атриовентрикулярная коммуникация (АВК); комплекс Эйзенменгера (КЭ), транспозиция магистральных сосудов (ТМС), общий артериальный ствол (ОАС), изолированный стеноз легочной артерии (ИСЛА), болезнь Фалло, атрезия трехстворчатого клапана, транспозиция магистральных сосудов со стенозом легочной артерии, болезнь Эбштейна, общий ложный артериальный ствол) и с  обеднением большого круга кровообращения (БКК), без нарушений гемодинамики, а также - с цианозом и без цианоза (изолированный аортальный стеноз и коарктация аорты; без нарушений гемодинамики - истинная и ложная декстракардия, аномалия положения дуги аорты и ее ветвей, небольшой дефект межжелудочковой перегородки в мышечной части и т.д.). 

Осложнения ВПС:  синдром Эйзенменгера (значительное повышение давления в легочной артерии),  в результате чего ребенок становится неоперабельным; нарушения гемодинамики, сопровождающееся легочной гипертензией и сердечной недостаточностью. 
Классификация врожденных пороков основывается на характере анатомических нарушений, а также учитывает степень гемодинамических расстройств и оценку клинического статуса. Предложено несколько классификаций врожденных пороков сердца, общим для которых является принцип подразделения пороков по их влиянию на гемодинамику. Наиболее обобщающая систематизация пороков характеризуется объединением их, в основном, по влиянию на легочный кровоток.
I. Пороки с неизмененным (или мало измененным) легочным кровотоком: аномалии расположения сердца, аномалии дуги аорты, ее коарктация взрослого типа, стеноз аорты, атрезия аортального клапана, недостаточность клапана легочного ствола, митральный стеноз, атрезия и недостаточность клапана, трехпредсердное сердце, пороки венечных артерий и проводящей системы сердца.

II. Пороки с гиперволемией малого круга кровообращения: не сопровождающиеся ранним цианозом - открытый артериальный проток, дефекты межпредсердной и межжелудочковой перегородок, синдром Лютамбаше, аортальнолегочный свищ, коарктация аорты детского типа; сопровождающиеся цианозом - трикуспидальная атрезия с большим дефектом межжелудочковой перегородки, открытый артериальный проток с выраженной легочной гипертензией и током крови из легочного ствола в аорту.

III. Пороки с гиповолемией малого круга кровообращения: не сопровождающиеся цианозом - изолированный стеноз легочного ствола; сопровождающиеся цианозом - триада, тетрада и пентада Фалло, трикуспидальная атрезия с сужением легочного ствола или малым дефектом межжелудочковой перегородки, аномалия Эбштейна (смещения створок трикуспидального клапана в правый желудочек), гипоплазия правого желудочка.

IV. Комбинированные пороки с нарушением взаимоотношений между различными отделами сердца и крупными сосудами: транспозиция аорты и легочного ствола (полная и корригированная), их отхождение от одного из желудочков, синдром Тауссинг-Бинга, общий артериальный ствол, трехкамерное сердце с единым желудочком и др. 

Клинические проявления и течение определяется видом порока, характером гемодинамических нарушений и сроками наступлений декомпенсации кровообращения.

Для врожденных пороков сердца характерно развитие гипоксемии, гиперфункции миокарда и легочной гипертензии.

Пороки, сопровождающиеся ранним цианозом, проявляются сразу или вскоре после рождения ребенка прогрессирующей гипоксемией. У пациентов с синими пороками снижен коэффициент интеллектуальности (IQ), коэффициент развития (DQ), по сравнению со здоровыми детьми. Подобные изменения могут быть выявлены в течение первого полугода жизни. Длительность цианоза влияет на степень задержки развития, что указывает на преимущество ранней коррекции данных пороков. ВПС без цианоза чаще проявляются симптомами перегрузки малого круга кровообращения или застоем с затруднением сердечного выброса. Хроническая гипоксемия и нарушения кровообращения ведут к компенсаторной перестройке всех систем организма.

Застойная сердечная недостаточность при ВПС с шунтами слева - направо, вызывает задержку развития, но в меньшей степени, чем та, которая наблюдается у больных с цианозом. У детей с большими шунтами слева - направо (ДМЖП, полный атриовентрикулярный септальный дефект и т.п.) степень отставания в росте соответствует размеру шунта и степени застойной сердечной недостаточности. В отличие от этого, у пациентов с синими ВПС отставание в росте чаще связано с имеющимся специфическим дефектом, а не со степенью цианоза. У детей с цианотическими ВПС постоянная артериальная гипоксемия компенсируется увеличением количества эритроцитов и гемоглобина (200 — 300 г/л). В процессе компенсации гипоксии изменяется тканевое дыхание с участием анаэробного гликолиза. Компенсаторные реакции в различных отделах сердечно — сосудистой системы и тканях обеспечивают рост и развитие организма, однако истощаются, и развивается декомпенсация. Хроническая гипоксемия способствует изменениям в ЦНС, которые могут препятствовать хирургическому лечению больных и в значительной мере суживают круг доступных профессиях.

Все пороки сердца сопровождаются гиперфункцией миокарда в покое и особенно при нагрузках. В зависимости от характера и выраженности нарушений гемодинамики преобладает тоногенная дилатация и гипертрофия миокарда. У многих больных непрерывная нагрузка на миокард и патологические сдвиги биохимических, обменных и энергетических процессов в сердечной мышце сопровождаются развитием дистрофических изменений в миокарде, степень которых больше при пороках, сопровождающихся препятствием к выбросу крови из желудочков, и меньше при изолированных ДМПП и ДМЖП, а также при незаращении артериального протока. Самая высокая степень гипертрофии миокарда развивается при врожденных пороках сердца с наличием значительных сужений на пути тока крови.

Ведущим признаком врожденных пороков является уровень давления в легочной артерии. Легочная гипертензия является одним из основных компенсаторных механизмов при врожденных пороках.

У детей с врожденными пороками сердца, сопровождающихся увеличением  кровенаполнением легких, на первых этапах гипертензия малого круга носит функциональный характер, затем развивается склероз и она становится органической.

Выделяют четыре степени легочной гипертензии (ЛГ). Помимо абсолютных цифр давления учитывается процентное отношения к общему систолическому АД (табл.38) 

Таблица 38 

Степени легочной гипертензии

	Стадия гипертензии
	Отношения систолического давления в легочном стволе к системному артериальному давлению.
	Сброс крови по отношению к минутному объему кровообращения в малом круге кровообращения, %
	Отношения общего легочного сосудистого сопротивления к системному, %.

	1а
	До 30
	<30
	До 30

	1б
	До 30
	>30
	До 30

	II
	До 70
	В среднем 50-60
	До 30

	IIIа
	>70
	>40
	<60

	IIIб
	<100
	<40
	>60

	IV
	100
	Справа налево
	100


Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключение педиатра-кардиолога, кардиохирурга (по показаниям), невролога, психолога и т.д.; рентгенологическое исследование органов грудной клетки; суточное мониторирование ЭКГ; ЭКГ, ЭхоКГ; ангиография и катетеризация полостей сердца  (по показаниям).  
Показания для направления на МСЭ: ХСН II - ΙΙΙ ст.; наличие жизнеугрожающих нарушений ритма сердца и проводимости; умеренные, выраженные, значительно выраженные пароксизмальные нарушения сердечного ритма: пароксизмы тахикардии (аритмии) с частотой от 3-6 раз в год, продолжительностью от одного часа и более, провоцируются физическим или нервно-психическим напряжением; умеренные нарушения глобальной функции сердца, коронарного кровообращения и церебральной гемодинамики. 
Критерии инвалидности: стойкие от умеренных до значительно выраженных нарушения  функций сердечно-сосудистой системы, дыхательной системы и др. (суммарно от умеренных до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения, нуждаемость в мерах социальной защиты, включая реабилитацию.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл. 39.
Таблица 39
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	2.2.3 Раздел «Сердечная недостаточность Застойная сердечная недостаточность. Левожелудочковая недостаточность»
 
	

	2.2.4. Раздел «Наличие сердечных и сосудистых имплантатов и трансплантатов. Наличие искусственного водителя сердечного ритма (или кардиовертера- дефибриллятора):»
	

	2.2.4.1 Приводящие к незначительным (I степени) нарушениям функции сердечно-сосудистой системы (ХСН I стадия, ФК I, II)
	30 

	2.2.4.1 Приводящие к умеренным (II степени) нарушениям функции сердечно-сосудистой системы (ХСН II А стадия, ФК II, III) 
	40-60 



	2.2.4.1 Приводящие к выраженным (III степени) нарушениям функции сердечно-сосудистой системы (ХСН IIБ стадия, ФК III, IV) 
	70-80 



	2.2.4.1 Приводящие к значительно выраженным (IV степени) нарушениям функции сердечно-сосудистой системы (ХСН III стадия, ФК IV) 
	90-100 



	2.3.2. Раздел «Аневризмы (в зависимости от расположения и величины)»
	

	2.3.2.1 Локальное расширение сосуда ("малые аневризмы"), без ограничения переносимости физической нагрузки 
	10 



	2.3.2.2. С незначительным локальным расширением ("малые аневризмы"), при ограничении переносимости физической нагрузки 
	20 



	2.3.2.3."Большие" аневризмы аорты и крупных артерий таза
	50 

	2.3.2.4. Состояние после резекции "больших" аневризм, протезирования аорты и крупных артерий таза или имплантации стент-графтов 
	40 




Нарушения функции  сердечно-сосудистой системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%) или значительно выраженные (90-100%), исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Основным клинико-функциональным фактором, определяющим степень нарушений функций сердечно-сосудистой системы и ограничения жизнедеятельности, является нарушения гемодинамики.

ВПС даже с незначительными нарушением функции кровообращения предопределяют целесообразность ограничения физических нагрузок при игровой деятельности и занятиях спортом, а также могут являться  противопоказанием для обучения больных детей в профессиях, характер и условия труда которых связаны с выраженным физическим напряжением и высоким уровнем энергозатрат.

Умеренное нарушение функции сердечно-сосудистой системы у детей может приводить к ограничениям 1 степени в способности к самообслуживанию, передвижению и к обучению. 

У детей с выраженной НК (ЛГ III степени, СН II Б стадии, тяжелые нарушения ритма, АД - до 180 - 200 мм рт. ст.) обусловлено либо неполной коррекцией порока, либо поздним выполнением операции с сохраняющейся кардиомегалией, нарушениями ритма и проводимости, либо осложнениями порока и операции могут иметь ограничения 2 степени в  способности к самообслуживанию,  к передвижению, способность к обучению.

У детей со значительно выраженной НК со стойкой декомпенсацией по большому кругу (СН III стадии), ЛГ IV степени, тяжелыми нарушениями ритма и проводимости после паллиативных операций при невозможности повторной хирургической коррекции порока ограничения жизнедеятельности могут достигать 3 степени в способности к самообслуживанию, к мобильности, к обучению.  

 Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций системы кровообращения организма человека, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами, основывается преимущественно на оценке степени выраженности клинико-функциональных проявлений: гипертонического синдрома; легочной гипертензии; нарушений сердечного ритма; синкопальных состояний; недостаточности кровообращения. Учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и тяжесть течения, активность процесса, наличие и частота обострений, распространенность патологического процесса, включение органов-мишеней, необходимость подавления иммунитета, наличие осложнений. 

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур, связанных с кровоснабжением сердца – s41000, темпом сердечных сокращений- s41001; нарушение функций: темпа сердечных сокращений- b4100 и сократительной функции силы – b4102
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия с момента установления диагноза: курсы медикаментозной терапии препаратами, улучшающими гемодинамику малого и большого круга кровообращения; лечебная физкультура, физиотерапевтические процедуры. Реконструктивная хирургия с момента установления диагноза: по показаниям ушивание или пластика или эндоваскулярная коррекция межпредсердного дефекта при ДМПП; имплантация кардиостимулятора, перевязка и пересечение или эндоваскулярная окклюзия протока при АОП; транслюминальная баллонная дилатация, истмопластика или резекция  при КА и т.д.; оптимальным является проведение хирургического вмешательства в ранней стадии болезни, когда отсутствуют необратимые морфологические изменения в сердце и легких, а компенсаторные механизмы не носят характера устойчивых связей;  радикальное устранения порока положительно влияет на функциональное состояние организма; с уменьшением признаков недостаточности кровообращения увеличивается двигательная активность детей, уменьшается частота респираторных заболеваний, однако нередко эти дети отстают в физическом развитии от своих сверстников. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача - кардиохирурга после операции в течение года, кардиолога неоднократно до и после операции 1-2 раза в год.  
Особенности психолого-педагогической реабилитации: 

– целью педагогической реабилитации является получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться; при длительном лечении ребенок может обучаться, в том числе в медицинской организации (в санатории и др.) или на дому;

– рекомендуют проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации, навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье; исполнителем проведения данного мероприятия могут быть реабилитационные организации,  образовательные организации и сам инвалид (законный представитель);

– при проведении профориентационной работы с ребенком, подборе профессии для обучения и дальнейшего трудоустройства учитывают факторы противопоказанные и доступные по состоянию здоровья;

Особенности социальной реабилитации:

В программу социальной реабилитации входят мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.

– социально-средовая реабилитация: обучение пользования приборами, с применением технических средств реабилитации; информирование и консультирование семьи ребенка об особенностях режима жизни ребенка, ухода за ним и воспитания и др.;

– социально-бытовая адаптация: обучение ребенка социально-бытовым навыкам, в том числе  с использованием технических средств реабилитации при необходимости;

 – социально-психологическая реабилитация: при помощи психологических методик необходимо сформировать адекватное отношение ребенка к болезни, дать ему подготовку в необходимом объеме, сориентировать на восстановление здоровья собственными тренировочными усилиями, восстановление утраченных функций и способности к обучению;

– физкультурно-оздоровительные мероприятия: формируются с учетом показаний и противопоказаний; так абсолютными противопоказаниями считают сердечно-сосудистые заболевания: аневризма сердца и аорты, миокардиты любой этиологии, декомпенсированные пороки сердца, нарушения ритма сердца и проводимости, синусовая тахикардия с ЧСС более 100 в минуту; гипертензия II и III стадии; нарастание сердечно-сосудистой недостаточности, синусовая тахикардия, частые приступы пароксизмальной или мерцательной аритмии, экстрасистолии с частотой более 1:10, отрицательная динамика ЭКГ, свидетельствующая об ухудшении коронарного кровообращения, атриовентрикулярная блокада II и III степени; гипертензия (артериальное давление свыше 220/120 мм рдест.), частые гипертонические или гипотонические кризы.

Технические средства реабилитации:  В большинстве случаев дети с хронической сердечной недостаточностью IIб или III стадии, IV функциональный класс нуждаются в обеспечении  техническими средствами для передвижении (трости, опоры, поручни, кресла-колясками – комнатные и прогулочные). Также могут применяться эндопротезы сосудов, противопролежневые матрацы и подушки. 

3.2.2. ВРОЖДЕННЫЕ АНОМАЛИИ (ПОРОКИ РАЗВИТИЯ) КРОВЕНОСНЫХ СОСУДОВ (АНГИОДИСПЛАЗИИ)
Термин "ангиодисплазии" объединяет группу истинно диспластических поражений кровеносных сосудов конечностей врожденного характера в виде аплазии, гипоплазии или гиперплазии их, сопровождаются выраженными анатомо-функциональными нарушениями конечностей, а также заинтересованных органов и рано приводят к снижению качества жизни и ограничению жизнедеятельности больных.

Артериальные ангиодисплазии  проявляются в полном отсутствии каких либо артерий или их недоразвитии или врожденные аневризмы (расширения сосудов),  при тяжелой форме патологии становится известно сразу после рождения ребенка.

Больные с венозными мальформациями (ВМ) представляют самую многочисленную группу этой категории больных (до 60%). Распространенная форма по имеющимся сообщениям встречается в 53% случаев, ограниченная – в 27%, диффузная – в 19%.

Артериовенозные ангиодисплазии - одна из наиболее тяжелых форм поражения, когда артериальные и венозные патологические сосуды имеют сообщение между собой. В определенных ситуациях, патологический сброс крови из артерий в вены происходит через крупные сообщения (фистулы).

В практике МСЭ наибольшее значение имеют два заболевания - синдром Клиппеля-Треноне и Паркса Вебера-Рубашева.

Клиническая картина при синдроме Клиппеля-Треноне характеризуется в основном триадой симптомов - гипертрофией конечности, варикозным расширением вен по наружной поверхности и пигментными пятнами в виде "географической карты", развивающихся в определенной последовательности: компенсированные гемодинамические нарушения - до 2-5-летнего возраста, субкомпенсированные - до 5-7 лет и стадия хронической венозной недостаточности - старше 7 лет. 

При рождении  у ребенка обнаруживаются пигментно-сосудистые пятна на коже нижних конечностей и (или) за ее пределами с четкими фестончатыми краями. Затем в течение 2-3 лет выявляется варикозное расширение подкожных вен в виде извитых, резко расширенных стволов, преимущественно по латеральной поверхности конечности, в запущенных случаях образующих подобие "венозных сот".

У большинства больных признаки декомпенсации системы кровообращения наступают к 5-8 годам и совпадают с фазой усиленного роста кровеносных сосудов. К 6-7 годам жизни появляется увеличение объема конечности на 1,5 см и более, удлинение конечности в среднем на 2 см. В дальнейшем эти симптомы прогрессируют, и объем конечности может увеличиться до 5-6 см, а длина до 3-8 см, иногда 8-10 см. Примерно к 10-12 годам нижняя конечность оказывается функционально непригодной. Вследствие разницы в длине конечностей у больных развиваются лордозы, сколиозы с последующими дегенеративно-дистрофическими изменениями в голеностопном или коленном суставах с нарушением функции различной степени. Могут наблюдаться осложнения в виде кровотечения из кишечника и мочевыводящих путей с развитием анемии. 

Основной клинический признак дисплазии поверхностной венозной сети - врожденное варикозное поражение вен в виде извилистых стволов венозных узлов или их сочетания. К 5-10 годам расширяются подкожные вены, объем пораженной области увеличивается, в расширенных венах прощупываются известковые камни - флеболиты, конечность внешне деформируется. У детей 8-10 лет клиническая картина варикоза становится почти такой же, как и у взрослых: наблюдаются диффузный подкожный варикоз, деформация, атрофия и укорочение трубчатых костей, ограничение движений в суставах, увеличение окружности конечности.

Клиническая картина при синдроме Паркса Вебера-Рубашева. При поражении сосудов конечностей больные жалуются на чувство тяжести и боли распирающего характера в конечности, усиливающиеся при физической нагрузке, наличие язв. При локализации патологических соустий на лице и голове возникают постоянный шум в ушах, головокружение, головные боли, потери сознания, иногда припадки.

Для макрофистулярной формы с диффузным поражением конечности характерна классическая триада, описываемая при врожденных артериовенозных свищах: пигментные пятна от светло-коричневого до ярко розового цвета с четкими фестончатыми краями могут переходить на переднюю брюшную стенку, грудь, наблюдаются гипертрихоз и папилломатоз, варикозно расширенные вены. Одним из основных симптомов является гигантизм конечности. Стойкие анатомические нарушения конечности наступают чаще всего к 10-12 годам. Разница в длине конечностей может достигать 8-13 см и сопровождается лордозом, сколиозом и дегенеративно-дистрофическим поражением позвоночника и суставов нижних конечностей.

При массивном артериовенозном сбросе давление в венозной системе конечности повышается в 2-2,5 раза, повышенный приток крови в правое сердце ведет к его перегрузке и последующей декомпенсации, что проявляется расширением полостей сердца, увеличением печени, отеками.

При дистальном поражении у детей, чаще к периоду полового созревания, на голени и стопе, часто на подошвенной поверхности, образуются кровоточащие язвы, ограничивающие передвижение. Присоединяющаяся контрактура голеностопного сустава усугубляет степень нарушения статико-динамической функции. 

Для практики МСЭ целесообразно выделение 3 степеней нарушения гемодинамики конечности: компенсация - умеренные изменения формы и объема конечности без трофических изменений кожи и без признаков нарушения кровообращения; субкомпенсация - увеличение объема и длины конечности с ее деформацией, трофические нарушения кожи без изъязвления, наличие начальных признаков перегрузки правого желудочка, сердечная недостаточность 0 и I стадий; декомпенсация - выраженное увеличение объема (5-6 см) и длины конечности (10-12 см) и ее деформация вплоть до уродующей. Наличие эрозии и трофических язв на стопе и голени. Дилатация полостей сердца, сердечная недостаточность I и II стадий.

Показания к направлению на МСЭ: дети с субкомпенсацией и декомпенсацией венозного оттока, сердечной недостаточностью I и II стадий; при исходах заболевания (неудовлетворительном результате лечения), сопровождающихся умеренным или выраженным нарушением статодинамической функции;
Необходимые обследования при направлении на МСЭ: клинический анализ крови; биохимическое обследование; ЭКГ-исследование; ЭХОКГ; УЗИ (допплерография, дуплексное сканирование); КТ, МРТ, флебография (по заключению ангиолога); заключение ангиолога.
Критерии  инвалидности: стойкие от умеренных до значительно выраженных нарушений функций сердечно-сосудистой системы и нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамической) и др. (суммарно от умеренных до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения,  определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах при нарушениях функции  сердечно-сосудистой и костно-мышечной системы организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%) или значительно выраженные (90-100%), исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций системы кровообращения организма человека, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами, основывается преимущественно на оценке степени выраженности клинико-функциональных проявлений: недостаточности кровообращения. Учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и тяжесть течения, распространенность патологического процесса, включение органов-мишеней, наличие осложнений, при количественной оценке степени выраженности стойких нарушений функций костно-мышечной системы основывается на степени выраженности нарушений функций верхних и/или нижних конечностей. 

Нарушение функций сердечно-сосудистой системы и нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций зависят от формы ангиодисплазии, локализации и распространенности процесса, состояния компенсации  и приводит к различной степени выраженности ограничения способности детей  к передвижению, обучению и самообслуживанию.

Ограничение передвижения I  степени наступает у больных синдромом Клиппеля-Треноне при наличии субкомпенсации или декомпенсации венозного оттока, II степени   при осложненном течении заболевания с изъязвлениями и/или кровотечениями кожи, выраженной деформации конечности, и количественная оценка определяется с учетом степени выраженности стойких нарушений функций системы кровообращения (табл.40).

Таблица 40
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количествен-ная оценка (%)

	2.4.1  Раздел «Хроническая венозная недостаточность»
	

	2.4.1.1 Варикозная болезнь, посттромбофлебитический синдром, одно- или двусторонний с незначительным трофическими нарушениями, соответствующих 2-3 классу клинических проявлений классификации СЕАР (Clinic Etiology Anatomy Pathophysiology)
	0-10

	2.4.1.2 Варикозная болезнь, посттромбофлебитический синдром, одно- или двусторонний со значительными трофическими нарушениями, без язвенных дефектов,  частыми обострениями (неоднократно в году), рецидивирующим течением, соответствующих 4-5 классу клинических проявлений классификации СЕАР

	40-60

	2.4.1.3 Варикозная болезнь, посттромбофлебитический синдром, одно- или двусторонний, с хроническими рецидивирующими язвами, в зависимости от распространения и частоты, при значительной продукции отделяемого секрета, соответствующих 4-6 классу клинических проявлений классификации СЕАР

	70-80


Нарушения функции кровообращения расцениваются как стойкие незначительные при 10-30%, умеренные - 40 -60% и выраженные – при 70 до 80%.  Значительно выраженные нарушения функции 90-100%, как правило, не наступает.
При синдроме Паркса Вебера-Рубашева ограничение способности к передвижению I степени возникает в результате умеренных нарушений статодинамической функции при удлинении конечности до 7 см или длительно незаживающей язве на подошвенной поверхности стопы у больных с микрофистулярной формой синдрома, либо при протезированной культе бедра после ампутации; при развившейся в результате артериовенозного сброса сердечной недостаточности II А стадии. При разнице в длине нижней конечности более 7 см меры искусственной компенсации не предотвращают постепенный срыв механизмов компенсации, развитие тяжелого ДДП суставов и позвоночника, что может привести к выраженному нарушению статодинамической функции с ограничением способности к передвижению II степени. При наличии незаживающих кровоточащих язв на опорной поверхности стопы и невозможности хирургического лечения  может быть определена также II степень ограничения передвижения (только с помощью костылей). Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах при этом заболевании представлена в табл.41.

Таблица 41
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	2.2.3 Раздел «Сердечная недостаточность. Застойная сердечная недостаточность. Левожелудочковая недостаточность. Сердечная недостаточность неуточненная»
	

	2.2.3.1   ХСН I стадия, ФК I, II – нарушение функции кровообращения незначительное
	10-30

	2.2.3.2 ХСН IIА стадия, ФК II, III – нарушение функции кровообращения умеренное
	40-60

	2.2.3.3 ХСН IIБ стадия, ФК III, IV – нарушение функции кровообращения выраженное
	70-80


	2.3 Раздел «Болезни артерий, артериол и капилляров». Атеросклероз, хроническая артериальная недостаточность, облитерирующий артериит сосудов конечностей, (а также  состояния после реваскуляризации)
	

	2.3.1.1 Степень ишемии I, одно – или двусторонние боли при ходьбе на расстояние более, чем 1000 м или наличие подтвержденного инструментальными методами (ангиография, СКТ, УЗИ) сегментарных окклюзий или стенозов (более 65%) артерий конечностей без клинических проявлений, лодыжечно-плечевой индекс (ЛПИ) - 0,90 – 0,75
	10-20

	2.3.1.2 Степень ишемии II, с ограниченным остаточным кровоснабжением, перемежающаяся хромота (одно- или двусторонние боли при ходьбе), возникающая на дистанции больше, чем 200 м, ЛПИ – менее 0,75, или  наличие подтвержденного инструментальными методами (ангиография, СКТ, УЗИ) сегментарных окклюзий или стенозов (свыше 65%) артерий
	30

	2.3.1.3 Степень ишемии IIб, с ограниченным остаточным кровоснабжением перемещающаяся хромота  (одно- или двусторонние боли при ходьбе), возникающая на дистанции  от 50 до 200 м, ЛПИ – до 0,7, или  наличие подтвержденного инструментальными методами (ангиография, СКТ, УЗИ) сегментарных окклюзий или стенозов (более  65%) артерий 
	40-60

	2.3.1.4 Степень ишемии III, с ограниченным остаточным кровоснабжением, перемещающаяся хромота, (одно- или двусторонние боли при ходьбе), возникающая на дистанции меньше 50 или неспособность пациента выполнить стандартный тредмил-тест ввиду  перемежающейся хромоты, возможны периодические (непостоянные) умеренно выраженные боли в покое и (или) ограниченные трофические нарушения без признаков воспаления, ЛПИ – менее 0,50 или артериальное давление на первом пальце стопы, транскутанное напряжение кислорода на стопе менее 30 мм рт.ст. 
	70

	2.3.1.5 Степень ишемии III-IV, боли  при ходьбе, возникающие на дистанции менее 50 м с болями в состоянии покоя, включая трофические нарушения, односторонние, ЛПИ менее 0,25
	80

	13.2 Раздел «Патология конечностей»
	

	13.6.4.40 Укорочение ноги более 2,5 см до 4 см

	10

	13.6.4.41 Укорочение ноги более 4 см до 7 см
	30

	13.6.4.42 Укорочение ноги более 7 см
	40

	13.6.4.8  Ампутация конечности на уровне бедра
	40-60

	13.6.4.9 Ампутация конечности на уровне бедра при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий
	70


Нарушения функции кровообращения или нарушения статодинамической функции расцениваются как стойкие незначительные при 10-30%, умеренные - 40-60% и выраженные – при 70 до 80%.  Значительно выраженные нарушения функции 90-100%, как правило, наступает очень редко. Если выявленные нарушения нескольких функций не утяжеляют степень друг друга, то суммарная оценка степени нарушенных функций не производится.
Ограничение способности к самоообслуживанию, как правило, 1 степени возникает у больных при поражении сосудов верхних конечностей и нарушения функции сустава, или при ограничении передвижения II степени при поражении сосудов нижних конечностей в субкомпенсации  кровообращения (табл.42).

Таблица 42
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	13.2 Раздел «Патология конечностей»
	

	13.6.3.9 Ограничение движения сустава плеча, включая плечевой пояс (подъем руки только до 120 градусов с соответствующим ограничением поворота и отведения)
	10

	13.6.3.10 Подъем руки только до 90 градусов при ограничении поворота и отведения
	20

	13.6.3.24 Умеренно выраженная степень сгибания в сочетании с ограничением подвижности поворота предплечья 
	20-30



	2.3 Раздел «Болезни артерий, артериол и капилляров». Атеросклероз, хроническая артериальная недостаточность, облитерирующий артериит сосудов конечностей, (а также  состояния после реваскуляризации)
	

	2.3.1.3 Степень ишемии IIб, с ограниченным остаточным кровоснабжением перемещающаяся хромота  (одно- или двусторонние боли при ходьбе), возникающая на дистанции  от 50 до 200 м, ЛПИ – до 0,7, или  наличие подтвержденного инструментальными методами (ангиография, СКТ, УЗИ) сегментарных окклюзий или стенозов (более  65%) артерий 
	40-60


Нарушения функции кровообращения расцениваются как стойкие незначительные при 10-30%, умеренные - 40-60%.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структуры сердца s410, кровеносных сосудов s415,нижней конечностиs750;нарушение функций
сердца b410,  кровеносных сосудов b415,суставов и костей b710-b729, функции мышечной силы b730, двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: Восстановительная терапия (с момента установления диагноза): периодические курсы медикаментозной терапии препаратами, улучшающими микроциркуляцию в тканях и усиливающими венозный отток; массаж общий; лечебная физкультура, физиотерапевтические процедуры.  Реконструктивная хирургия в возрасте до 6–7 лет: При синдроме Клиппеля –Треноне по показаниям(удаление эмбриональных вен, удаление измененного сегмента большой подкожной вены, субфасциальная перевязка перфорантных вен, флеболиз, экстравазальная коррекция клапанов каркасными спиралями, венозная пластика сегментами, содержащими клапаны, склеротерапия, инновационное лечение с помощью лазеров); При синдроме Паркс Вебера-Рубашева по показаниям (гемодинамические операции (скелетизация магистральной артерии изолированно или в сочетании с различными методами эмболизации) или другие дополнительные операции (удаление варикозно расширенных вен, эпифизиолиз, удлинение здоровой конечности по методу Илизарова и др.). Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ангиолога неоднократно в течение года; а также кардиохирурга, кардиолога неоднократно в течение года по мере необходимости, что объясняется прогрессирующим характером течения ангиодисплазий сосудов нижних конечностей, осложнениями.
Психолого-педагогическая реабилитация:

– целью педагогической реабилитации является получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться; при длительном лечении ребенок может обучаться, в том числе в медицинской организации (в санатории и др.) или на дому;

– рекомендуют проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации, навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье; исполнителем проведения данного мероприятия могут быть реабилитационные организации,  образовательные организации и сам инвалид (законный представитель);

– при проведении профориентационной работы с ребенком, подборе профессии для обучения и дальнейшего трудоустройства учитывают факторы противопоказанные и доступные по состоянию здоровья;

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение пользования приборами, с применением технических средств реабилитации; информирование и консультирование семьи ребенка об особенностях режима жизни ребенка, ухода за ним и воспитания и др; социально-бытовая адаптация: обучение ребенка социально-бытовым навыкам, в том числе  с использованием технических средств реабилитации при необходимости; социально-психологическая реабилитация: при помощи психологических методик необходимо сформировать адекватное отношение ребенка к болезни, дать ему подготовку в необходимом объеме, сориентировать на восстановление здоровья собственными тренировочными усилиями, восстановление утраченных функций и способности к обучению; физкультурно-оздоровительные мероприятия: формируются с учетом показаний и противопоказаний; так абсолютными противопоказаниями считают сердечно-сосудистые заболевания: декомпенсированные пороки сердца, нарушения ритма сердца и проводимости, синусовая тахикардия с ЧСС более 100 в минуту; нарастание сердечно-сосудистой недостаточности; другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации: медицинские показания для ТСР зависят от формы дисплазии, локализации, распространенности процесса и степени ограничений жизнедеятельности. В большинстве случаев дети с ангиодисплазиями нуждаются в технических средствах реабилитации (ТСР) – ортопедическая обувь, стельки, трости опорные, костыли, кресла-коляски – комнатные и прогулочные.
3.2.3. ВРОЖДЕННЫЕ АНОМАЛИИ (ПОРОКИ РАЗВИТИЯ) И БОЛЕЗНИ ОРГАНОВ ДЫХАНИЯ
Врожденные аномалии органов дыхания. Q30-Q34. 

Врожденные болезни органов дыхания
Пороками развития называются все отклонения от нормального строения легкого, возникающие в процессе внутриутробного развития. Они встречаются от 1,5 до 12 % случаев среди больных хроническими и неспецифическими заболеваниями хирургического профиля, некоторые обнаруживали эти пороки в 20–25 % случаев. Только небольшая их часть может протекать бессимптомно в течение всей жизни, в большинстве случаев формируется хроническое легочное воспаление или нагноение. Некоторые из пороков могут быть причиной внезапного, опасного для жизни состояния ребенка сразу же после рождения. Прогрессирующее течение хронического легочного заболевания, хирургические вмешательства и их последствия нередко вызывают нарушение физического и нейропсихического развития, что приводит к необходимости социальной защиты ребенка.

Агенезия и аплазия легкого  представляет собой редко встречающуюся патологию, при которой отсутствует весь орган или формируется лишь слепо заканчивающийся главный бронх. Нередко это сочетается с пороками других органов и систем. Развивается викарная эмфизема единственного легкого, нередко выявляются дыхательная недостаточность и замедление физического развития. При агенезии и аплазии доли легкого и возникновении хронического воспалительного процесса в ней могут возникнуть показания для оперативного вмешательства.

Простая гипоплазия легкого  представляет собой относительно равномерное недоразвитие органа с редукцией бронхиального дерева без кистоподобных расширений бронхов. Отмечаются недоразвитие легочной ткани и уменьшение размеров легкого. При присоединении инфекции показано хирургическое лечение  –  удаление недоразвитого легкого.

Кистозная гипоплазия легкого  –   наиболее часто встречающаяся аномалия, характеризующаяся антенатальным недоразвитием респираторного отдела и стенок воздухоносных путей с формированием множества кистоподобных расширений на различных уровнях бронхиального дерева. До 30% случаев кистозная гипоплазия сочетается с внелегочными аномалиями развития.  С прогрессированием гнойного процесса развивается дыхательная недостаточность, отмечается легочная гипертензия. Развивающийся хронический нагноительный процесс является показанием к оперативному лечению  –  удалению пораженных отделов легкого. При двустороннем процессе возможны этапные операции на обоих легких.

Трахеобронхомегалия (синдромМунье-Куна)  представляет собой резко выраженное врожденное расширение трахеи и крупных бронхов, как правило, сопровождается нарушением дренажной функции, что ведет к развитию гнойного трахеобронхита. Заболевание протекает с периодическими обострениями, постепенно нарастает дыхательная недостаточность.

Лечение в основном консервативное (санация, антибактериальное, общеукрепляющее), предпринимаются отдельные случаи хирургического укрепления мембранозной стенки трахеи и главных бронхов гетерогенной консервативной плеврой или костным аутотрансплантатом по типу операции Ниссена.

Синдром Вильямса-Кемпбелла  характеризуется врожденной гипоплазией хрящей сегментарных бронхов и их ветвей. Это вызывает развитие генерализованных бронхоэктазий, нарастают дыхательная недостаточность и отставание в физическом развитии. Лечение только консервативное, симптоматическое.

Врожденная долевая эмфизема  характеризуется резким увеличением объема одной из долей легкого вследствие эмфизематозных изменений и вздутия ее. При декомпенсированной форме клинические проявления  –  одышка, цианоз, двигательное беспокойство  –  возникают в первые дни после рождения, быстро прогрессируют и ребенок погибает в первые дни или недели. При субкомпенсированной форме приступы асфиксии относительно кратковременные, постепенно развивается деформация грудной клетки, позвоночника, прогрессирует дыхательная недостаточность, снижается физическое развитие, может наступить смерть ребенка. При компенсированной форме острые эпизоды дыхательной недостаточности отсутствуют, заболевание протекает бессимптомно или с умеренной выраженностью. Лечение заключается в удалении пораженной доли.

Синдром Маклеода  –  односторонняя легочная эмфизема, что проявляется в резком увеличении объема одного из легких. Возможно бессимптомное течение, в большинстве случаев беспокоит прогрессирующая дыхательная недостаточность. Удаление эмфизематозного легкого производится при прогрессировании дыхательной недостаточности.

Пороки, связанные с наличием избыточных (добавочных) дисэмбриогенетических формирований, такие как добавочное легкое (доля), секвестрация легкого  (внутридолевая или внедолевая), проявляют себя, как правило, при присоединении вторичных воспалительных процессов, что служит основанием для их оперативного удаления.

Бронхогенные (солитарные) кисты легкого,  представляющие собой округлое полостное тонкостенное образование, выстланное изнутри эпителием и содержащее слизистую жидкость или воздух. Их нужно отличать от кистоподобных приобретенных полостей. При острых осложнениях проводятся пункция и дренирование кисты, при откашливании гноя  –  санация трахеобронхиального дерева. Хирургическое лечение проводится при осложнениях и заключается в вылущивании кисты или экономной резекции легкого.

Гамартома  –  дисэмбриональное опухолевидное образование, протекает, как правило, бессимптомно и в большинстве случаев не требует хирургического лечения.

Необычное расположение анатомических структур легкого иногда имеет клиническое значение. Это наблюдается при присоединении хронических гнойных заболеваний при  «зеркальном легком», трахеальном бронхе, доле непарной вены и других аномалиях. Обратное расположение легких в сочетании с бронхоэктазиями и патологией околоносовых пазух называется синдромом  Зиверта–Картагенера. Хирургическое лечение направлено на удаление пораженных гнойным процессом участков легкого.

Врожденные стенозы трахеи и крупных бронхов  бывают органическими и функциональными, первичными (сужен сам бронх, трахея) и вторичными (сдавление извне). Проявляются они сразу после рождения стридорозным дыханием, одышкой, цианозом, однако нередко стенозы компенсированы и обнаруживаются лишь при присоединении вирусной инфекции. Хирургическое лечение заключается в резекции врожденно-суженного отдела трахеи, крупных бронхов. При сужениях мембранозного типа проводится эндоскопическая лазерная деструкция суживающей мембраны. При развитии дистальнее стеноза необратимых изменений в легочной ткани производится удаление доли или же всего легкого.

При вторичных органических стенозах выполняются операции на двойной дуге аорты, удаляются эмбриональные опухоли. При экспираторном коллапсе проводят операции укрепления мембранозной части с помощью ауторебра по Ниссену.

Дивертикулы трахеи и крупных бронхов  бывают одиночными и множественными, чаще всего протекают бессимптомно, при присоединении нагноительного процесса производится резекция дивертикула, нарушения физического и нервно-психического развития детей не наблюдаются.

Врожденные трахео- и бронхопищеводные свищи  представляют собой тяжелый порок развития. При коротких и широких свищах пищевая масса проникает в дыхательные пути и вызывает асфиксию или тяжелую аспирационную пневмонию. При узких и длинных бронхопищеводных свищах в дыхательные пути попадает незначительное количество жидкой пищи, ребенок длительное время страдает воспалительными заболеваниями легких. Контрастирование пищевода или бронхиального дерева позволяет диагностировать и локализовать бронхопищеводный свищ.

Лечение только оперативное, нередко в первые же дни после рождения ребенка и заключается в разобщении свища и ушивании дефектов стенки трахеи, бронха и пищевода. При узких и длинных свищах возможно отсроченное вмешательство с удалением иногда пораженного нагноительным процессом части или всего легкого.

Аномалии кровеносных и лимфатических сосудов легкого  встречаются редко. При стенозах легочной артерии и ее ветвей отмечается нарушение кровообращения в малом круге, ангиокардиография позволяет определить этот порок. Эндоваскулярные вмешательства (дилатация участков стеноза), оперативное устранение участков сужения производятся редко.

Врожденная артериовенозная аневризма  проявляется только в том случае, если через нее проходит треть и более минутного объема кровообращения. Томография, контрастирование легочной артерии и ее ветвей позволяют установить диагноз. Лечение состоит в удалении доли, содержащей аневризму, или эмболизации артериовенозного свища через сосудистый зонд.

Варикозное расширение легочных вен  в большинстве случаев протекает бессимптомно и на развитие ребенка не влияет.

Врожденные лимфангиэктазии легких  встречаются редко и проявляются упорно рецидивирующим хилотораксом. В некоторых случаях прибегают к париетальной плеврэктомии с последующим дренированием плевральной полости.

Показания к направлению на МСЭ:

– пороки и аномалии развития, приводящие к выраженному и длительному нарушению функции дыхания  (II  и  III  степеней) и сердечной недостаточностью  (II  и  III  стадий), нарушению физического и нервно-психического развития ребенка;

– осложнения хирургических вмешательств, обширные и многоэтапные бронхопластические операции, необходимость длительного периода адаптации и компенсации  (более  6  мес.), при нарушении развития ребенка;

– присоединившиеся к порокам развития хронические воспалительные и нагноительные заболевания, нередко трудно устранимые, прогрессирующие, сопровождающиеся гнойной интоксикацией, нарушением развития ребенка, а иногда и угрожающие его жизни (стенозы, свищи и т.д.).

Необходимые обследования при направлении на МСЭ: общие анализы крови и мочи; биохимические показатели крови, белки и белковые фракции, электролиты крови; рентгенологические методы исследования, позволяющие диагностировать пороки легких (ангиография, томография, контрастирование и др.); клинические показатели, включая дыхательные пробы, описание деформации, экскурсии грудной клетки, функции верхних конечностей и позвоночника после хирургических вмешательств; анализ мочи на содержание белка, анализ мокроты и чувствительность выделений микрофлоры к антибиотикам и антисептикам; рентгенологическое исследование органов дыхания, включая томографическое и рентгено-контрастное исследование (бронхография и т.д.); инструментальное исследование функции внешнего дыхания и кровообращения (при возможности выполнения); ЭКГ.

Критерии  инвалидности: стойкие от умеренных до значительно выраженных нарушения  функций дыхательной системы (суммарно от умеренных до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.43.

Таблица 43
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	1.1 Раздел «Хронические болезни нижних дыхательных путей. Болезни легкого, вызванные внешними агентами»
	

	1.1.1.1 Легкая форма с редкими обострениями (2-3 раза в год), с бронхиальной обструкцией в периоды обострения без хронической дыхательной недостаточности
	10

	1.1.1.2 Среднетяжелая форма с периодическими непродолжительными обострениями (4-6 раз в год), с бронхиальной обструкцией в периоды обострения с эмфиземой легких, с хронической дыхательной недостаточностью I степени
	30

	1.1.1.3  Среднетяжелая форма с периодическими обострениями при которых отмечается усиление симптомов с одышкой (4-6 обострений в год), ОФВ1 больше 50%, но меньше 80% от должных величин, отношение ОФВ1 к форсированной жизненной емкости легких менее 70%), хроническая респираторная недостаточность гипоксемическая,  хроническая дыхательная недостаточность II степени
	40-60

	1.1.1.4 Тяжелая форма с частыми обострениями при которых отмечается нарастание одышки (обострения более 6 раз в год), ОФВ1 больше 30%, но меньше 50% от должных величин, отношение ОФВ1 к форсированной жизненной емкости легких менее 70%) хроническая респираторная недостаточность гипоксемическая и гиперкапническая,  хроническая дыхательная недостаточность II, III степени; хроническая легочно-сердечная недостаточность  IIА стадии
	70-80

	1.1.1.5  Тяжелая форма, непрерывно рецидивирующее течение, с постоянной выраженной одышкой; ОФВ1 больше 30%, но меньше 50% от должных величин, отношение ОФВ1 к форсированной жизненной емкости легких менее 70%; гиперкапния, хроническая респираторная  гипоксемия, хронический респираторный алкалоз,  хроническая дыхательная недостаточность II, III степени.; хроническая легочно-сердечная недостаточность IIБ, III стадии
	90-100


Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций дыхательной системы организма, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами, при осуществлении медико-социальной экспертизы основывается преимущественно на степени выраженности дыхательной недостаточности, обусловленной заболеваниями легких. При патологии, сопровождающейся хронической дыхательной недостаточностью I степени, степень выраженности стойких нарушений функций организма человека устанавливается от 10 до 30 процентов; при патологии, сопровождающейся хронической дыхательной недостаточностью II степени - от 40 до 60 процентов; при патологии, сопровождающейся хронической дыхательной недостаточностью III степени - от 70 до 100 процентов.

Выраженное и стойкое нарушение функции дыхания и гемодинамики при пороках легкого после распространенных осложнённых резекций, прогрессирующее течение присоединившегося хронического легочного воспаления или нагноения нарушают физическое и нервно-психическое развитие ребенка. Это приводит к нарушению таких категорий жизнедеятельности, как передвижение, самообслуживание, обучение, в старшем возрасте  –  способность к трудовой деятельности.

Это наблюдается вследствие дыхательной недостаточности  II  и  III  степеней, сердечной недостаточности  II  и  III  стадий при агенезии и аплазии легкого, простой гипоплазии, тяжелой форме кистозной гипоплазии легкого, трахеобронхомегалии, врожденной гипоплазии или аплазии хрящей сегментарных бронхов, декомпенсированной либо субкомпенсированной долевой эмфиземе или синдроме Маклеода.

Хронический прогрессирующий нагноительный процесс приводит к нарушению жизнедеятельности при стенозах и дивертикулах трахеи, крупных бронхов, синдроме Зиверта–Картагенера, нагноении кист.

Трахео- и бронхоплевральные свищи, острое вздутие кисты требуют срочного хирургического вмешательства в раннем возрасте, что нередко приводит к задержке развития ребенка. Массивные кровотечения, хилоторакс, осложнения после резекций (анемия, эмпиема плевры) требуют длительного лечения и адаптации, наличие постоянных дренажей в плевральной полости ограничивает способность к самообслуживанию.

Задержку в развитии ребенка могут вызвать сложные и многоэтапные бронхопластические операции.

Образование фиброторакса после удаления легкого в раннем детском возрасте может привести к сколиозу  III  и  IV  степени в юношеском и старшем возрасте, что также в значительной степени нарушает жизнедеятельность ребенка.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функции дыхательной системы (b440-b449), в частности b440 функции дыхания, b445 функции дыхательных мышц; нарушение структуры : s430 структуры дыхательной системы.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитациясвоевременное и полное определение имеющихся пороков и аномалий развития, адекватное консервативное - общеукрепляющее, стимулирующее иммунитет лечение, физиотерапевтическое (восстановительная терапия) и оперативное лечение имеющихся осложнений, проведение  реконструктивно-восстановительных операций. При наличии дренажей, плеврокожных свищей необходимо проводить санацию, медицинский уход, при хронических нагноительных процессах  –  эндотрахеальную санацию. При остеомиелите грудины, хроническом гнойном стерномедиастините и эмпиемы плевры целесообразно проведение в ранние сроки различных торакопластических операций. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача пульмонолога 1 раз в 6 месяцев до окончания роста ребенка.

Психолого-педагогическая реабилитация: 

– целью педагогической реабилитации является получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться на 5-10% за счет исключения  некоторых действий и упражнений, на уроках физкультуры, на уроках труда, т.п.);

– проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье.

С изменением психоэмоциональной сферы (стремление к уединению, малоподвижный образ жизни, пессимистическое настроение) необходима психокоррекция или психопрофилактика патологических синдромов после операции, проводимых невропатологом, психотерапевтом, психологом с применением медикаментозного лечения, рекомендации психолога для правильного выбора профессии.

В программу социальной реабилитации входят мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка, в т.ч. социально-средовая реабилитация: обучение пользования приборами, с применением технических средств реабилитации; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР. Правильная  профессиональная ориентации подростка и  обучение доступным профессиям в этом возрасте позволяют в последующем уменьшить или ликвидировать социальную недостаточность (ограничение возможности участия) с последующей интеграцией детей-инвалидов в общество.

Технические средства реабилитации: при стойких умеренных нарушениях функции дыхания при болезнях органов дыхания (дыхательная недостаточность II степени); показана опорная трость; при дыхательной недостаточности II степени в сочетании с хронической сердечной недостаточностью II стадиипоказана кресло-коляска с электроприводом комнатная и прогулочная, в том числе для детей-инвалидов (противопоказана при дыхательной недостаточности III степени); могут применяться другие технические средства для самообслуживания и передвижения (входящие в государственные гарантии); технические средства по ГОСТ Р 52079-2006, в частности, средства терапии дыхательных органов (ингаляторы, кислородные агрегаты, тренажеры дыхательные индивидуальные, средства для улучшения окружающей среды и др.) и средства лечения кровообращения (не входят в государственные гарантии).
3.2.4.  ВРОЖДЕННЫЕ АНОМАЛИИ (ПОРОКИ РАЗВИТИЯ) ОРГАНОВ ПИЩЕВАРЕНИЯ 
Врожденные пороки развития желудочно-кишечного тракта и передней брюшной стенки Q38-Q45 встречаются с частотой 13 - 26,4 на 10000 живорожденных детей. В структуре всех врожденных аномалий они достигают 29,1 %, занимая третье место.

ПОРОКИ РАЗВИТИЯ ПИЩЕВОДА

Атрезия пищевода является тяжелым пороком развития, при котором верхний отрезок органа заканчивается слепо, обусловливая полную его непроходимость. Нижний отрезок пищевода чаще всего сообщается с трахеей. Возможны и другие варианты атрезии пищевода, но они встречаются реже. Операция при атрезии пищевода преследует цель обеспечить возможность энтерального питания и ликвидировать сообщение дыхательных путей с пищеварительным трактом.
Врожденный стеноз пищевода. Его возникновение связано с задержкой процесса рассасывания эпителиальных масс, заполняющих просвет пищевода, что может привести к образованию стеноза. Время возникновения симптомов заболевания зависит от степени сужения. Первые признаки могут появиться в грудном и более старшем возрасте. В ряде случаев у них развивается кахексия. Однако если удается наладить полноценное калорийное питание жидкой пищей, резкого истощения может и не наступить. При врожденных стенозах пищевода методом выбора является оперативное лечение. Характер операции зависит от локализации и протяженности сужения и общего состояния ребенка. При выраженном истощении в качестве подготовительного этапа необходимо наложение гастростомы.
Ахалазия пищевода характеризуется нарушением проходимости кардиального его отдела, не связанным с наличием в этой области органического препятствия. Заболевание известно также под следующими названиями: кардиоспазм, мегаэзофагус, идиопатическое расширение пищевода и др. Выраженная клиническая картина заболевания у детей характеризуется наличием двух главных симптомов - регургитация и дисфагия. Обычно родители обращаются с жалобами на то, что у ребенка во время кормления или вскоре после него периодически бывает рвота. Вторым важнейшим симптомом является дисфагия. Старшие дети определяют ее как чувство остановки, задержки пищи за грудиной после акта глотания. Нарушение питания приводит к отставанию в весе, а иногда и к выраженной анемии, кахексии. Как следствие длительной задержки пищи в пищеводе и регургитации возможна аспирация и легочные осложнения (хронические бронхиты, рецидивирующие пневмонии). Повышенная саливация, боли за грудиной и чувство голода у детей отмечаются реже. При ахалазии развивается парадоксальная дисфагия. Рационально проведение оперативного лечения. Методом выбора у детей является операция Геллера.
Врожденно-короткий пищевод. Проявления болезни заключаются в частой рвоте с примесью крови или без нее, постепенно развивающейся анемии и дистрофии паренхиматозных органов. В случаях, осложненных стенозом, на первый план выступают явления непроходимости пищевода - дисфагия, регургитация, нарушение питания. Хирургическое лечение заключается в резекции суженного участка. Операцию целесообразно дополнять фундопликацией по Ниссену для уменьшения возможности рефлюкса. Для ускорения эвакуации из желудка применяют пилоротомию. 

Повреждения пищевода. Ожоги пищевода у детей возникают при случайном проглатывании горячей жидкости, едких химических веществ, в состав которых входит кислота или щелочь. Основным методом лечения химических ожогов пищевода, направленным на профилактику рубцового сужения, является раннее бужирование бужами, соответствующими возрастной ширине пищевода с целью предупреждения развития рубцового сужения пищевода. Амбулаторно бужируют 6-8- месяцев, сначала ежедневно, затем 2 раза и 1 раз в месяц. В течение года производят контрольное бужирование и рентгеноскопию пищевода с контрастным веществом, чтобы исключить нарастание рубцового сужения. Правильно проведенное раннее бужирование более чем в 95 % случаев приводит к полному выздоровлению.
Рубцовое сужение пищевода, как правило, являются следствием нелеченого или неправильно леченного глубокого ожога пищевода. Основными клиническими симптомами являются дисфагия, рвота непереваренной пищей, нарастающее истощение. Лечение при рубцовом сужении пищевода начинают с наложения ребенку гастростомы, которая необходима для питания больного и последующего бужирования за нить. Прямое бужирование даже через эзофагоскоп нецелесообразно и опасно ввиду возможной перфорации стенки пищевода.

Рубцовая непроходимость пищеводау детей - еще более тяжелый исход нелеченого или неправильно леченного глубокого ожога пищевода. Клинически это осложнение выражается в полной и длительной непроходимости пищевода даже для жидкости и слюны. Подтвержденная полная непроходимость пищевода является показанием к пластике, которую осуществляют также в случае неэффективности правильно проводимого бужирования при рубцовых сужениях.

Вид пластики пищевода в настоящее время выбирают индивидуально в зависимости от уровня рубцовой непроходимости, ее протяженности и размеров супрастенотического расширения.

ПОРОКИ РАЗВИТИЯ ЖЕЛУДКА встречаются редко - у 1 из 1500-2000 новорожденных. 

Врожденный пилоростеноз. Клинически пилоростеноз проявляется упорной рвотой фонтаном со 2- 4-й недели жизни. Рвотные массы не содержат желчи, количество не превышает объем молока, высосанного при последнем кормлении. Вес ребенка постепенно снижается, часто становится меньше, чем у новорожденного. Единственным радикальным методом лечения является операция - пилоротомия. При рецидиве заболевания - повторная операция. Отдаленные результаты хорошие. Признаки заболевания исчезают через 2 года, поэтому в течение этого срока ребенок признается инвалидом.
Пороки развития стенки желудка. В виде отсутствия его мышечного слоя чаще встречаются в области дна и клинически проявляют себя массивным желудочным кровотечением не поддающемся консервативному лечению (в первые дни после рождения). Единственным радикальным методом лечения является резекция пораженного отдела желудка. При отсутствии послеоперационных осложнений прогноз благоприятный, восстановление функций желудка происходит в течение 1,5-2 мес.

Атрезия пилорического отдела желудка проявляется симптомами острой непроходимости вслед за несколькими кормлениями. Характеризуется обильной рвотой, скудным стулом с примесью желчи. Лечение оперативное – наложение гастродуоденального или гастроеюнального анастомоза. Прогноз благоприятный.

Удвоение желудка представляет собой добавочную полость его и может быть изолированным или сообщающимся с просветом желудка либо кишечника. Изолированные добавочные полости желудка нередко сдавливают желудок (петли кишечника) и приводят к частичной или полной непроходимости. Лечение оперативное - резекция удвоения, наложение анастомоза между ним и желудком, реже - резекция части желудка вместе с его удвоением. В отдаленные сроки могут наблюдаться язвы слизистой оболочки в области удвоения, образование дивертикулов. Сроки восстановления функции желудка длительные. Ребенок после операции должен быть признан инвалидом сроком на один год. При последующем освидетельствовании решение зависит от степени нарушения функции пищеварения.

ПОРОКИ РАЗВИТИЯ КИШЕЧНИКА

Атрезия кишечника отмечается у 1 из 1300-1500 новорожденных. 90-95 % всех атрезий локализуется в тонкой кишке, из них в 10-20 % случаев они носят множественный характер. Клинические проявления возникают с первых дней жизни новорожденного и характеризуются симптомами высокой (двенадцатиперстная, тонкая кишка) или низкой (подвздошная кишка, толстая кишка) кишечной непроходимостью. Лечение - только оперативное, консервативное лечение применяется как подготовительный этап операции. Больным производят резекцию атрезированного сегмента с наложением анастомоза. При резекции у новорожденных более 20 см тонкой кишки развивается "синдром короткого кишечника", компенсаторные процессы развиваются в течение 2 лет. В первый год после операции ребенку устанавливается инвалидность.

Стеноз кишечника, как правило, локализуется в двенадцатиперстной кишке (более чем в половине случаев). При этом проходимость кишечника частично сохранена, поэтому клинические проявления возникают не с первых дней жизни и характеризуются частичной кишечной непроходимостью с межприступными "светлыми" промежутками различной длительности. Лечение оперативное - резекция стенозированного участка с наложением анастомоза или обходного анастомоза. Сроки компенсации функции пищеварения и всасывания - до 2 лет. До операции, а также после операции на двенадцатиперстной кишке или обширной резекции тонкой кишки, которая для детей первого года жизни составляет более 20 см, ребенку устанавливается инвалидность.

Удвоение кишечника. Чаще наблюдаются кистозные формы (энтерогенные кисты), изолированные или сообщающиеся с просветом кишки, реже - полное удвоение двенадцатиперстной кишки. Лечение оперативное: сегментарная резекция, резекция петли с наложением анастомоза. Сроки компенсации функции пищеварения - до 2 мес.

Первичное расширение всей или части ободочной кишки (врожденный мегаколон, болезнь Гиршпрунга) обычно сочетается с удлинением толстой кишки, чаще сигмовидной кишки (долихосигма). Лечение консервативное (диета, слабительные средства, седативные препараты, ЛФК, электростимуляция). В случаях упорного течения - резекция измененного участка кишки с наложением анастомоза. 

Аноректальные пороки развития. Частота аноректальных пороков развития составляет 0,25 - 0,66 на 1000 новорожденных. Мальчики страдают в два раза чаще, чем девочки.

Атрезия заднего прохода и прямой кишки встречается в 70 % всех аноректальных пороков.  У детей операцию выполняют в первые часы жизни новорожденного.  Девочкам старшего возраста с атрезией заднего прохода и ректовагиальным свищом выполняют операцию Стоуна: свищ иссекают, а края мобилизованной прямой кишки фиксируют в ране, образованной на месте обычного расположения заднего прохода. Дефект преддверия влагалища послойно ушивают. При отсутствии осложнений нарушений функции удержания кала и газов не наблюдается. При их возникновении ребенку устанавливается инвалидность.

Врожденные свищи, сообщающиеся с мочевым пузырем, влагалищем или уретрой, при нормально сформированном заднем проходе и удерживающем аппарате оперируют в 3-5 летнем возрасте детей, поэтому до операции они признаются инвалидами. В связи с тем, что врожденные свищи характеризуются коротким и прямым ходом, их удаление, как правило, не сопровождается воспалительными процессами, послеоперационное течение гладкое, осложнений не наблюдается, инвалидности нет.

Удвоение прямой кишки. Клиническая симптоматика  - чаще наблюдаются боли в заднем проходе и прямой кишке, слизисто-гнойные выделения, запоры. Лечение хирургическое - иссечение удвоения. Почти в половине случаев хирургическое лечение у детей не эффективно. Последствия операции - нарушение функции удержания разной степени, наружные свищи. До операции дети признаются инвалидами. В первый год после операции при отсутствии последствий - здоровы, при их наличии – признаются  инвалидами.

Необходимые обследования при направлении на МСЭ: общий анализ крови, мочи, копрограмма; общий белок (белковые фракции), сахар, при необходимости  –  сахарная кривая, электролиты (К, Nа, Са и др.) крови; при необходимости  –  рентгенологические, эндоскопические и ультразвуковые методы исследования органов брюшной полости; ЭКГ и др., заключение хирурга, гастроэнтеролога.
Критерии  инвалидности: стойкие от умеренных до значительно выраженных нарушения  функций пищеварительной (суммарно от умеренных до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребенка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.44.

Таблица 44
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	 3.2 Раздел «Болезни пищевода, желудка и двенадцатиперстной кишки»
	

	3.2.1 Ахалазия кардиальной части:
	

	3.2.1.1 С незначительным нарушением функции пищеварения - затруднением приема пищи, редкими аспирациями при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 1 степени (ИМТ 17,5-18,5)
	10-30

	3.2.1.2 С умеренным  нарушением функции пищеварения - затруднением приема пищи, частыми аспирациями при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 степени (ИМТ 16,0-17,5)
	40-60

	3.2.2 Раздел «Непроходимость пищевода, частичная»
	

	3.2.2.1 С умеренным  нарушением функции пищеварения -  нарушением приема пищи (ограничение объема пищи, увеличение времени  приема пищи), при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 степени (ИМТ 16,0-17,5)
	40-60

	3.2.2.2 С выраженным  нарушением функции пищеварения  -  нарушением приема пищи,  при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 3 степени (ИМТ менее -16,0)
	70-80

	3.2.3 Раздел «Приобретенное отсутствие пищевода или его части

Наличие других уточненных функциональных имплантатов (пищевода, замена пищевода)»
	

	3.2.3.1 С умеренным  нарушением функции пищеварения -  нарушением приема пищи (ограничение объема пищи, увеличение времени  приема пищи), при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 степени (ИМТ 16,0-17,5)
	40-60

	3.2.3.2 С выраженным  нарушением функции пищеварения  -  нарушением приема пищи,  при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 3 степени (ИМТ менее -16,0)
	70-80

	3.7.2 Раздел «Врожденная грыжа пищеводного отверстия диафрагмы, Врожденная диафрагмальная грыжа»
	

	3.7.2.1 Врожденные грыжи диафрагмы при смещении внутренних органов в грудную клетку и уменьшении объема легких с незначительным нарушением функций данных органов;  грыжи  пищеводного отверстия диафрагмы с гастроэзофагеальным рефлюксом без эзофагита
	10-30

	3.7.2.2 Врожденные грыжи диафрагмы при смещении внутренних органов в грудную клетку и уменьшении легочной ткани с умеренным нарушением функций данных органов; при грыжах  пищеводного отверстия диафрагмы с гастроэзофагеальным рефлюксом, эзофагитом,  язвой пищевода показано хирургическое лечение, при наличии противопоказаний к хирургическому лечению – систематическое лечение и наблюдение
	40-60


Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций органов пищеварения организма человека, обусловленных заболеваниями или дефектами, основывается преимущественно на оценке степени выраженности нарушения функции пищеварения (белково-энергетической недостаточности). Учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и тяжесть течения, активность процесса, наличие и частота обострений, распространенность патологического процесса, включение органов-мишеней, необходимость подавления иммунитета, наличие осложнений.
К ограничению жизнедеятельности при пороках развития пищевода приводят хронические расстройства питания (дистрофии типа гипотрофии).

К стойким нарушениям функции пищеварения приводят врожденные пороки развития (врожденные атрезии и свищи различных отделов пищеварительного тракта, ахалазия кардиального отдела пищевода, долихосигма, болезнь Гиршпрунга и др.) и наследственные заболевания с преимущественным вовлечением различных отделов желудочно-кишечного тракта (дисахаридазная недостаточность, недостаточность фермента лактазы, энтеропатический акродерматит, экссудативная энтеропатия, целиакия и др.).

При этих заболеваниях у детей практически с рождения, либо в первые месяцы и годы жизни формируется синдром недостаточности пищеварения (полостного, пристеночного, внутриклеточного процесса всасывания), что приводит к хроническому расстройству питания (ХРП): у детей до трех лет - состояние гипотрофии, у детей более старшего возраста - белково-энергетическая недостаточность (БЭН)
Глубокие нарушения обменных процессов, отставание в физическом и психомоторном развитии более чем на 2 эпикризных срока, не купируемые в течение 6 месяцев терапии (гипотрофия или БЭН 2-3 ст.).

При гипотрофии 3 ст. (БЭН 3 ст.) стойкие выраженные и значительно выраженные нарушения функции пищеварения сопровождаются полиорганной недостаточностью и приводят к ОЖД по категориям передвижения 2-3 ст., самообслуживания по возрасту 2-3 ст., общения и обучения (психического развития) 1-2 ст.

Заболевания системы пищеварения у детей при гипотрофии 1 ст. (БЭН 1 ст.) сопровождаются стойкими незначительными нарушениями функции системы пищеварения и обмена веществ и не приводят к ОЖД ни по одной категории. При гипотрофии 2 ст. (БЭН 2 ст.) у детей развиваются стойкие умеренные нарушения обмена веществ (декомпенсированными на уровне пораженного органа), ограничивающими жизнедеятельность ребенка по категориям передвижения (моторного развития) 1 ст. При гипотрофии 3 cm, (БЭН 3 ст.) стойкие выраженные и значительно выраженные нарушения обмена веществ сопровождаются полиорганной недостаточностью и приводят к ОЖД по категориям передвижения (моторного развития) 2-3 ст., самообслуживания по возрасту 2-3 ст., общения и обучения (психического развития) 2-3 ст.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций, связанных с пищеварительной системой (b510-b539), в частностиb510 функции приема нутриентов XE "нутриентов" , b515
функции пищеварения, b520 функции ассимиляции, b525 функции дефекации, b530 функции сохранения массы тела; функций, относящихся к метаболизму и эндокринной системе b540-b559, в частности, b540 общие метаболические функции, b545 функции водного, минерального и электролитного баланса;нарушение структур: s520 структура пищевода; s530 структура желудка; s540 структура кишечника.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация. Восстановительная терапия с момента установления диагноза: периодические курсы медикаментозной терапии препаратами, улучшающими функцию пищеварения; диетотерапия, массаж общеукрепляющий; лечебная физкультура, физиотерапевтические процедуры.  Реконструктивная хирургия: в зависимости от вида порока (см. выше). Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-гастроэнтеролога неоднократно в течение года.  
Психолого-педагогическая реабилитация: 

– целью педагогической реабилитации является получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться;

– проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье.

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение пользования приборами, с применением технических средств реабилитации; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР; другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.

Технические средства реабилитации: медицинские показания для ТСР зависят от вида порока, локализации, распространенности процесса и степени ограничений жизнедеятельности; при стойких умеренных нарушениях функции пищеварения при болезнях органов ЖКТ (выраженные и значительно выраженные нарушения функции пищеварения,  при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 и  3 степени) показана опорная трость; поручни (перила) для самоподнимания угловые, прямые (линейные) назначаются при стойких выраженных нарушениях статодинамических функций вследствие заболеваний пищеварения; кресло-коляска с электроприводом комнатная и прогулочная, в том числе для детей-инвалидов, также показана  при болезнях органов пищеварения (дефицит массы тела III степени).

РАЗДЕЛ 3.3.  МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ  ВРОЖДЕННЫХ  АНОМАЛИЯХ (ПОРОКАХ РАЗВИТИЯ) И ДЕФОРМАЦИЯХ КОСТНО-МЫШЕЧНОЙ СИСТЕМЫ
3.3.1.ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ ВЕРХНЕЙ КОНЕЧНОСТИ

Врожденное полное отсутствие верхней (их) конечности (амелия) Q 71.0

Амелия - полное отсутствие конечностей (часто встречается как изолированный порок), врожденное недоразвитие верхней конечности по типу вычленения в плечевом суставе или межлопаточно-грудной ампутации. 

Клинические признаки: отсутствие всей  верхней конечности; полное нарушение функции схвата; деформация плечевого пояса (асимметрия надплечья, высокое расположение и скошенность надплечья); гипо - или аплазия ключицы и лопатки; гипо - или аплазия большой грудной мышцы; неустойчивость при стоянии; сколиотическая установка, сколиоз; нарушается формирование физиологических двигательных функций.
Необходимые обследования при направлении  на МСЭ: осмотр педиатра, невролога, хирурга, травматолога-ортопеда, общее клиническое обследование (общий анализ крови, мочи, ЭКГ), консультация врача-генетика, данные рентгенологического обследования: рентгенограммы надплечий и грудной клетки, позвоночника, другие методы при необходимости.
Критерии инвалидности: стойкие выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно от выраженных до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
 представлена в табл.45.

Таблица 45
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей» 

13.6.3.2  Ампутация руки в плечевом суставе на уровне плеча
 или с очень короткой культей плеча  при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год  после ампутации
 для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий 
	80

	Суммарная оценка
	до 90


Нарушения статодинамической функции организма расцениваются как стойкие выраженные (80%) или значительно выраженные, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах (90 %).

При этом оцениваются максимально выраженные нарушения при отсутствии верхней конечности (по типу вычленения в плечевом суставе) (80%) и например, ограничению движения надплечья (сустав плеча отсутствует) (10 %).

Вместе с тем, экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: отсутствие верхней(их) конечности (тей) - стойкий анатомический дефект; ограничение движения плечевого пояса, связанное с недоразвитием ключицы, недоразвитием и (или) отсутствием лопатки, врожденной асимметрией надплечий, сочетание с другими врожденными пороками, влияющими на функции организма; функциональность последующего протезирования; ведущая рука; сохранность либо нарушение функций второй верхней конечности. При наличии сколиоза необходимо учитывать тип сколиоза, его локализацию, протяженность, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения функции позвоночника, нарушения функции кровообращения и дыхания.

Домены по МКФ: нарушение структур: s730.41 полное отсутствие верхней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей (b710-b729); функции мышц (b730-b749); двигательных функций (b750-b789).
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация. Восстановительная терапия (с первого года жизни до окончания роста ребенка): массаж общий; лечебная физкультура, логопедическая помощь при необходимости. Реконструктивная хирургия: кожная пластика в области надплечья; реконструкция ключицы при ее деформации. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Протезирование (с 8-10 мес.): протезирование верхней конечности протезом после вычленения плеча. Замена протеза осуществляется 1 раз в год или по мере роста ребенка. Динамическое наблюдение врача травматолога-ортопеда детской поликлиники 1 раз в 6-12 мес. до окончания роста; врача травматолога-ортопеда протезно-ортопедического предприятия – в процессе пользования протезом.  

Психолого-педагогическая реабилитация: получение общего образования по основным образовательным программам в очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться на 5-10% за счет исключения  некоторых действий и упражнений, связанных с использованием верхней конечности на уроках труда, рисования, черчения, физики, химии (при проведении опытов и т.п.); проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков (письмо, лепка, рисование, использование клавиатуры, использование столовых приборов, навыков самообслуживания, проведения досуга и др. по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье; профессиональная ориентация на профессии, не требующие тонких и точных движений руками и пальцами.
Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение пользования бытовыми приборами, компьютером и др. с применением технических средств реабилитации; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР; обустройство жилья в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности (установка удобных ручек на двери, рычажных кранов или кранов с фотоэлементами и др.); другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка. В программу социальной реабилитации могут быть включены и другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.

Технические средства реабилитации
: 
· протез после вычленения плеча функционально-косметический; косметическая оболочка на протез верхней конечности; рабочий протез с индивидуальными насадками для самообслуживания (с 4-х лет); протез после вычленения плеча активный;

· приспособления для надевания рубашек, приспособление для надевания колгот, приспособления для надевания носков, приспособление (крючок) для застегивания пуговиц, захват для удержания посуды, захват для открывания крышек, захват для ключей;

· комплект функционально-эстетической одежды для инвалидов с парной ампутацией верхних конечностей: комплект одежды детский с брюками для детей-инвалидов обоего пола (от 5 до 9 лет),  для обеспечения действий по самообслуживанию (при физиологических отправлениях) в любых условиях без посто​ронней помощи (при назначении комплекта одежды дети должны быть протезированы); 

· комплект одежды детский с двумя перекрывающимися поясами, показан детям-инвалидам обоего пола (от 5 до 9 лет), имеющим аномалии развития одной верхней на уровне плеча или вычленения плеча, протезированным (не входит в государственные гарантии обеспечения);
· обувь ортопедическая для без(дву)руких; не входит в государственные гарантии обеспечения; 
· пара кожаных или трикотажных перчаток на протез верхней конечности;

· кожаная перчатка на утепленной подкладке на кисть сохранившейся верхней конечности;

· игрушки, тренажеры для формирования навыков ручной двумя руками, самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.), не входит в государственные гарантии обеспечения, исполнителем данного мероприятия в ИПР ребенка-инвалида записывается сам инвалид или его законный исполнитель.
Врожденное отсутствие плеча и предплечья при наличии кисти Q71.1, врожденная проксимальная эктромелия или фокомелия Q73.1

Тяжелый порок развития верхних конечностей, который характеризуется недоразвитием всех сегментов руки с преимущественным поражением её проксимальных отделов, отсутствием плечевого сустава, тяжелыми функциональными нарушениями. Частота порока 1-1,4% всех аномалий развития верхних конечностей. Внешний вид напоминает ласты тюленя, поэтому часто употребляют термин фокомелия (греч. Phocos – тюлень, melos –конечность). Может быть фокомелия обеих верхних конечностей или тетрафокомелия, когда имеется порок развития всех конечностей. Частота  сопутствующей патологии при проксимальных формах эктромелии составляет 71 %.
Классификация C.H. Frantz и R.O.Rahilly: полная - кисть соединяется с туловищем (нет промежуточных сегментов плеча и предплечья); проксимальная - кисть соединяется с туловищем через слитые кости предплечья (нет промежуточного сегмента плеча); дистальная - кисть соединяется с туловищем фрагментом плеча (нет промежуточного сегмента предплечья). 
Клинические признаки: гипоплазия и деформации надплечья, лопатки, ключицы, отсутствие плечевого сустава, гипоплазия или аплазия плечевой кости, недоразвитие локтевого и, в меньшей степени, лучезапястного суставов, различные степени редукции предплечья и кисти; гипоплазия и дисплазия мышц и сосудов (начиная с уровня подключичной артерии) поражённой конечности и плечевого пояса, степень которых прямо связана с тяжестью редукции скелета, функция схвата резко нарушена, осуществляется пальцами недоразвитой кисти. 

Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ (см. амелия): комплексное обследование с целью выявления сопутствующей патологии как опорно-двигательного аппарата, так и других органов и систем (особенно сердечно-сосудистой), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы надплечий, недоразвитых конечностей, позвоночника.  
Критерии инвалидности: стойкие выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно от выраженных до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.46.

Таблица 46
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей» 

13.6.3.2  Ампутация руки в плечевом суставе на уровне плеча или с очень короткой культей плеча
 при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации
 для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий
	80

	13.6.3.1 Ампутация руки и ноги

	100

	13.6.3.9 Ограничение движения сустава плеча, включая плечевой пояс (подъем руки только до 120 градусов с соответствующим ограничением поворота и отведения

	10

	13.6.3.10 Подъем руки только до 90 градусов при ограничении поворота и отведения 
	20

	13.6.3.11 Нестабильность сустава плеча незначительной степени, также редкие вывихи (через один год и больше)
	10

	13.6.3.12 Нестабильность сустава плеча средней степени, также более частые вывихи (2-3 раза в год)
	20-30

	13.6.3.13 Нестабильность сустава плеча тяжелой степени, также болтающейся сустав, также постоянные вывихи сустава
	40-60

	Суммарная оценка
	80-90


Нарушения статодинамической функции организма расцениваются как стойкие выраженные  (80%) или значительно выраженные (90%), исходя из оценки степени нарушения здоровья в процентах. При этом оцениваются максимально выраженные нарушения при врожденном пороке развития верхней конечности (укорочение верхней конечности более чем в 2 раза) с недоразвитием, наличием вывихов, подвывихов «плечевого сустава», «локтевого сустава» с ограничением движения  и др. (80 % + 10%).

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие верхней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей (b710-b729); функции мышц (b730-b749); двигательных функций (b750-b789).
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия проводится 2-3 раза в год и включает массаж общий, с акцентом на недоразвитую конечность; лечебная физкультура, направленная на разработку движений в суставах пальцев кисти, укрепление мышц пораженной половины туловища; электрофорез с эуфиллином на шейный отдел позвоночника. Реконструктивная хирургия (с первых лет жизни): кожная пластика; устранение деформации  надплечья, формирование плечевой кости и подмышечной впадины; реконструкция кисти для обеспечения схвата. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Протезирование (с первого года жизни): протезирование верхней конечности протезом после вычленения плеча, протезом плеча сложное, индивидуальное и атипичное. Конструкция назначаемого протеза зависит от степени недоразвития конечности. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации:

· протез после вычленения плеча функционально-косметический; протез после вычленения плеча с внешним источником энергии; косметическая оболочка на протез верхней конечности; протез плеча рабочий с комплектом  индивидуальных насадок для самообслуживания (с 4-х лет); протез плеча активный;

· чехол на культю плеча хлопчатобумажный;

· приспособления для надевания рубашек, приспособление для надевания колгот, приспособления для надевания носков, приспособление (крючок) для застегивания пуговиц, захват для удержания посуды (при необходимости), захват для открывания крышек, захват для ключей;

· комплект функционально-эстетической одежды для инвалидов с парной ампутацией верхних конечностей: комплект одежды детский с брюками для детей-инвалидов обоего пола (от 5 до 9 лет),  для обеспечения действий по самообслуживанию (при физиологических отправлениях) в любых условиях без посто​ронней помощи (при назначении комплекта одежды дети должны быть протезированы); 

· комплект одежды детский с двумя перекрывающимися поясами, показан детям-инвалидам обоего пола (от 5 до 9 лет), имеющим аномалии развития одной верхней на уровне плеча или вычленения плеча, протезированным (не входит в государственные гарантии обеспечения);
· пара кожаных или трикотажных перчаток на протез верхней конечности; кожаная перчатка на утепленной подкладке на кисть сохранившейся верхней конечности;

· игрушки, тренажеры для формирования двигательного стереотипа использования двух рук, для формирования навыков самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входит в государственные гарантии обеспечения, исполнителем данного мероприятия в ИПР ребенка-инвалида записывается сам инвалид или его законный исполнитель.

Врожденное отсутствие предплечья и кисти. Врожденный поперечный дефект плеча. Врожденная культя плеча Q71.2.

Врожденный порок развития верхней конечности по поперечному типу, характеризующийся отсутствием дистальных отделов (предплечья, кисти).  При врожденной культе плеча, как и при ампутационной, различают культи по уровню недоразвития диафиза плечевой кости: короткая, в верхней трети, в средней трети, в нижней трети, длинная культя  и  по типу вычленения в локтевом суставе.

Клинические признаки: полное нарушение функции схвата; по внешнему виду напоминает ампутационную культю;  наличие определенного запаса мягких тканей на торце; могут присутствовать рудименты; ассиметрия надплечья; недоразвитие проксимального отдела плеча и надплечья, плечевого сустава; гипермобильность плечевого сустава; подвывих плеча; может развиваться «возрастная или физиологическая коничность», «патологическая коничность» с прободением мягких тканей костью вследствие диспропорции активного роста кости и мягких тканей, сколиоз. 

Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ (см. амелия)

Данные рентгенологического обследования: рентгенограммы врожденной культи плеча и здорового плеча с захватом плечевых суставов и надплечий, позвоночника.  

Критерии инвалидности: стойкие умеренные или выраженные нарушения   нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно от  умеренных до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.47.

Таблица 47
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей»
	

	13.6.3.3 Ампутация руки на уровне плеча или в локтевом суставе
	60

	13.6.3.2 Ампутация руки в плечевом суставе на уровне плеча или с очень короткой культей плеча при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий
	80

	13.6.3.9 Ограничение движения сустава плеча (включая плечевой пояс). Подъем руки только до 120° с соответствующим ограничением поворота и отведения
	10

	13.6.3.10 Подъем руки только до 90° при ограничении поворота и способности к отведению
	20

	13.6.3.11 Нестабильность сустава плеча незначительной степени, также редкие вывихи (через один год и больше)
	10

	13.6.3.12 Нестабильность сустава плеча средней степени, также более частые вывихи (2-3 раза в год)
	20-30

	13.6.3.13 Нестабильность сустава плеча тяжелой степени, также болтающейся сустав, также постоянные вывихи сустава
	40-60

	Суммарная оценка
	60-90


Нарушения статодинамической функции организма расцениваются как  умеренные, выраженные либо значительно выраженные, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах, в зависимости от имеющихся нарушений (от 60% до 90 %).

Умеренные нарушения устанавливают при ампутации руки на уровне плеча или в локтевом суставе, при отсутствии других клинико-функциональных характеристик (60%). Выраженные нарушения устанавливаются при ампутации руки в плече или в локтевом суставе (60%) и наличии ограничение подвижности сустава, его нестабильности (10 %).

Значительно выраженные нарушения устанавливаются по разделу «ампутация руки в плечевом суставе или с очень коротким остатком плеча» (80%) и наличии ограничений подвижности сустава, его нестабильности (10 %).
Также значимымыми экспертными факторами являются: «патологическая коничность», длина культи, ведущая рука, нарушение функций позвоничника, обусловленное сколиозом и др.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие верхней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей (b710-b729); функции мышц (b730-b749); двигательных функций (b750-b789).
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия проводится 2-3 раза в год: массаж общий с акцентом на недоразвитую конечность; тепловые аппликации (парафин или озокерит), с захватом плечевого сустава; электрофорез с эуфиллином на шейный отдел позвоночника; лечебная физкультура - разработка движений в плечевом  суставе, укрепление мышц пораженной половины туловища и культи плеча; электростимуляция мышц плеча. Реконструктивная хирургия с первых лет жизни: кожно - и костнопластические операции; удлинение коротких культей (анатомическое и функциональное); реконструкция культи плеча при «патологической коничности». Санаторно-курортное лечение ребенку показано как этап восстановительного лечения.  Протезирование с 8-10 месяцев: протезирование верхней конечности протезом плеча. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста ребенка.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации:

· протез плеча  косметический, назначается с 6-8 месяцев; протез плеча активный (механический), назначается с 3-х лет; протез плеча рабочий с индивидуальными насадками для самообслуживания, протез плеча активный (с внешним источником энергии) назначается с 4-х лет;

· чехол на культю плеча хлопчатобумажный; косметическая оболочка на протез верхней конечности;

· приспособления для надевания рубашек, приспособление для надевания колгот, приспособления для надевания носков, приспособление (крючок) для застегивания пуговиц, захват для удержания посуды, захват для открывания крышек, захват для ключей;

· комплект функционально-эстетической одежды для инвалидов с парной ампутацией верхних конечностей: комплект одежды детский с брюками для детей-инвалидов обоего пола (от 5 до 9 лет), имеющих врожденные или ампутационные дефекты обеих верхних конечностей на уровне плеча или вычленения плеча, для обеспечения действий по самообслуживанию (при физиологических отправлениях) в любых условиях без посто​ронней помощи (при назначении комплекта одежды дети должны быть протезированы); 

· комплект одежды детский с двумя перекрывающимися поясами, показан детям-инвалидам обоего пола (от 5 до 9 лет), имеющим аномалии развития одной верхней на уровне плеча или вычленения плеча, протезированным (не входит в государственные гарантии обеспечения);
· обувь (с заменой пуговиц на липучки, шнурки на липучки и т.д.); не входит в государственные гарантии обеспечения; 

· пара кожаных или трикотажных перчаток на протез верхней конечности;

· кожаная перчатка на утепленной подкладке на кисть сохранившейся верхней конечности;

· игрушки, тренажеры для формирования двигательного стереотипа использования двух рук, для формирования навыков самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входит в государственные гарантии обеспечения; исполнителем данного мероприятия в ИПР ребенка-инвалида записывается сам инвалид или его законный исполнитель

Врожденное отсутствие кисти и пальца (ев). Врожденный поперечный дефект предплечья. Врожденная культя предплечья Q 71.3

Врожденный порок развития верхней конечности по поперечному типу, характеризующийся отсутствием ее дистального отдела (кисти).  Дефекты  верхней конечности по типу культи предплечья встречаются в 66,7% случаев. Различают культи по уровню недоразвития предплечья, как и ампутационные: короткие (наиболее часто или в 59% случаев), в верхней, средней и нижней трети, длинные,  по типу вычленения в лучезапястном суставе.  

Клинические признаки: функция схвата отсутствует;  слабость мышц недоразвитой конечности и плечевого пояса, недоразвитие плечевой кости, её укорочение; недоразвитие связочного аппарата локтевого сустава; подвывих лучевой кости; рекурвация в локтевом суставе (тем резче выражена, чем короче культя); вальгусная деформация в локтевом суставе; пронационная установка для длинных культей; избыток мягких тканей на конце культи, отсутствие местных болевых ощущений, деформация или конкресценция (может быть частичной или тотальной) костей предплечья, наличие более или менее выраженных рудиментов пальцев; предплечье может быть представлено одной костью (лучевой или локтевой); «возрастная коничность» культи.

Имеют место асимметрия плечевого пояса и туловища, недоразвитие на стороне плеча и лопатки, а также искривление позвоночника при отсутствии своевременной реабилитации.

 Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ (см. амелия), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы врожденной культи предплечья и здорового предплечья с захватом локтевых суставов, позвоночника.  

Критерии инвалидности: стойкие умеренные или выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно от умеренных выраженных до выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.48.

Таблица 48
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей»

13.6.3.4 Ампутация руки
 на уровне предплечья
	50

	13.6.3.5 Ампутация руки на уровне предплечья с длиной культи до 2-х см

	60

	13.6.3.23 Ограничение движения в локтевом суставе незначительная степень (разгибание/ сгибание до 0-30-120° при свободной подвижности поворота предплечья)
	10

	13.6.3.24 Умеренно выраженная степень сгибания в сочетании с ограничением подвижности поворота предплечья
	20-30

	13.6.3.25 Изолированное отсутствие подвижности поворота предплечья в функционально выгодном положении (средняя пронация) 
	10

	13.6.3.26 Изолированное отсутствие подвижности поворота предплечья в функционально невыгодном положении
	20

	13.6.3.27 Изолированное отсутствие подвижности поворота предплечья в крайнем положении супинации
	30

	Суммарная оценка
	50-70


Нарушения статодинамической функции организма расцениваются  от умеренных до выраженных, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах, в зависимости от имеющихся нарушений (от 50% до 70%).

Умеренные нарушения устанавливаются при ампутации руки (врожденном недоразвитии) на уровне предплечья  (50%) и/или ограничении пронационно-супинационных движений, локтевого сустава и/или костей предплечья (50%+10%).

Выраженные нарушения устанавливаются при ампутации руки (врожденном недоразвитии) на уровне предплечья с длиной культи до 2-х см (60%) и ограничении  пронационно-супинационных движений  (10 %).
Также экспертными факторами являются: слабость мышц; недоразвитие и укорочение плечевой кости; недоразвитие связочного аппарата локтевого сустава, вальгусная деформация в локтевом суставе, пронационная установка, деформация или конкресценция костей предплечья, ассиметрия плечевого пояса, недоразвитие плеча, лопатки, нарушение оснаки, сколиоз и вызванные данными клиническими проявлениями затруднения движения.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие верхней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей (b710-b729); функции мышц (b730-b749); двигательных функций (b750-b789).
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия (проводится 2-3 раза в год): массаж общий с акцентом на недоразвитую конечность; тепловые аппликации (парафин или озокерит)  с захватом плечевого сустава; электростимуляция мышц плеча; электрофорез с эуфиллином на шейный отдел позвоночника; лечебная физкультура - разработка движений в плечевом и локтевом суставах. Реконструктивная хирургия (показана с 3-7 лет): кожно-пластические операции; удлинение врожденных  культей предплечья (короткой, верхней трети); реконструкция культи; операция расщепления культи (типа  Крукенберга) при двустороннем дефекте, старше 10-12 лет в основном мальчикам и слепым или слабовидящим. Санаторно-курортное лечение ребенку показано как этап восстановительного лечения.  Протезирование с 8-10 месяцев, иногда раньше: протезирование верхней конечности протезом предплечья.  Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста ребенка.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации:

– протез предплечья косметический
, назначается с 6-8 месяцев; при длине культи не менее 2,5 см от локтевого сгиба;  протез предплечья активный (с 2-х лет), при  длине культи не менее 3,5 см от локтевого сгиба; протез предплечья рабочий с индивидуальными насадками для самообслуживания (с 4-х лет);

– чехол на культю предплечья хлопчатобумажный; косметическая оболочка на протез верхней конечности;

– приспособления для надевания рубашек, приспособление для надевания колгот, приспособления для надевания носков, приспособление (крючок) для застегивания пуговиц, захват для удержания посуды, захват для открывания крышек, захват для ключей;

– комплект функционально-эстетической одежды: комплект одежды детский с полукомбинезоном для детей обоего пола дошкольного и младшего школьного возраста (от 5 до 9 лет) показан при врожденных или ампутационных дефектах обеих верхних конечностей на уровне кисти или предплечья, для обеспечения действий по самообслуживанию (при физиологических отправлениях) (не может быть назначен детям, не пользующимся протезами предплечья).

– комплект функционально-эстетической одежды: комплект одежды детский с двумя перекрывающимися поясами для детей обоего пола дошкольного и младшего школьного возраста (от 5 до 9 лет), имеющим различные аномалии развития верхних конечностей на уровне кисти и предплечья или ампутационные дефекты одной верхней конечности на уровне кисти, предплечья, плеча или вычленения плеча для обеспечения действий по самообслуживанию (при физиологических отправлениях).

– обувь ортопедическая для без (дву) руких; не входит в государственные гарантии обеспечения; 

– пара кожаных или трикотажных перчаток на протез верхней конечности;

– кожаная перчатка на утепленной подкладке на кисть сохранившейся верхней конечности;

–игрушки, тренажеры для формирования двигательного стереотипа использования двух рук, для формирования навыков самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входят в государственные гарантии обеспечения; исполнителем данного мероприятия в ИПР ребенка-инвалида записывается сам инвалид или его законный исполнитель.

Другие дефекты, укорачивающие верхнюю (ии) конечность(и) Q71.8.

Дефект, укорачивающий верхнюю конечность неуточненный Q71.9.

Врожденная продольная (аксиальная) эктромелия верхней конечности

Аксиальная эктромелия - недоразвитие или отсутствие как дистальной, так и проксимальной (ближней к туловищу) частей конечностей. Значительное  недоразвитие почти всех сегментов поражённой конечности, преимущественно за счёт дистальных её сегментов. Аплазия плечевой кости в изолированном виде встречается крайне редко; порочны все сегменты плечо, предплечье, кисть. Выделяют следующие варианты недоразвития:

– плечевой сустав в основном развит правильно, движения в нем в полном объеме; плечо и предплечье представлены одной, слившейся из двух, костью, общая длина которой приблизительно соответствует длине нормального плеча; к концу «плеча» прилежит кисть, чаще недоразвитая, представленная 2-4 лучами; сохранены достаточно активные движения в месте их соединения;

– плечевой сустав в основном развит правильно; плечо и предплечье представлены одной слившейся из двух костью, часто имеется угловая деформация в месте их слияния; общая  длина значительно больше  длины нормального плеча; кисть  недоразвита, представлена 1- 2 лучами, часто находящимися в общем мягкотканом футляре;

– плечевой сустав в основном развит правильно; плечевая кость незначительно укорочена, локтевая кость резко недоразвита; общая  длина соответствует длине нормального плеча; к внутренней поверхности  дистального отдела «плеча» прилежит резко недоразвитая кисть, представленная 1- 2 лучами;
– плечевой сустав и плечевая кость развиты нормально; дистальный  отдел представлен одним лучом, сочленяющимся с плечевой костью под острым углом; между  передними поверхностями плеча и предплечья в области локтевого сгиба отмечается наличие кожного «паруса» (птеригиума) с различной степенью дефицита мягких тканей.

Клинические признаки: функция схвата нарушена полностью либо возможна сохраненными пальцами кисти; дисплазия локтевого сустава и нарушение его функции (чаще разгибания); слияние плечевой кости с одной из костей предплечья; сгибательная контрактура в локтевом суставе под острым углом; наличие кожного паруса (птеригиума) в области локтевой складки; гипоплазия плеча, предплечья, ассимиляция одной из костей предплечья, отсутствие другой (чаще лучевой); недоразвитие кисти, которая представлена 1-3 лучами с частично сохраненной функцией схвата; гипотрофия, недоразвитие мышц, возможно резкое укорочение верхней конечности, преимущественно  за счет предплечья и плеча (общая  длина недоразвитой конечности может соответствовать длине нормального плеча).

 Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ (см. амелия), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы всей  недоразвитой и здоровой конечностей с захватом плечевых суставов, позвоночника.  

Критерии инвалидности: стойкие умеренные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно  умеренные), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах  производиться со ссылкой на Примечание к пункту 13 Приложения и на пункт 4  Классификаций и критериев. 
Нарушения функций организма зависят от комбинации дефектов, имеющаяся количественная система оценки затруднительна для выделения максимального процента, так как выявляется недоразвитие всех сегментов конечности. Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть вариант и степень недоразвития, отсутствие костей или их недоразвитие, слияние костей, состояние суставов (плечевого, локтевого, лучезапястного), наличие контрактур, функциональность конечности. При двусторонней патологии степень нарушений функций выше, чем при односторонней.

Условно нарушения функций расцениваются от умеренных до выраженных, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах, в зависимости от имеющихся нарушений (до 80%). Выраженные нарушения устанавливаются при резком укорочении верхней конечности, (общая  длина недоразвитой конечности равна длине нормального плеча), что соответствует ампутации руки на уровне плеча или вычленения в локтевом суставе (60%), наличии ограничения подвижности сустава или его нестабильности (10 %). Отсутствие пальцев II до V с пястными костями на обеих руках (п. 13.6.3.50) приводит к выраженным нарушениям функций до 80%. 
Умеренные нарушения устанавливаются при отсутствии трех пальцев с включением большого пальца, II+III+IV (40 %) и ограничении движения в локтевом суставе умеренно выраженной степени – в частности, сгибание в сочетании с ограничением ротации предплечья (10%).

Также умеренные нарушения могут наблюдаться при анкилозе локтевого сустава в функционально невыгодном положении, отсутствии вращательного движения предплечья (50%) и/или наличии различных  деформаций кисти и предплечья (10%).

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие верхней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия с первых недель жизни ребенка: массаж общий, с акцентом на недоразвитую конечность и соответствующую половину тела; электрофорез с эуфиллином на воротниковую зону; теплолечение (парафин, озокерит) в виде аппликаций от кончиков пальцев до верхней трети плеча; лечебная физкультура - разработка движений в крупных суставах руки, в пальцах кисти. Реконструктивная хирургия с 6-8 мес.: устранение сгибательной контрактуры в локтевом суставе методом  кожной пластики; устранение сгибательной контрактуры в локтевом суставе с помощью дистракционного аппарата; реконструкция пальцев кисти для улучшения функции схвата, восстановление I луча. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Протезирование и ортезирование с первых недель жизни ребенка: протезирование верхней конечности протезом плеча, протезом предплечья сложное, индивидуальное и атипичное; ортезирование верхней конечности с помощью шины и/или тутора на этапах медицинской реабилитации (для коррекции деформаций). Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации. Выбор их зависит от возможностей хирургической коррекции, величины укорочения недоразвитой конечности. Могут быть рекомендованы протезы плеча, предплечья (после хирургического лечения) с индивидуальной подгонкой приемной гильзы протеза, атипичные:

· протез плеча  косметический, назначается с 6-8 месяцев; протез плеча активный, назначается с 3-х лет; протез плеча рабочий с  насадками для самообслуживания, назначается индивидуально, с 4-х лет;

· чехол на культю плеча хлопчатобумажный;

· протез предплечья косметический, назначается с 6-8 месяцев; протез предплечья активный, назначается с 2-х лет; протез предплечья рабочий с индивидуальными насадками для самообслуживания, назначается с 4-х лет.

· чехол на культю предплечья хлопчатобумажный;

· тутор на предплечье, тутор на локтевой сустав, тутор на всю руку; 

· ортез-шина (не входит в список государственных  гарантий);

· косметическая оболочка на протез верхней конечности;

· приспособления для надевания рубашек, приспособление для надевания колгот, приспособления для надевания носков, приспособление (крючок) для застегивания пуговиц, захват для удержания посуды, захват для открывания крышек, захват для ключей;

· комплект функционально-эстетической одежды для инвалидов с парной ампутацией верхних конечностей; 

· обувь ортопедическая для без (дву) руких, например, с заменой шнурков на липучки и т.д.; не входит в государственные гарантии обеспечения; 

· пара кожаных или трикотажных перчаток на протез верхней конечности; кожаная перчатка на утепленной подкладке на кисть сохранившейся верхней конечности;

· игрушки, тренажеры для формирования двуручного схвата, для формирования навыков самообслуживания (принятие пищи, завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входит в государственные гарантии обеспечения; исполнителем данного мероприятия в ИПР ребенка-инвалида записывается сам инвалид или его законный исполнитель.

Плечелучевой синостоз Q87.2. Врожденный  плечелучевой синостоз

Плечелучевой синостоз (синдром Keutel и соавт., 1970) - врождённый дефект, обусловленный нарушением дифференциации костно-суставного аппарата руки и характеризующийся выраженным укорочением верхней конечности, в основном за счет предплечья, слиянием (синостоз) плечевой и искривлённой лучевой костей (отсутствием локтевого сустава), недоразвитием или отсутствием локтевой кости, аплазией от одного до четырёх лучей кисти, значительным недоразвитием мышц (гипоплазия или аплазия двуглавой мышцы). Предплечье обычно располагается под углом от 170 до 110° открытым кзади по отношению к плечу. Кисть имеет от одного до четырех лучей. 

Описано сочетание плечелучевого синостоза с микроцефалией, затылочным менингоцеле, колобомами и микрофтальмией. В одной трети случаев наблюдаются и другие аномалии развития костно-мышечной системы: вывих в тазобедренных суставах, аномалии развития коленных суставов, косолапость, полидактилия, синдактилия, деформация Маделунга, слабость связочного аппарата, гипоплазия первого пальца кисти, сращение костей запястья, а также может наблюдаться поражение сердца, почек, нервной системы и  желудочно-кишечного тракта. Тип наследования – аутосомно-рецессивный.
По виду слияния выделяют  три основные формы в зависимости от зоны синостоза: I –  с конкресценцией костей плеча и предплечья; II – с ассимиляцией локтевой кости; III – с ассимиляцией обеих костей предплечья (Минькин А.В., 2005). 

Классификация по степени тяжести: минимальная – незначительное укорочение верхней конечности, наличие лучевой и локтевой костей и синостоз лучевой и плечевой костей, минимальная степень выраженности пороков развития кисти); средняя – наличие обеих костей предплечья, значительное недоразвитие локтевой кости, отсутствие локтевого сустава и дугообразная деформация конечности с углом открытым кзади, большая степень выраженности порока развития кисти; максимальная – значительная степень укорочения предплечья, практически полное отсутствие локтевой кости, плечелучевой синостоз, тяжелые пороки кисти.

Клинические признаки: функция схвата резко нарушена; дисплазия плечевого сустава; синостоз между лучевой (единственной) и плечевой костями; отсутствие движений в локтевом суставе; разгибательная контрактура в локтевом суставе; значительное укорочение пораженной конечности (за счет плеча и предплечья); уменьшение количества пальцев кисти. 

Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ (см. амелия), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы недоразвитой и здоровой конечностей с захватом плечевых суставов, позвоночника

Критерии инвалидности: стойкие умеренные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно  умеренные), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл. 49.

Таблица 49
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей»
	

	13.6.3.16 Укорочение руки до 4 см при свободной подвижности ее в плечевом суставе
	10

	13.6.3.20 Анкилоз
 локтевого сустава, включая отсутствие вращательного движения предплечья в функционально выгодном положении
	20

	13.6.3.21 Анкилоз локтевого сустава в функционально невыгодном положении при двухстороннем поражении
	40-50

	13.6.3.22 Анкилоз при угле между 80 ° и 100 ° при средней пронации предплечья в функционально выгодном положении 
	20-30

	13.6.3.34 Ограничение движения запястья, незначительная степень (разгибание / сгибание до 30-40°) 
	10

	13.6.3.35 Ограничение движения запястья умеренно выраженная степень
	20-30

	13.6.3.45 Отсутствие одного пальца (указательного пальца, среднего пальца, безымянного пальца или мизинца), также с частями принадлежащей к ним пястной кости
	10

	13.6.3.46 Отсутствие двух пальцев с включением большого пальца   II+III, II+IV
	40


	13.6.3.47 Иное сочетание двух отсутствующих пальцев
	20

	13.6.3.48 Отсутствие трех пальцев с включением большого пальца,  II+III+IV
	40

	13.6.3.50 Отсутствие пальцев II до V с пястными костями на обеих руках
	80

	Суммарная оценка
	до 90


Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть выраженность деформации и укорочения предплечья, а также тип нарушения кисти.  
Нарушения функции организма расцениваются  от умеренных до значительно выраженных, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья, в зависимости от имеющихся нарушений предплечья и кисти (от 40-50% до 90%). При двусторонней патологии степень нарушений функций выше, чем при односторонней. 
Экспертно значимыми факторами являются: степень тяжести порока, его форма, уменьшение количества пальцев кисти.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие верхней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия (проводится 2-3 раза в год): массаж общий с акцентом на недоразвитую конечность; тепловые аппликации (парафин или озокерит) с захватом плечевого сустава; электростимуляция мышц плеча; электрофорез с эуфиллином на воротниковую зону; лечебная физкультура - разработка движений в плечевом  суставе. Реконструктивная хирургия многоэтапная, показана с 1-го года жизни: устранение дефицита длины конечности, коррекция ротации плеча, нестабильности и девиации кисти, создание активного локтевого сустава и устранение сопутствующих дефектов кисти; корригирующая остеотомия в области синостоза, для установки предплечья в положение удобное для функции схвата (в возрасте 1-3 года); удлинение сегментов конечности костей предплечья (в 5-7 лет); реконструкция пальцев кисти; восстановление I луча и устранение деформаций II-V лучей; кинематизация локтевого сустава (эндопротезирование, микрохирургическая пересадка плюснефалангового сустава стопы); транспозиция широчайшей мышцы спины в позицию двуглавой мышцы плеча при её гипоплазии. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Протезирование с 8-10 месяцев сложное, индивидуальное и атипичное. Ортезирование (после этапных операций): ортезирование верхней конечности с помощью шины и/или тутора на этапах медицинской реабилитации (для коррекции деформаций).  Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации:

· протез предплечья косметический; протез предплечья активный; протез предплечья рабочий;

· протез плеча активный; протез плеча рабочий; 
· тутор на предплечье, тутор на локтевой сустав, тутор на всю руку;

· приспособления для надевания рубашек, приспособление для надевания колгот, приспособления для надевания носков, приспособление (крючок) для застегивания пуговиц, захват для удержания посуды, захват для открывания крышек, захват для ключей;

· чехол на культю предплечья хлопчатобумажный;

· чехол на культю  плеча хлопчатобумажный;

· чехол на культю верхней конечности из полимерного материала (силиконовый); 

· косметическая оболочка на протез верхней конечности;

· обувь ортопедическая для без (дву) руких, например, замена шнурков на липучки и т.д.; не входит в государственные гарантии обеспечения; 

· пара кожаных или трикотажных перчаток на протез верхней конечности; кожаная перчатка на утепленной подкладке на кисть сохранившейся верхней конечности;

· игрушки, тренажеры для формирования двигательного стереотипа использования двух рук, для формирования навыков самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входят в государственные гарантии обеспечения; исполнителем данного мероприятия в ИПР ребенка-инвалида записывается сам инвалид или его законный исполнитель.

Продольное укорочение лучевой кости. Q71.4  Косорукость (врожденная). Врожденная лучевая косорукость.

Порок  развития, характеризующийся ладонно-лучевым отклонением и пронацией кисти, различной степени выраженности недоразвитием предплечья,  укорочением и дугообразным искривлением его в лучевую сторону, аномалиями развития пальцев или всей кисти, нарушением косметического и функционального состояний пораженного сегмента. 

Полное отсутствие лучевой кости встречается в 50% всех видов косорукости. При неполном недоразвитии лучевой кости дефект ее возникает в дистальном отделе. Иногда вместо лучевой кости на предплечье имеется плотный фиброзный тяж, усугубляющий  искривление локтевой кости. Лучевое отклонение кисти может достигать свыше 90°. 

Косорукость нередко сочетается с  гипоплазией  костей запястья, пясти, пальцев, их сращением, иногда с дефектами лица, спинномозговой грыжей, кривошеей, сколиозом, гидроцефалией и др. 

Может быть ведущим клиническим признаком при синдроме Холта-Орама (Q87.2 Синдромы врожденных аномалий, вовлекающие преимущественно конечности. Синдром Холта-Орама).
Клинические признаки: функция схвата резко нарушена, хватательная функция осуществляется сохраненными пальцами за счет удержания предметов между боковыми поверхностями пальцев; кисть расположена под углом к оси предплечья,  нередко имеет 4   пальца; I палец при отсутствии лучевой кости недоразвит или отсутствует вместе с первой пястной костью и костями запястья; рука укорочена  преимущественно за счет предплечья; лучевая кость отсутствует частично или полностью; плечо также укорочено, плечевой пояс недоразвит, лопатка уменьшена в размерах; нередко имеет место гипо - или аплазия мышц, расположенных по лучевой стороне, иногда мышцы на предплечье сливаются в один массив; в  отдельных случаях наблюдаются контрактуры локтевого сустава; лучевая артерия также гипоплазирована или отсутствует; может быть недоразвитие лучевого нерва, отсутствие кожно-мышечного нерва, определяется  нарушение кожной чувствительности на предплечье и кисти по радиальному типу,  срединный нерв расположен  слишком поверхностно. Имеется  выраженный косметический дефект. У  детей с контрактурой в локтевом суставе разгибательного характера, когда ребенок не может согнуть руку в локтевом суставе и тем самым дотянуться до лица, наличие лучевой девиации кисти, в какой-то мере, компенсирует ограничение сгибания в локтевом суставе и только помогает в самообслуживании.
Классификация  The American Academy of Orthopaedic Surgeons:  тип 1 – частичное недоразвитие дистального отдела лучевой кости, которое может сочетаться с гипоплазированной 1-ой пястной костью и рудиментным 1-пальцем кисти (болтающийся 1палец); тип 2 – гипоплазированная лучевая кость (до 2,0 см), нестабильность в лучезапястном суставе; тип 3 – гипоплазия лучевой кости (дефект более 2,0 см); тип 4 –  полное отсутствие лучевой кости (аплазия).

Классификация Кузьменко В. В., Прокопович В. С., 1980: 1 степень – гипоплазия (недоразвитие) дистального отдела лучевой кости, укорочение до 50% её длины; 2 степень – рудиментарная лучевая кость, более 50% её длины; 3 степень – полное отсутствие лучевой кости

Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ (см. амелия), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы всей недоразвитой и здоровой конечностей с захватом плечевых суставов.

Критерии инвалидности: стойкие от незначительных до умеренных нарушений нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно  до умеренных),  приводящие к ограничениям самообслуживания, передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, нуждаемость в мерах социальной защиты, включая реабилитацию.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.50.

Таблица 50
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей»
	

	13.6.3.42 Отсутствие большого пальца
	20

	13.6.3.43 Отсутствие обоих больших пальцев
	40

	13.6.3.44 Отсутствие  большого пальца с пястной костью
	30

	13.6.3.46 Отсутствие двух пальцев с включением большого пальца   II+III, II+IV
	40

	13.6.3.48 Отсутствие трех пальцев с включением большого пальца,  II+III+IV
	40

	13.6.5 Раздел Поражения периферической нервной системы верхних конечностей, в том числе травматические (полный анатомический разрыв)
	

	13.6.5.6 Мышечно-кожный нерв
	10

	13.6.5.7 Лучевой нерв
	20

	Суммарная оценка
	до 50


Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть не только  отсутствие пальцев и поражение нервов, нарушение функции схвата и удержания предметов, а также  укорочение предплечья, недоразвитие, отсутствие мышц, сосудов, костей пясти и запястья, степень ладонно-лучевого отклонения и пронация кисти, наличие других врожденных пороков.
Нарушения функций организма расцениваются от незначительных до умеренных, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья  в процентах  в зависимости от имеющихся нарушений (10-40%), максимально до 50% (40% +10%).

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах должна в основном производиться со ссылкой на Примечание к пункту 13 Приложения к Классификациям и критериям и на пункт 4  Классификаций и критериев. 

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие верхней конечности; структур симпатической нервной системы s140; структур парасимпатической нервной системы s150 и др. ; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.
Медицинская реабилитация: восстановительная терапия с первых недель жизни ребенка, 2-3 раза в год: массаж общий с акцентом на деформированную конечность; тепловые аппликации (парафин или озокерит) от кончиков пальцев до средней трети плеча; электростимуляция мышц предплечья; электрофорез с эуфиллином на воротниковую зону; лечебная физкультура - разработка движений в крупных суставах и суставах пальцев кисти. Реконструктивная хирургия (поэтапная, показана с 3-4 мес. жизни): наложение аппарата для коррекции осевой деформации кисти; центрация кисти и создание хондродеза; формирование первого пальца методом поллицизации (перемещение второго луча в позицию первого) при четырехпалой кисти; удлинение костей (кости) предплечья (в 5-7 лет). Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Ортезирование с первого месяца жизни ребенка: ортезирование верхней конечности с помощью шины и/или тутора на этапах медицинской реабилитации (для коррекции деформаций); после  устранения лучевой косорукости ортезы (тутора) назначают на 2 года. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1раз в 6 месяцев до окончания роста.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации:

· тутор на предплечье и кисть,  для стабилизации лучезапястного сустава; применяется до и после хирургического лечения; не входит в список государственных  гарантий, т.к. медицинскими показаниями для его обеспечения являются выраженные или значительно выраженные нарушения;  

· тутор из термопластика (ортез-шина) для этапной коррекции косорукости с первых недель жизни ребенка; тутор из термопластика (ортез-шина) для фиксации первого пальца после хирургического лечения;

· игрушки, тренажеры для формирования двигательного стереотипа использования двух рук, для формирования навыков самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входит в список государственных  гарантий обеспечения;

· приспособления для надевания рубашек, приспособление для надевания колгот, приспособления для надевания носков, приспособление (крючок) для застегивания пуговиц, захват для удержания посуды, захват для открывания крышек, захват для ключей.

Продольное укорочение локтевой кости Q71.5.

Врождённая локтевая косорукость.

Порок развития верхней конечности, характеризующийся отклонением кисти в локтевую сторону, недоразвитием предплечья и его дугообразным искривлением, вывихом головки луча в локтевом суставе, отсутствием двух или трех пальцев и их пястных костей по локтевой стороне кисти, синдактилией первых пальцев, нарушением косметического и функционального состояния пораженного сегмента. Частота встречаемости врожденной локтевой косорукости в популяции составляет 1:150 тыс. новорожденных. Данная аномалия встречается в 7 раз реже, чем лучевая косорукость.
Может  отсутствовать как проксимальный, так и дистальный конец локтевой кости. Нередко этот дефект комбинируется с косолапостью, расщеплением нёба и другими врожденными пороками скелета.

Клинические признаки: нарушена функция локтевого и лучезапястного суставов; кисть супинирована и отведена в локтевую сторону, отмечается гипоплазия или аплазия локтевой кости, неправильное развитие лучевой, вывих ее головки или сращение с плечевой; наблюдается отсутствие IV и V пальцев, их пястных костей – гороховидной, трехгранной, крючковидной; отсутствие или недоразвитие мышц, расположенных по локтевой стороне предплечья; укорочение руки преимущественно за счет предплечья.

Классификации локтевой косорукости разнообразны и учитывают: степень недоразвития локтевой кости (Ogdenetal., 1976), величину углового отклонения предплечья и кисти (Фищенко В.А., 1985), функциональные нарушения (Кузнечихин Е.П., Махров Л.А., 1995). Выделяют 1 степень – гипоплазия локтевой кости не более чем на 1/4 от общей ее длины (отсутствие её дистального конца); 2 степень – наличие рудиментарной локтевой кости, размеры которой от 1/3 до 2/3 нормы  (её проксимального конца); 3 степень – полное отсутствие локтевой кости.

Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ (см. амелия), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы всей недоразвитой и здоровой конечностей с захватом плечевых суставов.

Критерии инвалидности:  стойкие от незначительных до умеренных нарушений нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно  до умеренных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.51.

Таблица 51
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей»
	

	13.6.3.20 Анкилоз
 локтевого сустава, включая отсутствие вращательного движения предплечья в функционально выгодном положении
	20

	13.6.3.21 Анкилоз локтевого сустава в функционально невыгодном положении при двухстороннем поражении
	40-50

	13.6.3.23 Ограничение движения в локтевом суставе незначительная степень (разгибание/ сгибание до 0-30-120° при свободной подвижности поворота предплечья)
	10

	13.6.3.33 Анкилоз запястья в функционально невыгодном положении при двухстороннем поражении
	40

	13.6.3.34 Ограничение движения запястья, незначительная степень (разгибание / сгибание до 30-40°) 
	10

	13.6.3.35 Ограничение движения запястья, умеренно выраженная степень
	20-30

	13.6.3.45 Отсутствие одного пальца (указательного пальца, среднего пальца, безымянного пальца или мизинца), также с частями принадлежащей к ним пястной кости
	10

	13.6.3.47 Иное сочетание двух отсутствующих пальцев
	20

	Суммарная оценка
	до 60


Нарушения функции организма расцениваются как незначительные или умеренные, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах, в зависимости от имеющихся нарушений (от 10 до 50%), суммарно максимально до 60%.
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах должна в основном производиться со ссылкой на Примечание к пункту 13 Приложения к Классификациям и критериям и на пункт 4  Классификаций и критериев.
Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: отклонение кисти в локтевую сторону и ее супинация, недоразвитие локтевой кости, нарушения функций локтевого и лучезапястного суставов, укорочение верхней конечности за счет недоразвития предплечья, отсутствие пальцев IV –V и подлежащих пястных костей, недоразвитие мыщц. 
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие верхней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.
Медицинская реабилитация: восстановительная терапия с первых недель жизни ребенка, 2-3 раза в год до окончания роста: массаж общий с акцентом на недоразвитую конечность; тепловые аппликации (парафин или озокерит) от кончиков пальцев до средней трети плеча; электростимуляция мышц предплечья; электрофорез с эуфиллином на воротниковую зону; лечебная физкультура - разработка движений в крупных суставах и суставах пальцев кисти, трудотерапия. Реконструктивная хирургия поэтапная, показана с 3-4 мес. жизни: низведение лучевой кости в дистальном направлении по отношению к рудименту локтевой кости методом дистракции,  остеосинтез лучевой и локтевой костей; удлинение локтевой кости дистракционным аппаратом после 2 лет; микрохирургическая аутотрансплантация плюсневой кости в позицию дистального эпиметафиза локтевой кости к полутора годам; устранение  сопутствующих деформаций кисти (синдактилия, клинодактилия и другие); возможна аутотрансплантация пальцев стоп на кисть; с учетом деформации  локтевого сустава – вывиха головки лучевой кости, в качестве паллиативного вмешательства в старшем возрасте методом выбора может быть ее резекция для увеличения объема движений в локтевом суставе. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Ортезирование с первого месяца жизни ребенка: ортезирование верхней конечности с помощью шины и/или тутора на этапах медицинской реабилитации (для коррекции деформаций). Назначают ортезы на 1 год после устранения локтевой косорукости. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1раз в 6 месяцев до окончания роста.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации:

· тутор на предплечье и кисть, тутор от кончиков пальцев до верхней трети плеча для стабилизации локтевого и лучезапястного суставов; применяются до и после хирургического лечения; не входит в список государственных  гарантий, т.к. медицинскими показаниями для его обеспечения являются выраженные или значительно выраженные нарушения; 
· тутор (ортез-шина) из термопластика для этапной коррекции косорукости с первых недель жизни ребенка; тутор (ортез-шина) для фиксации первого пальца после хирургического лечения; не входит в список государственных  гарантий;

· приспособления для надевания рубашек, приспособление для надевания колгот, приспособления для надевания носков, приспособление (крючок) для застегивания пуговиц, захват для удержания посуды, захват для открывания крышек, захват для ключей;

· игрушки, тренажеры для формирования двигательного стереотипа использования двух рук, для формирования навыков самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входит в список государственных  гарантий.
Врожденная деформация кисти Q68.1 (врожденная аплазия кисти). Адактилия кисти Q71.8. Врожденный поперечный дефект с полным  отсутствием пальцев кисти. Врожденная культя кисти

Адактилия кисти - порок развития кисти характеризуется полным или частичным недоразвитием пястных костей. Фаланги пальцев отсутствуют или они представлены  рудиментарными образованиями. 

Клинические признаки: полное отсутствие функции схвата; имеется достаточный запас мягких тканей в дистальной части ладони, без рубцовых изменений и выраженных трофических нарушений;  мягкотканые рудименты имеют  вид плотных бугорков (без костных включений)  с широким основанием; укорочение предплечья в пределах 1,5-2,0 см,  костно-мышечная гипотрофия вышележащих отделов верхней конечности; движения в лучезапястном суставе не нарушены.
Аплазия кисти – полное или частичное отсутствие кисти в пределах костей запястья. 

Клинические признаки: полное отсутствие функции схвата; кисть представляет собой мягкотканое образование округлой формы до 3, 0 см в длину, с рудиментарными пальцами, в виде горошин  и с ногтевыми пластинками,  в количестве от 1-го до 5, в них пальпируются костные включения; ограничение подвижности в лучезапястном суставе (исключены движения приведения и отведения культи); укорочение предплечья в пределах 2-7см, и плеча до 2-Зсм см; выраженная костно-мышеч​ная атрофия верхнего плечевого пояса. 

Необходимые обследования и сроки направления на МСЭ (см. амелия), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы недоразвитой и здоровой кисти с захватом лучезапястных суставов.

Критерии инвалидности: стойкие от незначительных до значительно выраженных нарушений нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно  до умеренных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.52.

Таблица 52
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей»
	

	13.6.3.16 Укорочение руки до 4 см при свободной подвижности ее в плечевом суставе
	10

	13.6.3.34 Ограничение движения запястья, незначительная степень (разгибание / сгибание до 30-40°) 
	10

	13.6.3.35 Ограничение движения запястья, умеренно выраженная степень
	20-30

	13.6.3.40 Отсутствие дистальной фаланги большого пальца
	10

	13.6.3.41 Отсутствие дистальной фаланги большого пальца и половины основной фаланги
	10

	13.6.3.42 Отсутствие большого пальца
	20

	13.6.3.43 Отсутствие обоих больших пальцев
	40

	13.6.3.44 Отсутствие  большого пальца с пястной костью
	30

	13.6.3.45 Отсутствие одного пальца (указательного пальца, среднего пальца, безымянного пальца или мизинца), также с частями принадлежащей к ним пястной кости
	10

	13.6.3.46 Отсутствие двух пальцев с включением большого пальца   II+III, II+IV
	40

	13.6.3.47 Иное сочетание двух отсутствующих пальцев
	20

	13.6.3.48 Отсутствие трех пальцев с включением большого пальца,  II+III+IV
	40

	13.6.3.49 Отсутствие четырех пальцев совместно с большим пальцем
	50

	13.6.3.50 Отсутствие пальцев II до V с пястными костями на обеих руках
	80

	13.6.3.51 Отсутствие всех пяти пальцев одной руки
	50

	13.6.3.52 Отсутствие всех 10 пальцев
	100


Нарушения функций организма расцениваются от незначительных до значительно выраженных (при отсутствии всех 10 пальцев), исходя из  количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах, в зависимости от имеющихся нарушений, до 100 %.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие верхней конечности ; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

 Медицинская реабилитация: восстановительная терапия (проводится 2-3 раза в год): массаж общий с акцентом на недоразвитую конечность; тепловые аппликации (парафин или озокерит) на предплечье и кисть с захватом лучезапястного сустава; электростимуляция мышц предплечья; электрофорез с эуфиллином на шейный отдел позвоночника; лечебная физкультура-разработка движений в лучезапястном  суставе. Реконструктивная хирургия с первого года жизни: кожная пластика; формирование «двупалой» кисти (фалангизация, транспозиция); удлинение сегментов кисти; устранение сопутствующих пороков и деформаций; микрохирургическая пересадка пальцев. Протезирование: протезирование верхней конечности протезами кисти или предплечья в зависимости от степени укорочения верхней конечности. С учетом развития нервной системы и психики, уровня двигательных навыков при ручной деятельности, и последующего протезирования выделяют следующие особенности протезирования в возрастных группах детей: до года косметический протез и протез-противоупор, после года все виды протезов. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения.  Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1раз в 6 месяцев до окончания роста.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации:

· протез кисти косметический в 8-10 мес., 

· протез - противоупор (с учетом особенностей финансирования может быть записан в ИПР ребенка-инвалида как тутор на лучезапястный сустав) назначается с 8-10 месяцев;

· протез кисти активный; протез кисти рабочий (с первого года жизни);

· протез предплечья при значительном укорочении верхней конечности или протез предплечья атипичный взамен протеза кисти;

· чехол на культю предплечья хлопчатобумажный;

· косметическая оболочка на протез верхней конечности;

· захват активный, захват для удержания посуды, захват для открывания крышек, захват для ключей;

· комплект функционально-эстетической одежды: комплект одежды детский с полукомбинезоном для детей обоего пола дошкольного и младшего школьного возраста (от 5 до 9 лет) показан при врожденных или ампутационных дефектах обеих верхних конечностей на уровне кисти или предплечья, для обеспечения действий по самообслуживанию (при физиологических отправлениях) (не может быть назначен детям, не пользующимся протезами предплечья);

· комплект функционально-эстетической одежды: комплект одежды детский с двумя перекрывающимися поясами для детей обоего пола дошкольного и младшего школьного возраста (от 5 до 9 лет), имеющих различные аномалии развития верхних конечностей на уровне кисти и предплечья или ампутационные дефекты одной верхней конечности на уровне кисти, предплечья, плеча или вычленения плеча для обеспечения действий по самообслуживанию (при физиологических отправлениях);

· пара кожаных или трикотажных перчаток на протез верхней конечности; кожаная перчатка на утепленной подкладке на кисть сохранившейся верхней конечности;

· обувь (с заменой пуговиц на липучки, шнурки на липучки и т.д.); не входят в список государственных  гарантий;

· игрушки, тренажеры для формирования двигательного стереотипа использования двух рук, для формирования навыков самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входят в список государственных  гарантий.

Клешнеобразная кисть. Врожденное расщепление кисти. Q71.6

Врожденное расщепление кисти у детей является одним из наиболее сложных пороков развития, вызывающим значительные функциональные и косметические нарушения. Иногда сочетается с расщеплением губы, незаращением нёба, синдактилией, косорукостью и другими дефектами. Порок  наследуется по аутосомно-доминантному типу. Частота встречаемости –1:90 000 (типичное расщепление кисти), 1:160000 (атипичное расщепление кисти).  Соотношение мальчиков и девочек одинаково.
Выделяют следующие формы расщепления кисти: простая - деформация с отсутствием одного или двух центральных пальцев или лучей, чаще всего 3 и 4 и глубоким межпальцевым промежутком имевшим форму расщелины, простирающейся до костей запястья; сложная –  характеризуется отсутствием от одного до трех центральных лучей, но при этом в тератологическом ряду, начиная от самых легких форм и кончая самыми тяжелыми, все сохранившиеся сегменты имеют какой-либо из пороков развития – синдактилию, клинодактилию, конкресценцию пястных костей, и, как один из патогномоничных признаков, наличие поперечно расположенной фаланги; атипичные формы расщепления кисти – можно отнести к рассматриваемой патологии достаточно условно, хотя они имеют целый ряд признаков расщепления. Атипичная деформация характеризуется отсутствием радиальных и центральных лучей с сохранением лишь 4-5 пальцев, наличием поперечно расположенной фаланги, всегда сочетается  с расщеплением стоп, при указанном варианте патологии функциональные нарушения выражены в максимальной степени и функция двустороннего схвата полностью отсутствует. 

Клинические признаки: функция схвата нарушена; отсутствуют центральные лучи кисти от одного до трех (фаланги и пястные кости, нередко соответствующие им кости запястья); искажается внешний вид кисти (уродующая деформация); нарушается функция схвата пальцев кисти; сохраненные пальцы нередко сращены между собой; контрактуры межфаланговых суставов; клинодактилия.
Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ (см. амелия), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы кистей.

Критерии инвалидности: стойкие от незначительных до значительно выраженных нарушений нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения (у маленьких детей, которые передвигаются способами отличными от ходьбы), общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.53.

Таблица 53
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждение верхних конечностей»
	

	13.6.3.34 Ограничение движения запястья, незначительная степень (разгибание / сгибание до 30-40°) 
	10

	13.6.3.35 Ограничение движения запястья умеренно выраженная степень
	20-30

	13.6.3.45 Отсутствие одного пальца (указательного пальца, среднего пальца, безымянного пальца или мизинца), также с частями принадлежащей к ним пястной кости
	10

	13.6.3.46 Отсутствие двух пальцев с включением большого пальца   II+III, II+IV
	40

	13.6.3.47 Иное сочетание двух отсутствующих пальцев
	20

	13.6.3.48 Отсутствие трех пальцев с включением большого пальца,  II+III+IV
	40

	13.6.3.49 Отсутствие четырех пальцев совместно с большим пальцем
	50

	13.6.3.50 Отсутствие пальцев II до V с пястными костями на обеих руках
	80


Нарушения статодинамической функции организма расцениваются исходя из  суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах, в зависимости от имеющихся нарушений (максимально до 90%).
Дополнительно экспертно значимыми факторами могут быть: нарушение схвата, контрактуры суставов кисти, форма и внешний вид кисти, врожденные пороки развития нижних конечностей.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.22  частичное отсутствие сегмента верхней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: массаж верхней конечности, теплолечение (парафин, озокерит) в виде аппликаций от кончиков пальцев до локтя; лечебная физкультура - разработка движений  в суставах пальцев; занятия с использованием движений пальцев (игровая терапия, трудотерапия, глинотерапия и др.), после реконструктивных операций основное внимание уделяется получению пассивной и активной подвижности в созданном запястно-пястном суставе первого луча. Реконструктивная хирургия в первые 3 года жизни: операции, направленные на устранение расщелины (формирование межпальцевой складки и фиксация сближенных пястных костей), направленные на формирование отсутствующих пальцев, создание или улучшение функции схвата (путем формирования первого луча или еще одного центрального сегмента) с использованием собственных тканей кисти, с применением микрохирургической аутотрансплантации комплексов тканей; предусматривающие ликвидацию сопутствующих деформаций (корригирующие остеотомии при осевых деформациях сохраненных пальцев; устранение синдактилии с использованием комбинированной кожной пластики). Ортезирование: ортезирование пальцев кисти, кисти на этапах лечения. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения.  Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1раз в 6 месяцев до окончания роста.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация:  см. амелия

Технические средства реабилитации:

· ортез - шина (тутор) из термопластика в послеоперационном периоде; не входит в список государственных  гарантий;  тутор на пальцы; не входит в список государственных  гарантий;

· тутор на лучезапястный сустав; 

· игрушки, тренажеры для формирования двигательного стереотипа использования двух рук, для формирования навыков самообслуживания (завязать шнурки, застегнуть пуговицы и др.); не входит в список государственных  гарантий.

3.3.2. ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ И ДЕФОРМАЦИИ НИЖНЕЙ КОНЕЧНОСТИ
Врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей) Q72.0
Амелия - полное отсутствие конечности. Апус - отсутствие двух нижних конечностей. Моноапус  - отсутствие одной нижней конечности.
При врожденном недоразвитии по типу вычленения в тазобедренном суставе  отмечается отсутствие нижней конечности, определенный запас мягких тканей на торце, целостность покровов, осуществляется опора на седалищный бугор. Как правило, отмечается недоразвитие костей таза с той же стороны и аномалии развития позвоночника. При врожденном недоразвитии по типу межподвздошно-брюшной ампутации отмечается отсутствие нижней конечности  и половины таза (седалищный бугор, крыло подвздошной кости, др.), наружный контур туловища имеет косое направление, начиная от реберной дуги до нижней поверхности культи. Культя оказывается лишенной жесткой точки опоры: при нагрузке на нижнюю поверхность культи мягкие ткани значительно смещаются в проксимальном направлении. Недоразвитие половины таза на стороне вычленения нижней конечности вызывает асимметрию туловища и искривление позвоночника в статических положениях «сидя» и «стоя». В положении «сидя», вследствие недоразвития таза и седалищного бугра, на стороне дефекта наблюдается наклон поясничного отдела позвоночника. Возникает сколиотическая установка, которая может привести к фиксированной деформации.

Врожденный порок может сопровождаться другими пороками развития контрлатеральной нижней (недоразвитие бедра, недоразвитие по всем сегментам и др.) и верхних конечностей.

Клинические признаки: отсутствие всей  нижней конечности; отсутствие всей  нижней конечности и половины таза; полное нарушение функции опоры, ходьбы; затруднение при сидении при недоразвитии по типу межподвздошно-брюшной ампутации; недоразвитие костей таза; аномалии развития позвоночника; сколиотическая установка, сколиоз; нарушается формирование физиологических двигательных функций; возможно отставание в психическом и физическом развитии по сравнению со здоровыми детьми.
Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ. Ребенок направляется на МСЭ в первый год жизни для раннего начала реабилитационных мероприятий (и возможности государственной их поддержки), указываются данные осмотров педиатра, невролога, хирурга, травматолога-ортопеда, генетика, общего клинического обследования (общий анализ крови, мочи, ЭКГ), данные рентгенологического обследования: рентгенограммы таза, позвоночника в двух проекциях в положении стоя и лежа.

Критерии инвалидности: стойкие выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
 представлена в табл.54.

Таблица 54
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел «Повреждение нижних конечностей»
	

	13.6.4.7 Ампутация конечности на уровне тазобедренного сустава или очень короткая культя бедра при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий

	80

	13.6.4.1 Ампутации обеих нижних конечностей на уровне бедра при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий
	100

	13.6.7.1 Сколиоз и другая патология позвоночника
	

	Суммарная оценка
	до 100


Нарушения функции организма расцениваются как выраженные или значительно выраженные, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья  в процентах (80 – 90%). При наличии сколиоза необходимо учитывать тип сколиоза, его локализацию, протяженность, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения функции позвоночника, нарушения функции кровообращения и дыхания.
 Также экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: полное нарушение функции опоры, ходьбы, затруднения при сидении (при недоразвитии по типу  межподвздошно-брюшной ампутации), недоразвитие костей таза, сопутствующие аномалии (пороки развития) костей таза, сколиоз, факторы, определяющие сложности протезирования.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.41 полное отсутствие нижней конечности;  нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: с первого года жизни до окончания роста ребенка: массаж общий, лечебная физкультура в виде индивидуальных и групповых занятий, направленная на развитие силы недоразвитых мышц нижних конечностей; подготовка кожи культи к использованию протеза; коррекция дефектов осанки; совершенствование равновесия; профилактика плоскостопия при односторонних дефектах и др.. Реконструктивная хирургия в первые три года жизни: кожная пластика; реконструкция костей таза при их деформации, препятствующих протезированию; резекция рудиментарных образований, препятствующих протезированию. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Протезирование и ортезирование с 10 – 12 месячного возраста (осуществляется в условиях стационара): протезирование нижней конечности протезом, также возможно ортезирование
. Динамическое наблюдение врача травматолога-ортопеда детской поликлиники 1 раз в 6 мес. до окончания роста;   врача потезно-ортопедического предприятия: дошкольников — 1 раз в 3 месяца, школьников — не реже  1 раза в  6 месяцев для контроля за состоянием культи и протеза. 
Психолого-педагогическая реабилитация: получение общего образования по основным образовательным программам (при трудно компенсируемых ограничениях передвижения 2-3 степени возможно по адаптированной образовательной программе)  в очной форме, режим занятий соответствует классу обучения; проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков (передвижения, самообслуживания, проведения досуга и др. по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье и другие мероприятия)
Социальная реабилитации: социально-средовая реабилитация: обучение передвижения с использованием технических средств реабилитации, в т.ч. по разным покрытиям; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам (одевание, осуществление физиологических отправлений и др.)  с использованием ТСР; обустройство жилья в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности, физкультурно-оздоровительные мероприятия и адаптивный спорт (при необходимости); другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации:

· протез при вычленении бедра;

· косметическая оболочка на протез нижней конечности;

· обувь на протез;

· обувь ортопедическая при односторонней ампутации без утепленной подкладки; на утепленной подкладке;

·  функционально-косметический ортез  "для сидения” после межподвздошно-брюшной ампутации; не входит в государственные гарантии обеспечения;

· трость 3-опорная; костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;  ходунки различных видов; кресла-коляски различных видов; опоры;
· корсет, реклинатор  (по показаниям);

· технические средства  по ГОСТ Р52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство). 
Врожденное отсутствие бедра и голени при наличии стопы.

Фокомелия конечности (ей) неуточненная (ых) Q73.1
Тяжелый порок развития нижних конечностей, который характеризуется недоразвитием всех сегментов ноги с преимущественным поражением её проксимальных отделов, отсутствием тазобедренного сустава, тяжелыми функциональными нарушениями. В случаях, когда помимо бедра отсутствует вся голень, стопа почти непосредственно отходит от туловища, напоминая ласты тюленя, откуда и произошло название дефекта (греч. рhoke -тюлень). Может быть фокомелия обеих нижних конечностей. Тетрафокомелия - порок развития конечностей, при котором кисти и стопы непосредственно прикреплены к туловищу
В зависимости от объема поражения различают 3 типа: фокомелия проксимальная – аплазия бедренной кости, отсутствие бедра, фокомелия дистальная – аплазия костей голени, отсутствие голени (тибиофибулярная форма), фокомелия полная – аплазия всех длинных трубчатых костей - отсутствие бедра и голени стопа присоединяется к тазовой области.

Клинические признаки: функция опоры и ходьбы нарушена (конечность не опорна или частично опорна); конечность резко укорочена, отведена, ротирована кнаружи; недоразвитие костей таза; перекос таза, на голени встречается недоразвитие большеберцовой или малоберцовой кости либо обеих костей сразу; конечность может быть представлена стопой или одним-двумя лучами, прилежащими непосредственно к туловищу; стопы  могут быть сформированы полностью или иметь рудиментарный вид (представлены одним сформированным или недоразвитым пальцем, отходящим непосредственно от туловища). Может отмечаться сколиоз и другие пороки развития конечностей.
Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ: см. Врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей), данные рентгенологического обследования всей недоразвитой конечности с захватом тазобедренного сустава, таза, позвоночника.
Критерии инвалидности: стойкие  умеренные или выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.55.

Таблица 55
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел «Повреждение нижних конечностей»
	

	13.6.4.7 Ампутация конечности на уровне тазобедренного сустава или очень короткая культя бедра при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий

	80

	13.6.4.8 Ампутация конечности на уровне бедра

	40-60

	13.6.4.32 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: одностороннее
	30

	13.6.4.33 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: двустороннее
	50

	13.6.4.34 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: одностороннее
	40

	13.6.4.35 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: двустороннее
	70-80

	Суммарная оценка
	до 90


Нарушения статодинамической функции организма расцениваются от умеренных до значительно выраженных, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья  в процентах, максимально до 90%.

 При врожденном пороке развития, когда вся недоразвитая конечность представлена только стопой (полная фокомелия),  что соответствует по функциональности  очень короткой культе бедра - 80%; при фокомелии дистальной или проксимальной, когда вся недоразвитая конечность соответствует по функциональности ампутации конечности на уровне бедра - 40-60%;  учитываются также ограничения движения. При наличии сколиоза необходимо учитывать тип сколиоза, его локализацию, протяженность, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения функции позвоночника, нарушения функции кровообращения и дыхания.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие нижней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация. Восстановительная терапия (проводится 2-3 раза в год): массаж общий, акцент на недоразвитую конечность; лечебная физкультура, направленная на укрепление мышц пораженной половины туловища, удержание равновесия, вертикального положения, подготовка к протезированию, обучению ходьбе. Реконструктивная хирургия (в первые три года жизни): кожная пластика; реконструкция костей таза при их деформации, препятствующих протезированию; резекция рудиментарных образований, препятствующих протезированию. Протезирование (с 10-12 мес.): протезирование нижней конечности протезом бедра, протезом после вычленения бедра. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1раз в 6 месяцев до окончания роста; врача протезно-ортопедического предприятия: дошкольников – 1 раз в 3 месяца, школьников – не реже  1 раза в  6 месяцев для контроля за состоянием культи и протеза. 

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация: см. врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей).
Технические средства реабилитации:

· протез бедра лечебно-тренировочный; протез бедра модульный; протез бедра немодульный; протез бедра для купания;

· протез при вычленении бедра модульный; протез при вычленении бедра немодульный;

· чехол на культю бедра шерстяной; чехол на культю бедра хлопчатобумажный; чехол на культю бедра  из полимерного материала (силиконовый); 

· косметическая оболочка на протез нижней конечности;

· обувь на протез;

· обувь ортопедическая при односторонней ампутации без утепленной подкладки; на утепленной подкладке

· трость 3-опорная; костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания; ходунки различных видов; опоры разных видов; кресла-коляски различных видов;

· корсет, реклинатор  (по показаниям),

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство).
Врожденное отсутствие голени и стопы, врожденное недоразвитие нижней конечности по поперечному типу. Врожденная культя бедра. Q72.2
Врожденное недоразвитие нижней конечности по типу культи в области диафиза бедренной кости. Выделяют следующие уровни недоразвития: короткая, в верхней, средней, нижней трети, длинная культя, по типу вычленения в коленном суставе.
Клинические признаки: функция опоры и ходьбы нарушена; "врожденная культя" по внешнему виду напоминает ампутационную, но отмечается целостность покровов, отсутствие рубцов, наличие определенного запаса мягких тканей на торце, могут присутствовать рудименты; недоразвитие костей таза, перекос таза; недоразвитие или наличие врожденного подвывиха, вывиха тазобедренного сустава; гипотрофия, недоразвитие мышц таза и бедра;  сколиотическая установка.
Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ. Ребенок направляется на МСЭ в первый год жизни для раннего начала реабилитационных мероприятий.- см. Врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей). Данные рентгенологического обследования врожденной культи бедра с захватом тазобедренного сустава, таза, позвоночника.
Критерии инвалидности: стойкие умеренные или выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

 Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.56.

Таблица 56
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел «Патология нижних конечностей »
	

	13.6.4.7 Ампутация конечности на уровне тазобедренного сустава или очень короткая культя бедра при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий

	80

	13.6.4.8 Ампутация конечности на уровне бедра

	40-60

	Суммарная оценка
	до 90


Нарушения функции организма расцениваются от умеренных до значительно выраженных, исходя из суммарно оценки степени нарушения здоровья  в процентах (максимально до 90%) .При врожденной короткой или очень короткой культе бедра может быть установлено 80%; при врожденной культе бедра, при культе по типу вычленения в коленном суставе - 40-60%. 

 Экспертно значимыми факторами являются: уровень недоразвития конечности, недоразвитие костей таза, мышц бедра, наличие вывиха (подвывиха) тазобедренного сустава (суставов) и связанные с этим нарушения функций; при наличии сколиоза необходимо учитывать тип сколиоза, его локализацию, протяженность, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения функции позвоночника, нарушения функции кровообращения и дыхания.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие нижней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
 Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида. Медицинская реабилитация: восстановительная терапия (проводится 2-3 раза в год): массаж общий, акцент на недоразвитую конечность; лечебная физкультура, направленная на укрепление мышц пораженной половины туловища, удержание равновесия, вертикального положения, подготовка к протезированию, обучению ходьбе. Реконструктивная хирургия (в первые три года жизни): реконструкция костей таза при их деформации, препятствующих протезированию; резекция рудиментарных образований, препятствующих протезированию. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Протезирование нижней конечности (с 10-12 мес.) в зависимости от уровня недоразвития бедра: протезом бедра, протезом на вычленение в тазобедренном суставе. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста; врача протезно-ортопедического предприятия: дошкольников — 1 раз в 3 месяца, школьников – не реже  1 раза в  6 месяцев для контроля за состоянием культи и протеза. 

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация: см. врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей).
Технические средства реабилитации:

· протез бедра лечебно-тренировочный; протез бедра для купания; протез бедра модульный; протез бедра немодульный;

· протез при вычленении бедра модульный; протез при вычленении бедра немодульный;

· чехол на культю бедра шерстяной; чехол на культю бедра хлопчатобумажный; чехол на культю бедра  из полимерного материала (силиконовый);

· косметическая оболочка на протез нижней конечности;

· обувь на протез;

· обувь ортопедическая при односторонней ампутации без утепленной подкладки; на утепленной подкладке

· трость 3-опорная; костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания; ходунки различных видов; опоры разных видов; кресла-коляски различных видов;

· корсет, реклинатор  (по показаниям);

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство)
Врожденное отсутствие стопы и пальца (ев) стопы, врожденное недоразвитие нижней конечности по поперечному типу. Врожденная культя голени Q72.3
Врожденное недоразвитие нижней конечности по типу культи в области диафиза берцовых костей. Выделяют следующие уровни недоразвития: короткая, в верхней, средней, нижней трети, длинная культя, по типу вычленения в голеностопном суставе.
Клинические признаки: функция опоры и ходьбы резко нарушена; недоразвитие выше лежащих сегментов таза, укорочение бедра; гипотрофия, недоразвитие мышц недоразвитой конечности; рекурвация, разболтанность связочного аппарата коленного сустава; свойственны целостность покровов, запас мягких тканей на конце культи, возможно формирование возрастной и патологической коничности культи (малоберцовая кость опережает в росте большеберцовую); отсутствие местных болевых ощущений; деформация костей голени, голень может быть представлена одной костью (малоберцовой или большеберцовой); наличие более или менее выраженных рудиментов пальцев; амниотических перетяжек. 
Необходимые обследования и сроки  направления  на МСЭ. Ребенок направляется на МСЭ в первый год жизни для раннего начала реабилитационных мероприятий - см. Врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей). Данные рентгенологического обследования: врожденной культи голени с захватом коленного сустава, при необходимости таза, позвоночника. 

Критерии инвалидности: стойкие умеренные или выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, нуждаемость в мерах социальной защиты, включая реабилитацию.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.57.

Таблица 57
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел «Патология нижних конечностей »
	

	13.6.4.10 Ампутация конечности на уровне голени при достаточной дееспособности культи и суставов

	50

	13.6.4.11 Ампутация конечности на уровне голени при недостаточной дееспособности культи и суставов

	60

	13.6.4.12 Ампутации обеих нижних конечностей на уровне голени
	70-80

	13.6.4.48 Нестабильность коленного сустава легкие нарушения
	10

	13.6.4.49 Нестабильность коленного сустава умеренные нарушения
	30

	Суммарная оценка
	до 90


Нарушения функции организма расцениваются от умеренных до значительно выраженных, исходя из суммарно оценки степени нарушения здоровья  в процентах (максимально до 90%) . При врожденном пороке развития одной нижней конечности по типу ампутации конечности на уровне голени - от 50% до 60 %; обеих голеней – 70-80%. 

Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: недоразвитие   таза, укорочение бедра, «патологическая коничность» культи, недоразвитие или отсутствие одной из костей голени, разболтанность связочного аппарата коленного сустава, вальгусная или варусная деформации голени и связанные с этим нарушения функций. 
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s 730.4 2  частичное отсутствие нижней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710 -b729; функции мышц b730 - b749; двигательных функций b750 - b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.
Медицинская реабилитация: восстановительная терапия проводится 2-3 раза в год: массаж общий, акцент на недоразвитую конечность; лечебная физкультура, направленная на укрепление мышц пораженной половины туловища, удержание равновесия, вертикального положения, подготовка к протезированию, обучению ходьбе. Реконструктивная хирургия с первых лет жизни: кожная пластика; удлинение сегмента/сегментов конечности;  устранение амниотических перетяжек; предотвращение коничности культи с прободением кожных покровов; удаление рудимента стопы после 10-13 лет.  Протезирование с 10-12 мес.: протезирование нижней конечности протезом голени.  Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1раз в 6 месяцев до окончания роста;  врача протезно-ортопедического предприятия: дошкольников – 1 раз в 3 месяца, школьников –  не реже  1 раза в  6 месяцев для контроля за состоянием культи и протеза. 

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация: см. врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей).
Технические средства реабилитации:

· протез голени лечебно-тренировочный; протез  голени немодульного типа, протез  голени модульного типа; протез голени для купания;

· чехол на культю голени шерстяной; чехол на культю голени хлопчатобумажный; чехол на культю голени  из полимерного материала (силиконовый);  

· косметическая оболочка на протез нижней конечности;

· обувь на протез;

· обувь ортопедическая при односторонней ампутации без утепленной подкладки; на утепленной подкладке

· трость 3-опорная; костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;   ходунки различных видов; опоры различных видов; кресла-коляски различных видов;  

· корсет, реклинатор  (по показаниям),

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство).
Продольное укорочение бедренной кости Q72.4.

Проксимальная эктромелия

Проксимальная эктромелия – дефект проксимальной части нижней конечности без повреждения дистального отдела. Различают:  длинный проксимальный тип – гипоплазия бедренной кости, coxa vara, или частичная аплазия бедренной кости; среднемедиальный тип – субтотальная аплазия бедренной кости; короткий проксимальный тип – тотальная аплазия бедренной кости.

Нередко формы пороков и типы их бывают сочетанными или переходят один в другой. 

При врожденном недоразвитии бедра по продольному типу выделяют следующие варианты:

– недоразвитие бедра при сохранении всех его элементов (головки, шейки, большого вертела, диафиза, мыщелков), атрофия мягких тканей, укорочение бедра различной степени от незначительного до 1/3 длины здорового бедра, ротация кнаружи, приведение; 

– отсутствие проксимального отдела бедра, значительное укорочение конечности, ротация её кнаружи, тазобедренный сустав не сформирован, при этом, как правило, проксимальный отдел бедра сочленяется с тазом выше вертлужной впадины; однако при нагрузке недоразвитой конечности сохраняется его опорная функция;
 – бедро представлено только мыщелками бедра с частью диафиза или без него; характерно резкое укорочение конечности, голеностопный сустав располагается на уровне коленного сустава нормально развитой ноги, ротация конечности кнаружи до 900, тазобедренный сустав не сформирован, опорная функция значительно нарушена и отмечается смещение бедра относительно костей таза, а голени относительно бедра; при нагрузке проксимальный конец бедренной кости смещен вверх и кнаружи (неартроз в области крыла подвздошной кости), скользит в мягких тканях при нагрузке вверх по оси на 3-5 см.; активные движения на уровне соединения конечности с тазом ограничены, пассивные избыточны; 

– полное отсутствие бедренной кости; с костями таза сочленяется большеберцовая кость, сочленяющийся с тазом конец большеберцовой кости несколько меняет свою форму; отмечается значительное укорочение конечности, ротация; голень и стопа заметно отстают в развитии, мягкие ткани избыточны; опорная функция конечности сохраняется, при нагрузке конечности смещение ее относительно костей таза не наблюдается; малоберцовая кость часто отсутствует; однако полное отсутствие бедренной кости встречается крайне редко (4% врожденных пороков развития бедра).
Клинические признаки: функция опоры и ходьбы резко нарушена; резкое укорочение нижней конечности за счет недоразвития бедра; недоразвитие таза, тазобедренного сустава; характерна ротация недоразвитой конечности кнаружи; слабость ягодичных мышц.

Необходимые обследования и сроки направления на МСЭ. Ребенок направляется на МСЭ в первый год жизни для раннего начала реабилитационных мероприятий – см. Врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей). Данные рентгенологического обследования: недоразвитой конечности с захватом тазобедренного сустава, таза, позвоночника.

Критерии инвалидности: стойкие умеренные или выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.58.

Таблица 58
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел «Патология нижних конечностей »
	

	13.6.4.8 Ампутация
 конечности на уровне бедра
	40-60

	13.6.4.9 Ампутация конечности на уровне бедра при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий
	70

	13.6.4.43 Псевдоартроз бедренной кости умеренные нарушения
	40

	13.6.4.44 Псевдоартроз бедренной кости выраженные нарушения
	60

	Суммарная оценка
	до 80


Нарушения функции организма расцениваются от умеренных до значительно выраженных, исходя из суммарно оценки степени нарушения здоровья  в процентах (максимально до 80%) .
Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: степень недоразвития бедренной кости, укорочение конечности, опсутствие опорной функции, наличие контрактур, неартроза, ротация конечности кнаружи, несформированность тазобедренного сустава, уродующий внешний вид.
При наличии сколиоза необходимо учитывать тип сколиоза, его локализацию, протяженность, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения функции позвоночника, нарушения функции кровообращения и дыхания.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие нижней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей (b710 -b729); функции мышц (b730 - b749); двигательных функций (b750 - b789).
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия (проводится 2-3 раза в год): массаж общий, акцент на недоразвитую конечность; лечебная физкультура, направленная на укрепление мышц пораженной половины туловища, удержание равновесия, вертикального положения, подготовка к протезированию, обучению ходьбе; профилактика сколиоза, плоскостопия при односторонних дефектах. Реконструктивная хирургия: стабилизации тазобедренного сустава; удлинение укороченного бедра; стимуляция роста трубчатых костей в первые месяцы и годы жизни ребенка; уравнивание длины конечности удлинением короткого сегмента  или укорочением длинного (здорового) сегмента у больных старше 4—5 лет; при резком укорочении бедра в возрасте от 10 до 18 лет ампутация либо артродез с деротационной остеотомией на 180° короткого бедра с голенью, с целью формирования длинной культи бедра или использования стопы, находящейся на уровне коленного сустава, в качестве «голени», а голеностопного сустава - в качестве активной «замены коленного сустава» (после 12 лет операция Борггреве/ Ван Несу). Лечение в специализированном детском ортопедическом отделении. Протезирование и ортезирование сложное, атипичное, с 10-12 месяцев. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста, врача протезно-ортопедического предприятия для дошкольников – 1 раз в квартал, школьников – не реже 1 раз в 6 месяцев для контроля за состоянием культи и протеза.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация: см. врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей).
Технические средства реабилитации:
· протез голени немодульного типа, в том числе при врожденном недоразвитии;   протез голени модульного типа, в том числе при врожденном недоразвитии
· протез  бедра немодульный, в том числе при врожденном недоразвитии; протез  бедра модульный, в том числе при врожденном недоразвитии;

· аппарат на всю ногу, в т.ч. с двойным следом;

· тутор на всю ногу;

· чехол на культю бедра шерстяной; чехол на культю бедра хлопчатобумажный; чехол на культю бедра  из полимерного материала (силиконовый), если сформирована культя бедра;

· косметическая оболочка на протез нижней конечности;

· обувь на протез;

· обувь ортопедическая при односторонней ампутации без утепленной подкладки; на утепленной подкладке;

· трость 3-опорная; костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;   ходунки различных видов; опоры различных видов; кресла-коляски различных видов;  

· корсет, реклинатор  (по показаниям);

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство).
Продольное укорочение большеберцовой кости. 

Эктромелия большеберцовой кости Q72.5
 Порок развития большеберцовой кости наблюдается – 1/1000 000 новорожденных, сочетается с врожденными заболеваниями кисти, тазобедренного сустава, позвоночника, внутренних органов, кожи и ее придатков и может иметь наследственную природу (как рецессивное, так и доминантное наследование). Недоразвитие большеберцовой кости встречается в виде дефекта проксимального, центрального или дистального ее отделов. 
Клинические признаки: функция опоры и ходьбы резко  нарушена, особенно при поражении с двух сторон; конечность значительно укорочена; большеберцовая кость полностью отсутствует (аплазия) или недоразвита (гипоплазия); не сформирован коленный сустав  или  голеностопный в зависимости от уровня недоразвития; малоберцовая кость недоразвита, нередко искривлена, проксимальный конец ее в состоянии вывиха в коленном суставе; сгибательная контрактура в коленном суставе; стопа обычно недоразвита  (I и II пальцы на стороне поражения отсутствуют или недоразвиты, могут отсутствовать соответствующие кости плюсны и клиновидные кости), находится в положении эквино-варуса, отмечается полный вывих стопы в голеностопном суставе кнутри; недоразвиты мышцы голени и стопы (передняя большеберцовая мышца и длинный разгибатель большого пальца) и сосуды; нарушается функция и четырехглавой мышцы бедра; на месте отсутствующей костной части иногда имеется соединительнотканный тяж; иногда отсутствует надколенник, часто вывихивается кнаружи, недоразвит. 

 Необходимые обследования и сроки направления на МСЭ. Ребенок направляется на МСЭ в первый год жизни для раннего начала реабилитационных мероприятий – см. Врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей). Данные рентгенологического обследования: недоразвитой конечности позволяет уточнить степень недоразвития голени и стопы, суставов, искривление малоберцовой кости, выявить сопутствующие пороки развития.

Критерии инвалидности: стойкие умеренные или выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно до значительно выраженных), приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, нуждаемость в мерах социальной защиты, включая реабилитацию.
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.59.

Таблица 59
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел «Патология нижних конечностей »
	

	13.6.4.8 Ампутация
 конечности на уровне бедра
	40-60

	13.6.4.9 Ампутация конечности на уровне бедра при наличии медицинских противопоказаний к протезированию или на первый год после ампутации для проведения реабилитационных (включая необходимость реконструктивного оперативного лечения) мероприятий
	70

	13.6.4.10Ампутация конечности на уровне голени при достаточной дееспособности культи и суставов
	50

	13.6.4.11 Ампутация конечности на уровне голени при недостаточной дееспособности культи и суставов
	60

	13.6.4.40 Укорочение ноги более 2,5 см до 4 см
	10

	13.6.4.41 Укорочение ноги более 4 см до 7 см
	30

	13.6.4.42 Укорочение ноги более 7 см
	40

	13.6.4.52 Ограничение движения в коленном суставе умеренно выраженной степени одностороннее
	20

	13.6.4.53 Ограничение движения в коленном суставе умеренно выраженной степени двустороннее
	30

	13.6.4.58 Анкилоз голеностопного сустава в функционально выгодном положении (подошвенное сгибание от 5  до 15 градусов)
	20

	Суммарная оценка
	до 80 


Нарушения функции организма расцениваются от умеренных до значительно выраженных, исходя из суммарно оценки степени нарушения здоровья  в процентах (максимально до 80%).
Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть:  отсутствие   конечности, укорочение конечности, степень недоразвития большеберцовой кости, несформированность коленного, голеностопного суставов, искривление малоберцовой кости, сгибательные контрактуры в коленном суставе, недоразвитие и деформации стоп, полный вывих, подвывих стопы, недоразвитие мышц, сосудов, нервов, искривление позвоночника, и связанные с этим  нарушения функций, уродующий внешний вид. При наличии сколиоза необходимо учитывать тип сколиоза, его локализацию, протяженность, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения функции позвоночника, нарушения функции кровообращения и дыхания.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие нижней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710 -b729; функции мышц b730 - b749; двигательных функций b750 - b789.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия начинается сразу после рождения и заключается в консервативном исправлении контрактур и деформаций, исправление эквино-варусной деформации стопы с 5-7 дня жизни: лечебная гимнастика, направленная на разработку движений в голеностопном суставе – манипуляции на отведение переднего отдела, пронацию и тыльное сгибание; массаж разгибателей стопы и малоберцовых мышц; гипсование по методу Зацепина или Понсети; физиотерапия: электромагнитное воздействие (электростимуляция мышц и нервов); магнитотерапия (воздействие на голеностопный сустав электромагнитным полем); электрофорез, фонофорез (с лидазой, гидрокортизоном); тепловые процедуры на голеностопный сустав (парафин, озокерит, грязевые аппликации); медикаментозное лечение для усиления нервной проводимости (прозерин, препараты витаминов группы B); восстановительная терапия проводится 2-3 раза в год: массаж общий, акцент на недоразвитую конечность; лечебная физкультура, направленная на укрепление мышц пораженной половины туловища, удержание равновесия, вертикального положения, подготовка к протезированию, обучению ходьбе; профилактика сколиоза, плоскостопия при односторонних дефектах, профилактика и устранение вторичных деформаций (сгибательной контрактуры коленных и тазобедренных суставов, деформации  и вывиха малоберцовой кости и вывиха стопы). Реконструктивная хирургия, направленная на исправление деформаций и создания опорной конечности, многоэтапна, зависит от вида дефекта: устранение вывиха и центрация стопы на малоберцовой кости и резекция фиброзного тяжа (с 6 мес.); устранение вывиха малоберцовой кости; в возрасте старше 5-7 лет при укорочении более 4 см удлинение; различные костно-пластические операции; устранение сгибательной контрактуры в коленном суставе; при отсутствии большеберцовой кости с двух сторон выполняется ампутация голени и формируется культя бедра. Протезирование и ортезирование нижней конечности с 10-12 месяцев, при необходимости ортезирование позвоночника. Снабжение ортопедической обувью для компенсации укорочения; в послеоперационном периоде; для профилактики развития и коррекции деформаций стопы. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста, врача протезно-ортопедического предприятия для дошкольников – 1 раз в 3 месяца, школьников – 1 раз в 6 месяцев с целью контроля за состоянием культи и протеза.
Психолого-педагогическая и социальная реабилитация: см. врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей).
Технические средства реабилитации:

· аппарат на всю ногу;

· тутор на всю ногу; тутор на голеностопный сустав;

· протез голени немодульного типа, в том числе при врожденном недоразвитии;   протез голени модульного типа, в том числе при врожденном недоразвитии
· протез  бедра немодульный, модульный;

· чехол на культю бедра шерстяной; чехол на культю бедра хлопчатобумажный; чехол на культю бедра  из полимерного материала (силиконовый);

· косметическая оболочка на протез нижней конечности;

· обувь на протез;

· обувь ортопедическая при односторонней ампутации без утепленной подкладки; на утепленной подкладке;

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки; на утепленной подкладке;

· вкладной башмачок;

· трость 3-опорная;  костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;  ходунки различных видов; опоры различных видов; кресла-коляски различных видов, в т.ч. малогабаритные;

· корсет, реклинатор  (по показаниям);

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство)
Продольное укорочение малоберцовой кости. 

Эктромелия малоберцовой кости Q72.6

Порок развития малоберцовой кости встречается с частотой 1/100 000 новорожденных и довольно часто сочетается с другими врожденными заболеваниями (патология тазобедренного сустава, кисти, внутренних органов). У 30% больных этот порок двусторонний.  Нередко  наблюдаются асимметрии лица, незаращение верхней губы, твердого неба, наличия врожденных пороков развития верхней конечности и другие аномалии.
Клинические признаки: функция опоры и ходьбы  нарушена, особенно при поражении с двух сторон; отмечается полное отсутствие (аплазия) или значительное укорочение (гипоплазия) малоберцовой кости, на ее месте может располагаться фиброзно-хрящевой тяж; большеберцовая кость укорочена и искривлена под углом 10-90 градусов, открытым кзади или кнаружи; голеностопный сустав не сформирован,  движения в нем ограничены, возникают вывихи и подвывихи таранной кости кнаружи и вывих, подвывих стопы в целом, отмечается эквинусная, эквино-вальгусная или плоско-вальгусная деформация стопы, недоразвитие IV и V пальцев, плюсневых и кубовидной костей, иногда они могут тоже отсутствовать; обнаруживается  недоразвитие передней большеберцовой и малоберцовой артерий; мышцы недоразвиты (перинеальная и задняя группы мышц); быстро прогрессирующее укорочение нижней конечности за счет недоразвития голени может достигать 30 см; имеют место тяжелые вторичные деформации: перекос таза, искривление позвоночника. Известно 4 основных разновидности порока малоберцовой кости.
Необходимые обследования и сроки направления на МСЭ - см. врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей). Данные рентгенологического обследования: коленного и голеностопного суставов, костей голени, стопы. 

Критерии инвалидности:  стойкие от незначительных до умеренных нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно от умеренных до  выраженных), приводящие к ограничениям самостоятельного передвижения, самообслуживания, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.60.

Таблица 60
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел «Патология нижних конечностей »
	

	13.6.4.10 Ампутация
  конечности на уровне голени при достаточной дееспособности культи и суставов
	50

	13.6.4.11 Ампутация конечности на уровне голени при недостаточной дееспособности культи и суставов
	60

	13.6.4.40 Укорочение ноги более 2,5 см до 4 см
	10

	13.6.4.41 Укорочение ноги более 4 см до 7 см
	30

	13.6.4.42 Укорочение ноги более 7 см
	40

	13.6.4.52 Ограничение движения в коленном суставе умеренно выраженной степени одностороннее
	20

	13.6.4.53 Ограничение движения в коленном суставе умеренно выраженной степени двустороннее
	30

	13.6.4.58 Анкилоз голеностопного сустава в функционально выгодном положении (подошвенное сгибание от 5  до 15 градусов)
	20

	Суммарная оценка
	до 70


Нарушения функции организма расцениваются от умеренных до выраженных, исходя из суммарно оценки степени нарушения здоровья  в процентах (максимально до 70%) .

Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: укорочение конечности, аплазия или гипоплазия малоберцовой кости, вывихи, подвывихи суставов, эквинусная или плоско-вальгусная деформация стопы (степень выраженности деформации), недоразвитие, отсутствие мышц, сосудов, нервов, наличие других врожденных пороков, уродующий внешний вид. При наличии сколиоза необходимо учитывать тип сколиоза, его локализацию, протяженность, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения функции позвоночника, нарушения функции кровообращения и дыхания.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие нижней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по  реабилитации в ИПР ребенка-инвалида. 

Консервативное лечение: начинают максимально рано у новорожденных; со 2 – 3-й недели жизни ребенка показано мягкое бинтование голени и стопы с выведением ее в среднее положение; с 1 – 1,5-месячного возраста с той же целью применяют корригирующие этапные гипсовые повязки, которые меняют через 7 – 10 дней, их накладывают таким образом, чтобы противодействовать передне-внутреннему искривлению большеберцовой кости и эквино-вальгусной установке стопы; во время смены гипсовых повязок проводят лечебную гимнастику и массаж, которые стимулируют развитие конечности. 

Медицинская реабилитация: восстановительная  терапия проводится 2-3 раза в год: массаж общий, акцент на недоразвитую конечность, позвоночник; лечебная физкультура, направленная на укрепление мышц пораженной половины туловища, удержание равновесия, вертикального положения, обучению ходьбе; профилактика сколиоза, плоскостопия при односторонних дефектах. Реконструктивная хирургия многоэтапная, начиная с 3 месяцев, по данным др. авторов – с 5-6 месяцев: при наличии фиброзно-хрящевого тяжа на месте отсутствующей малоберцовой кости проводят иссечение фиброзного тяжа; устранение контрактуры, устранение вывиха стопы, устранение деформации голени, удлинение конечности; при отсутствии фиброзно-хрящевого тяжа - удлинение голени, устранение деформации стопы; при конкресценции  бедренной и большеберцовой костей выполняют  удлинение, исправление оси конечности, лечение в специализированном детском ортопедическом отделении. Протезирование и ортезирование нижней конечности с 10-12 месяцев, при необходимости ортезирование позвоночника, обеспечение ортопедической обувью для компенсации укорочения; в послеоперационном периоде; для профилактики развития и коррекции деформаций стопы. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста.
Психолого-педагогическая и социальная реабилитация: см. врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности(ей).
Технические средства реабилитации:

· протез голени немодульного типа, в том числе при врожденном недоразвитии;   протез голени модульного типа, в том числе при недоразвитии
· аппарат на голеностопный сустав; аппарат на всю ногу; аппарат на всю ногу с двойным следом;
· тутор на голеностопный сустав; тутор на всю ногу
· обувь на протез; обувь на аппарат; 

· чехол на культю голени шерстяной; чехол на культю голени хлопчатобумажный;

· косметическая оболочка на протез нижней конечности;

· обувь ортопедическая при односторонней ампутации без утепленной подкладки; на утепленной подкладке;

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки; на утепленной подкладке; вкладной башмачок;
· трость 3-опорная; костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;   ходунки различных видов; опоры различных видов; кресла-коляски различных видов, в т.ч. малогабаритные;

· корсет полужесткой фиксации, функционально-корригирующий, реклинатор - корректор осанки (по показаниям);

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство).

Другие дефекты, укорачивающие нижнюю(ие) конечность(и). 

Врожденные  пороки развития стопы. Врожденная культя стопы Q72.8
Врожденные  пороки развития стопы по типу культи составляют 1,5% от всех дефектов стоп. Двусторонние дефекты стопы отмечаются в 31% случаев; правосторонние – 28%,  левосторонние – 41% .

Различают врожденные культи поперечные: короткие - частично сохранены кости предплюсны; средние - полностью сохранены кости предплюсны или незначительная часть плюсны; длинные - сохранена значительная часть или вся плюсна, частично пальцы, и продольные, когда отсутствует тот или иной луч стопы. 

Часто сочетаются с другими врожденными пороками.

Клинические признаки: функция опоры и ходьбы нарушена; полноценные кожные покровы; уменьшение длины следа, изменением формы и взаиморасположения или синостоз костей стопы, а также отсутствие одной или нескольких костей предплюсны и пальцев; часто  установка врожденной культи на эквинус, варус или вальгус; недоразвитие вышележащих сегментов, укорочение голени, бедра; гипотрофия, недоразвитие мышц; разболтанность связочного аппарата голеностопного сустава; амниотические перетяжки; возможны рудименты.
Необходимые обследования и сроки направления на МСЭ – см. Врожденное полное отсутствие нижней (-их) конечности (ей). Данные рентгенологического обследования: стопы с нагрузкой и без.

Критерии инвалидности: стойкие от незначительных до умеренных нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно до  выраженных), приводящие к ограничениям самостоятельного передвижения, самообслуживания, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

 Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.61.

Таблица 61
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел «Патология нижних конечностей »
	

	13.6.4.16 Культи по Шопару
: двусторонние
	50

	13.6.4.17 Культи по Шопару: односторонняя
	30

	13.6.4.18 Культи по Шопару: односторонняя, с порочным положением стопы
	40-50

	13.6.4.19 Культи по Шопару: двусторонние с порочным положением стоп
	60

	13.6.4.20 Культя по Лисфранку или в области плюсневых костей по Шарпу: односторонняя
	30

	13.6.4.21 Культя по Лисфранку или в области плюсневых костей по Шарпу: односторонняя, с порочным положением стопы
	40

	13.6.4.22 Культя по Лисфранку или в области плюсневых костей по Шарпу: двусторонние
	50

	13.6.4.23 Ампутация пальца
 ноги
	10

	13.6.4.24 Ампутация большого пальца стопы
	10

	13.6.4.25 Ампутация большого пальца с потерей головки I плюсневой кости
	20

	13.6.4.26 Ампутация пальцев ноги от II до V или от I до III
	10

	13.6.4.27 Ампутация всех пальцев на одной ноге
	20

	13.6.4.28 Ампутация всех пальцев на  обеих ногах
	30

	13.6.4.58 Анкилоз голеностопного сустава в функционально выгодном положении (подошвенное сгибание от 5  до 15 градусов)
	20

	13.6.4.58 Анкилоз голеностопного сустава в функционально невыгодном положении
	30

	13.6.4.40 Укорочение ноги более 2,5 см до 4 см  
	10

	Суммарная оценка
	до 70


Нарушения функции организма расцениваются от умеренных до выраженных, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья  в процентах (максимально до 70%) .
Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: величина укорочения стопы; деформации, установки культи на эквинус, варус, вальгус; недоразвитие голени, бедра; гипотрофия, недоразвитие мышц, связочного аппарата голеностопного сустава; изменение формы, взаиморасположения, синостозы и недоразвитие костей стопы и связанные с этим нарушения функции опоры и ходьбы.
При наличии сколиоза необходимо учитывать тип сколиоза, его локализацию, протяженность, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения функции позвоночника, нарушения функции кровообращения и дыхания.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: s730.4 2  частичное отсутствие нижней конечности; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по  реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия проводится 2-3 раза в год: массаж общий, акцент на недоразвитую конечность 2-3 курса в год; лечебная физкультура, направленная на укрепление мышц пораженной половины туловища, удержание равновесия, вертикального положения, подготовка к протезированию, обучению ходьбе; профилактика сколиоза, плоскостопия. Реконструктивная хирургия с первых лет жизни: удлинение сегмента/сегментов конечности; устранение амниотических перетяжек; устранение деформаций культи. Протезирование и ортезирование (с 10-12 месяцев) нижней конечности, при необходимости – позвоночника, рекомендации по ортопедической обуви, вкладным приспособлениям для компенсации укорочения; в послеоперационном периоде; для профилактики развития и коррекции деформаций стопы.  Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста, врача протезно-ортопедического предприятия для дошкольников 1 раз в 3 месяца, для школьников – 1 раз в 6 месяцев.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация: см. врожденное полное отсутствие нижней(-их) конечности(ей).
Технические средства реабилитации:
· протез голени  модульного, немодульного типа; 

· аппарат на голеностопный сустав, в т.ч. с двойным следом;

· обувь на протез; обувь на аппарат; 

· чехол на культю голени шерстяной; чехол на культю голени хлопчатобумажный; чехол на культю голени  из полимерного материала (силиконовый);

· косметическая оболочка на протез нижней конечности;

· обувь ортопедическая при односторонней ампутации без утепленной подкладки; на утепленной подкладке;

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки; на утепленной подкладке;

· вкладные корригирующие элементы для ортопедической обуви (т.ч. стельки, полустельки); вкладной башмачок;

· трость 3-опорная; костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;   ходунки различных видов; опоры различных видов; кресла-коляски различных видов, в т.ч. малогабаритные;

· корсет, реклинатор  (по показаниям);
· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство).

3.3.3.ВРОЖДЕННЫЕ ДЕФОРМАЦИИ СТОПЫ

Врожденная косолапость. Конско-варусная косолапость Q66.0.

Варусная стопа Q66.2

Согласно оценкам ВОЗ более 100 тысяч детей во всем мире каждый год рождаются с врожденной косолапостью. 1-4 случая на 1000 живых новорожденных. Занимает  3-е место по частоте (около 35,8%) после дисплазии тазобедренного сустава и мышечной кривошеи. Деформация в 2-3 раза чаще встречается у мальчиков (68%), чем у девочек,   бывает одно- и двусторонней (38-40%). В 10-30% случаев наблюдается сочетание врожденной косолапости с врожденными пороками развития: врожденный вывих бедра, врожденная кривошея, синдактилия, незаращенное твердое небо, амниотические перетяжки различной локализации. 
Причины врожденной косолапости весьма разнообразны и до настоящего времени изучены недостаточно. В настоящее время врожденную косолапость считают проявлением выраженного диспластического процесса развития всего организма с преимущественным поражением стопы и голени, где в зависимости от тяжести деформации превалирует в разной степени недоразвитие костной, мышечной и нейро-сосудистой систем. Косолапость может быть как самостоятельной патологией, так и сопутствовать ряду системных заболеваний (артрогрипоз, синдром Фримена-Шелдона,  с-м Ларсена  и др., а также иметь нейрогенную этиологию при пороках развития пояснично-крестцового отдела позвоночника). Встречается при врожденном дефекте большеберцовой кости. Это может быть и истинно контрактура суставов стопы, чаще у мальчиков двусторонняя. 
Врожденная косолапость - проявление сложной артро- , миодесмогенной контрактуры суставов стопы. Основой деформации при врожденной косолапости является подвывих в таранно-ладьевидном суставе (смещение ладьевидной кости кнутри) и подвывих в подтаранном суставе (ротация стопы кнутри).
На сегодняшний день нет единой универсальной классификации врожденной косолапости. Классификация косолапости  по Т. С. Зацепину, 1947: типичные формы, к которым относят варусные контрактуры, описанные Э. Ю. Остен-Сакеном (1926); связочные косолапости с хорошо выраженным подошвенным жировым слоем и подвижной кожей; обе группы хорошо поддаются лечению; а также костные формы, характеризующиеся малоподвижной кожей, деформации нелегко устраняются; нетипичные формы: амниотические, на почве дефектов костей.
Классификация по степени тяжести: легкая степень деформации – удается одномоментно корригировать все компоненты деформации (эквинус, супинацию и приведение) и вывести стопу до среднего положения, эквинусная деформация и супинация стопы не превышают 10-150; средняя  степень деформации – удается корригировать все компоненты косолапости: супинацию и приведение переднего отдела стопы и в значительной степени эквинусное положение, однако деформация остается выраженной и ригидной, эквинусное положение и супинация стопы составляют от 15 до 300; тяжелая  степень – деформация устойчива, удается частично корригировать ее и улучшить форму стопы, однако изменения со стороны костно-суставного аппарата остаются не устраненными; супинационное  положение стопы и эквинус превышают 30-350. .
Клинические признаки: эквино-половарусная деформация стопы; внутренняя  торсия костей голени и соответственно – внутренний разворот стоп при стоянии и ходьбе; образование болезненных натоптышей, чаще всего в области основания 5-й плюсневой кости; парадоксальная  подвижность в голеностопном суставе: во фронтальном направлении; при ходьбе голеностопный сустав не функционирует, перекат исчезает, походка становится ходульной; увеличение поясничного лордоза и постоянное напряжение мышц спины; сильные боли при ходьбе, изменение походки и осанки, развитие болезней суставов; при односторонней косолапости наблюдается укорочение длины следа стопы больной конечности, атрофия мышц голени. 
Необходимые обследования при направлении на МСЭ: осмотр педиатра, невролога, хирурга, травматолога-ортопеда, общее клиническое обследование (общий анализ крови, мочи, ЭКГ), консультация врача-генетика (при необходимости), данные электромио- и электронейромио- графическом исследования; рентгенологического обследования и ультрасонографии стоп и голеностопных суставов перед началом и по окончании лечения.
Показания к направлению на МСЭ: наличие у ребенка тяжелой формы врожденной косолапости для оказания мер социальной защиты, включая реабилитацию.
Критерии инвалидности: стойкие от незначительных до умеренных нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством (суммарно – умеренные), приводящие к ограничениям самостоятельного передвижения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка 

Степень нарушения функции стопы согласно диагностическим таблицам оценки нарушений двигательных функций нижних конечностей по Р.В. Латыпову, Никитченко И.И., Лебедевой Н.Н. и др. представлена в табл. 62.
Таблица 62
Клинико-функциональные признаки нарушения функции стопы 

	Нарушения функции стопы
	Клинико-функциональные признаки

	Незначитель-ные
	гипотрофии голени нет; укорочения стопы нет; при коррекции стопа выводится в среднее положение; эквинус  0-200; варус и аддукция во фронтальной плоскости 0-200; ротация в горизонтальной плоскости 0-200; опора на наружный и передний отделы, пятку;

	Умеренные
	гипотрофия голени менее 10%; укорочение стопы менее 10% длины стопы; при коррекции устраняются некоторые компоненты деформации; эквинус  20-450; варус и аддукция во фронтальной плоскости 20-450; ротация в горизонтальной плоскости 20-450.Опора на наружный и передний отделы стопы;

	Выраженные
	гипотрофия голени более 10%; укорочение стопы более 10% длины стопы; деформация не поддается  коррекции; эквинус  более 460; варус и аддукция во фронтальной плоскости более 460; ротация в горизонтальной плоскости более 460; опора на средне-латеральный отдел стопы;

	Значительно выраженные
	при двусторонней выраженной деформации.


Дети с врожденной деформацией стопы нуждаются в своевременном устранении имеющейся деформации (консервативными и (или) хирургическими методами). Своевременно выявленные (при рождении или на первых  месяцах   жизни) даже выраженные деформации, как правило, удается у ребенка  устранить консервативными методами лечения до времени освоения им самостоятельной ходьбы. Прежде всего, это относится к деформациям, внутриутробно сформировавшимся из-за патологии мышечно-связочного аппарата стопы. Практически полностью поддается коррекции приведение  переднего отдела стопы, а также супинация и пронация. Более затруднительна коррекция фиксированной пяточной или эквинусной стопы. Наиболее трудно и менее полноценно устраняется косолапость вследствие выраженной костно-суставной патологии.

Только при недостаточной эффективности проведенного комплексного лечения и сохраняющейся деформации, нарушающей опороспособность и локомоцию пораженной конечности ребенок может быть направлен на медико-социальную экспертизу.  Вместе с тем, следует учитывать, что даже после  устранения деформации стоп, активный рост ребенка может провоцировать как частичный рецидив, так и формирование новой патологии. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах  ориентируется на следующие подходы.

Количественная оценка степени нарушений функций опорно-двигательной системы (ОДС) у детей  в возрасте старше 1 года,  страдающих односторонней или  двусторонней врожденной  косолапостью должна учитывать эффективность этапного лечения, степень и причину прогрессирования; клинико-рентгенологические проявления (выраженности) патологического процесса после лечения, объем активных и пассивных движений в голеностопном суставе, фиксированные отклонения положения стоп/ы от средней линии в сагиттальной и фронтальной плоскостях, нарушения опоры и передвижения вследствие патологической установки стоп/ы (участки гиперкератоза, трофические нарушения на опорной подошвенной поверхности), а также  сопутствующие нарушения ОДС и других систем организма ребенка.   

Конско-варусная косолапость: 10-20 % может быть установлено при косолапости после проведенного этапного лечения (консервативного и оперативного). Клинико-рентгенологическая картина включает: тыльное сгибание стопы  в голеностопном суставе возможно до  угла не более 950, что может быть обусловлено изменением естественной конфигурации  (уплощением верхней поверхности) таранной кости  в результате проводившегося лечения  этапными гипсовыми повязками и (или)   контрагированием икроножной мышцы; супинационная деформация заднего отдела стопы 10о и менее; сложные виды движений (ходьбы) доступны, подошвенная поверхность стопы не изменена или изменена незначительно. Сложная ортопедическая обувь  коррегирует деформацию и способствует опоре на  всю подошвенную поверхность стопы; 

40-50% может быть установлено при косолапости с прогрессирующей деформацией после проведенного этапного лечения (консервативного и оперативного), при рецидиве деформации, нелеченной деформации. Клинико-рентгенологическая картина включает: наличие  фиксированного  эквиноварусного положения пяточной  кости в сочетании с расположением таранной кости вне голеностопного сустава; супинацию всей стопы и приведение её переднего отдела, дистальнее  от уровня сустава   Шопара на 80-90о  и более; нарушение (замедление) роста костей предплюсны на внутренней стороне стопы в сочетании с  атонией и атрофией особенно икроножной мышцы; укорочение стопы в пределах 2 и более см.; укорочение конечности за счет голени, прогрессирующее с возрастом ребенка; нарушение функции опоры (осуществляется на наружно-боковую  и даже тыльную поверхность стопы с формированием  болезненного «натоптыша» (гиперкератоза), бурсы в области таранно-кубовидного сочленения) и ходьбы.  Не устраняемая варусная деформация стопы более 400, прогрессирующая, не корригируемая  полностью специальными средствами ортезирования. В старшем возрасте при рецидиве деформации кроме перечисленного выше могут выявляться кистовидные образования в области сочленяющихся поверхностей голеностопного сустава и суставов стопы (в возрасте 8-9 лет);  признаки деформирующего артроза голеностопных суставов (возраст 12 лет); выраженная атрофия мышц голеней (более 7см), рекурвация коленного сустава, гиперлордоз поясничного отдела позвоночника.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: структуры нижней конечности s730; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по  реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.
Медицинская реабилитация: восстановительная терапия с 5-7 дня жизни до окончания роста ребенка: лечебная гимнастика, направленная на разработку движений в голеностопном суставе - манипуляции на отведение переднего отдела, пронацию и тыльное сгибание; массаж разгибателей стопы и малоберцовых мышц; гипсование по методу Зацепина, Виленского или Понсети; физиотерапия: электромагнитное воздействие (электростимуляция мышц и нервов); магнитотерапия (воздействие на голеностопный сустав электромагнитным полем); электрофорез с сосудистыми препаратами (эуфиллин, трентал), фонофорез (с лидазой, гидрокортизоном); тепловые процедуры на голеностопный сустав (парафин, озокерит, грязевые аппликации); медикаментозное лечение для усиления нервной проводимости (прозерин, препараты витаминов группы В). В комплекс лечения первичной косолапости по методу Понсети не входит применение массажа, ЛФК, ФТЛ. Реконструктивная хирургия: с 4–4,5  месячного возраста, показана при резистентной косолапости, которая не поддается консервативному лечению (если при проведении консервативного лечения и выполнения этапных гипсовых повязок на протяжении 2-3 месяцев не получено эффекта и не устранены эквинусная деформация и супинация стопы; при  наличии фиброзной коалиции, деформации таранной или клиновидной костей, аномалии точки прикрепления сухожилия передней большеберцовой мышцы); когда диагноз косолапости был установлен поздно, и консервативное лечение не проводилось или имеется рецидив деформации, который не может быть устранен консервативным путем. В зависимости от особенностей деформации, возраста пациента выполняют операции на мягких тканях; операции на костно-суставном аппарате, на скелете стопы. Объем хирургического вмешательства зависит от выраженности выявленных нарушений и определяется индивидуально. 

Этапность лечения в зависимости от возраста ребенка:

– от рождения до 1 года рекомендуют консервативные методы лечения с применением ЛФК, массажа, редрессации и этапное гипсование; 

– у детей до 3 лет: оперативное вмешательство на сухожильно-связочном и капсулярном аппарате стопы и голеностопного сустава; 

– с 3 лет: проведение оперативных вмешательств на мягких тканях с фиксацией стопы дистракционно-компрессионным аппаратом; при остаточных деформациях стоп в виде приведения переднего отдела, сопровождающихся супинационным положением, дополняется пересадкой передней большеберцовой мышцы на наружный край стопы, резекцией тела кубовидной кости, не затрагивающей ее суставной поверхности и остеотомией первой клиновидной кости с внедрением в области остеотомии костного трансплантата;

– с 3-4-летнего возраста  при резко выраженной эквинусной деформации стоп - операция Штурма-Зацепина, дополненная рассечением межберцового синдесмоза и наложением компрессионно-дистракционного аппарата; 

– с 9-10-летнего возраста у больных с односторонней косолапостью, сопровождающейся выраженной деформацией костей и укорочением стопы более 2 см, производится «удлиняющий артродез стопы»; 

– с 10 лет и старше, с тяжелыми степенями эквино-варусной деформации стоп, сопровождающейся выраженными изменениями со стороны костно-суставного аппарата, показано двухэтапное оперативное лечение: первый этап - вмешательство на сухожильно-связочном аппарате с фиксацией дистракционно-компрессионным аппаратом и выведением стопы в положение максимально возможной коррекции; второй этап- артродез подтаранного, пяточно-кубовидного и таранно-ладьевидного суставов;

– с 12-летнего возраста - операции на костно-суставном аппарате стоп с резекцией суставных поверхностей;

– после 14 лет оперируют на скелете - серповидная резекция стопы по Куслику, трехсуставной артродез по Лямбринуди и пр.

Возможен  рецидив деформации при лечении любым способом – появление деформации  не ранее чем через год после начала адекватной вертикальной нагрузки на стопы при пользовании обычной обувью днем и без фиксации тутором или аппаратом на голеностопный сустав (брейсом) ночью или на время сна днем. Отсутствие элементов деформации при таких условиях – показатель отличного результата лечения.
Ортезирование нижней конечности  для фиксации достигнутого результата: применяют туторы, в основном, на время сна до достижения возраста 2-3 лет, а также аппараты  на голеностопный сустав с дополнительными функциями (брейсы) для фиксации стоп до пятилетнего возраста (в течении как минимум  до 2 лет), используются  только после того, как косолапость полностью исправлена; обеспечение сложной ортопедической обувью как минимум 2-3 года после лечения. В некоторых случаях, при тенденциях к рецидиву деформации, использование ортопедической обуви необходимо до окончания роста стопы (до 14–15 лет).

 Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 3–4 раза в год после оперативного вмешательства, затем 1 раз в 6 месяцев до окончания роста для обнаружения возможных признаков рецидива заболевания и контроля за эффективностью реабилитационных мероприятий.
Психолого-педагогическая реабилитация: получение общего образования по основным образовательным программам в очной форме, режим занятий соответствует классу обучения; проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков (передвижения, проведения досуга и др. по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье и другие мероприятия), при проведении профориентации рекомендовать для профессионального обучения профессии не связанные с длительным пребыванием на ногах, без статической нагрузки на нижние конечности.
Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение передвижения с использованием технических средств реабилитации, в т.ч. по разным покрытиям; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам (одевание и др.)  с использованием ТСР, физкультурно-оздоровительные мероприятия и адаптивный спорт; другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации:

·  тутор на голеностопный сустав; тутор на всю ногу;
· аппарат на голеностопный сустав, в том числе с дополнительными функциями;

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки, на утепленной подкладке; вкладные корригирующие элементы для ортопедической обуви (стельки, полустельки);

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного аппарата.
Пяточно-вальгусная косолапость Q66.4.

Врожденная плоская стопа (pes planus) Q66.5 Врожденное плоскостопие.

Встречается довольно редко и является следствием внутриутробных пороков развития структурных элементов стопы. Наблюдается в 2-11 % от всех случаев врожденных деформаций стопы; возникает при врождённой неполноценности мышечно-связочного и костного аппарата стопы на фоне врожденной недостаточности соединительной ткани. При этом помимо плоскостопия, обнаруживаются и другие признаки недостаточности соединительной ткани - близорукость, дополнительная хорда в сердце, перегиб желчного пузыря и др. Плоскостопие может быть результатом недоразвития мышц, отсутствия малоберцовой кости, других пороков развития. В качестве смешанной патологии у этих больных отмечают артрогрипоз и нейрофиброматоз. Патология в 50% случаев двухсторонняя
В основе этой патологии лежат нарушения взаиморасположения таранной, пяточной и ладьевидной костей.  Врожденная плоско-вальгусная стопа ("врожденная вертикальная таранная кость, стопа-качалка") у детей - наиболее тяжелая форма врожденной деформации. Деформация обусловлена вертикализированным положением  таранной кости, иногда сочетающимся с  контрагированием икроножной мышцы, что обусловливает основную опору на внутреннюю область не сформированного продольного свода  стопы с  вальгированием (иногда  и эквинусным) положением пятки.  В процессе роста  формируется  фиксированная деформация в виде, так называемой «стопы-качалки» (стопа пресс-папье).   

Выделяют три степени тяжести врожденной плоско-вальгусной стопы (Мирзоева И.И., Конюхов М.П., 1978,1980): легкая степень: продольный свод стопы сглажен незначительно, стопа находится в положении пронации, активно и пассивно выводится в положение гиперкоррекции, пятка вальгирована, тонус мышц голени не изменен, до начала самостоятельной ходьбы все симптомы не выражены; с началом стояния и ходьбы становится заметным вальгирование пятки, уменьшение высоты продольного свода стопы; угол  продольного свода стопы до 140º; угол между осями таранной и пяточной костей – 30–40º; угол наклона пяточной кости – от 10 до 30º; отведение переднего отдела стопы – в пределах 8–10º; вальгусное положение заднего отдела – до 10º; средняя степень тяжести: деформация заметна с первых дней жизни, продольный свод стопы отсутствует, она находится в положении выраженной пронации, пятка вальгирована, передний отдел стопы умеренно отведен; уменьшение  угла продольного свода стопы до 140–160º; угол между осями таранной и пяточной костей – 40–50º; угол наклона пяточной кости – от 0 до 10º; углы большеберцово-пяточный – 100–120º, большеберцово-таранный – 130–160º; вальгусное положение заднего отдела и отведение переднего – до 15º; стопа пассивно выводится в положение умеренной гиперкоррекции, но не удерживается в нем; тонус мышц голени не изменен или умеренно снижен;  у старших детей на медиальной поверхности стопы омозолелости; дети быстро устают при ходьбе; тяжелая степень: клинические проявления выражены с первых дней жизни, стопа приобретает характерный вид «папье-маше», или стопы-качалки; ее передний отдел отведен, пятка резко вальгирована, продольный свод отсутствует или выпуклый, по внутренней поверхности визуально определяется и пальпируется выступающая головка таранной кости, движения в суставах стопы ограничены, вальгусное  положение заднего отдела и отведение переднего – более 20º; на рентгенограмме головка таранной кости наклонена в подошвенную сторону и кнутри, принимая вертикальное положение; тело таранной кости сочленяется с большеберцовой костью только задним отделом; пяточная кость – в положении эквинуса и вальгуса; угол между осями таранной и пяточной костей – 50–70º; угол наклона пяточной кости к площади опоры – отрицательный, углы большеберцово-пяточный – 120–140º, большеберцово-таранный – 160–180º; стопа в среднефизиологическое положение выводится с трудом или не выводится вообще; начинают  ходить позже, с 1–1,5-летнего возраста; деформация с началом ходьбы быстро прогрессирует; мышечный  тонус снижен; все группы мышц голени гипотрофичны; по внутреннему краю стопы отмечаются натоптыши; ношение обуви затруднено. 

Необходимые обследования при направлении  на МСЭ – см. врожденная косолапость.

Показания к направлению на МСЭ – наличие у ребенка тяжелой формы врожденной плоско-вальгусной стопы –  вертикального тарана;
Критерии инвалидности: стойкие умеренные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством, приводящие к ограничению способности к самостоятельному передвижению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека  ориентируется на следующие подходы.
10-20 % может быть устанавлено  при средней степени тяжести деформации; после этапного консервативного и/или  оперативного лечения  исходной деформации, тонус мышц голени не изменен или умеренно снижен, стопа пассивно выводится в положение умеренной. Ортопедическая обувь обеспечивает коррекцию патологической установки стопы;

40-60% может определяться при тяжелой фиксированной деформация «вертикальный таран», при неэффективности этапного консервативного и оперативного лечения, прогрессировании деформации с возможностью  незначительной пассивной коррекции деформации, при неудовлетворительных взаимоотношениях в таранно-ладьевидном суставе, при изменениях подошвенной поверхности (трофические нарушения: участки гиперкератоза,  «потертости»), затрудняющих опору и локомоцию,  при невозможности коррекции малосложной ортопедической обувью.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение структур: структуры нижней конечности s730; нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789.
Рекомендации по  реабилитации в ИПР ребенка-инвалида. 

Медицинская реабилитация: консервативное лечение с 5-7 дня жизни ребенка гипсование этапное в положении приведения, варуса и супинации стопы 1-2 месяца до выведения стоп в среднее положение, смена повязок 1 раз в 7 дней; гипсование по методу Доббса (4-6 смен гипсовых повязок с экспозицией 5-6 дней); восстановительная терапия: лечебная гимнастика – корригирующие упражнения, направленные на формирование свода, на укрепление сводоподдерживающих  мышц, дыхательные упражнения, метод БОС с использованием аппаратов ЭМГ-БОС для тренировки патогенетически важных мышц, использование различных тренажеров; массаж внутренних мышц голени и стоп, подошвенных мышц 4 раза в год; физиотерапия: электромагнитное воздействие (электростимуляция сводоподдерживающих мышц передней и задней большеберцовых мышц и короткого и длинного сгибателя пальцев стоп по 10 сеансов; электромиостимуляция проводятся по 4 курса в год.); тепловые процедуры на голеностопный сустав (парафин, озокерит, грязевые аппликации); гидромассаж; иглорефлексотерапия мышц стопы и голени. Реконструктивная хирургия: оперативное лечение в случае отсутствия успеха консервативного лечения в возрасте 1 год; при лечении по методу Доббса через 4-6 смен гипсовых повязок перкутанная фиксация таранно-ладьевидного сустава спицей и перкутанная поперечная ахиллотомия. Ортезирование нижней конечности, обеспечение ортопедической обувью. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста.
Этапность лечения вертикального тарана в зависимости от возраста ребенка:

 – новорожденный:  закрытые манипуляции и этапное гипсование; подкожная ахиллотомия; возможно выборочно удлинение сухожилий передней большеберцовой мышцы, разгибателей пальцев, короткой малоберцовой мышцы; фиксация вправленной таранной кости спицами Киршнера; 
– грудной ребенок, при неэффективности закрытых манипуляций и этапного гипсования: удлинение ахиллова сухожилия, сухожилий передней большеберцовой мышцы, разгибателей пальцев, короткой малоберцовой мышцы; капсулотомия в заднем отделе голеностопного сустава, капсулотомия подтаранного сустава; капсулотомия пяточно-кубовидного сустава; открытое вправление таранной кости в таранно-ладьевидном суставе; фиксация спицами Киршнера;
– дети младшего возраста, имеют тенденции к рецидиву подошвенной ориентации шейки таранной кости, даже после открытого вправления и удлинения сухожилий:  удлинение ахиллова сухожилия, сухожилий передней большеберцовой мышцы, разгибателей пальцев, короткой малоберцовой мышцы; капсулотомия в заднем отделе голеностопного сустава, капсулотомия подтаранного сустава; капсулотомия пяточно-кубовидного сустава; фиксация спицами Киршнера; пересадка сухожилия передней большеберцовой мышцы на шейку таранной кости;
– дети школьного возраста, при неудовлетворительных взаимоотношениях в таранно-ладьевидном суставе, даже, несмотря на проведенный релиз сократившейся капсулы суставов и удлинение сухожилий: иссечение ладьевидной кости с целью облегчить вправление таранной кости; фиксация спицами Киршнера; пересадка сухожилия передней большеберцовой мышцы на шейку таранной кости;
– подростки с нелеченным вертикальным тараном или остаточная деформация после предыдущих операций по поводу вертикального тарана: тройной артродез суставов стопы как паллиативная операция.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация – см. Врожденная косолапость
Технические средства реабилитации:

· тутор на голеностопный сустав; 
· аппарат на голеностопный сустав, в том числе с дополнительными функциями; используются  только после исправления деформации по методу Доббса до 4-летнего возраста;
· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки,  на утепленной подкладке; вкладные корригирующие элементы для ортопедической обуви (стельки, полустельки);

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного аппарата
3.3.4 ВРОЖДЕННЫЕ СИСТЕМНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Незавершенный остеогенез Q78.0. Osteogenesis imperfecta
Системный порок развития опорно-двигательного аппарата, обусловленный нарушением синтеза коллагена I типа в костной ткани с частотой проявления 1:10000 - 1:20000 новорожденных. Клиника охватывает широкий спектр как скелетных, так и – факультативно - экстраскелетных симптомов, среди которых главным является патологическая ломкость костей. Выявлено до 8 видов генетических дефектов. По клинической картине выделяют 4 типа.

Заболевание наследуется по аутосомно-рецессивному признаку. Кроме того, в клинической практике были описаны случаи новых аутосомно-доминантных мутаций в генах COL1A1 и COL1A2, картированных на хромосомах 17 и 7.

Различают следующие формы  несовершенного костеобразования. Врожденная форма –osteogenesis imperfecta congenita или болезнь Вролика - переломы происходят  уже во внутриутробном периоде или в момент рождения. Поздняя форма – osteogenesis imperfecta tarda, или ostepsathyrosis, болезнь Лобштейна - дети рождаются внешне здоровыми, но позже, в возрасте 1-2 лет, а иногда и в начале периода полового созревания, обнаруживается ненормальная ломкость диафизов одной или нескольких длинных трубчатых костей, меньшая интенсивность патологических изменений. Эти формы отличаются началом и тяжестью проявления.

Клинические признаки: множественные переломы и надломы; сравнительно умеренные болевые ощущения при переломах, которые не сопровождаются существенным смещением отломков; вторичная слабость атрофированных мышц; укорочение конечностей; искривления и уплощения костей в сагиттальной плоскости; деформации чаще симметричные; деформация грудной клетки в результате переломов ключиц, ребер, позвонков; часто имеет место тяжелое нарушение физического развития детей с резким отставанием их в росте и весе; микромелия; синие  склеры; лептосклерия; начиная с 20-30 лет прогрессивно развивается отосклероз (тугоухость); янтарная окраска зубов, позднее прорезывание зубов, развитие аномалии с прикусом, множественный кариес, неправильное развитие ногтей на пальцах рук и ног, особенности волос; слабость, дряблость, недоразвитость суставных сумок и всего связочно-суставного аппарата, разболтанные суставы и сравнительно часто разрывы связок и даже вывихи, повышенная потливость, мочекаменная болезнь. В ряде случаев развивается пупочная и паховая грыжа. 

Течение заболевания может быть: легким (3 -5 переломов в год),  тяжелым (частые множественные переломы 6-10 в год) и очень тяжелым (10-20 переломов в год). 

Показания для направления на МСЭ: переломы, вызывающие существенные нарушения статодинамических функций, чаще тяжелое и очень тяжелое течение заболевания, осложненные переломы (например, позвоночника – повреждение спинного мозга приводит к развитию параличей обеих нижних конечностей, недержанию мочи и кала),  формирование ложных суставов, неправильное сращение с укорочением сегментов конечностей,  контрактуры в суставах конечностей, приводящие  к умеренным,  выраженным или значительно выраженным нарушениям статодинамической функции; стойкие, от умеренных до значительно выраженных, кифосколиоз III - IVстепени, нарушения функции сердечно-сосудистой, дыхательной и  мочевыделительной систем; нарушения зрения, слуха и др.
Необходимые обследования при направлении на МСЭ: осмотр педиатра, невролога, хирурга, заключение травматолога-ортопеда, консультация врача-генетика, общее клиническое обследование (общий анализ крови, мочи, ЭКГ), данные рентгенологического обследования костей; денситометрия – исследование минеральной плотности костной ткани; биохимический анализ крови (содержание кальция, фосфора, активность щелочной фосфатазы); ДНК-диагностика.
Прогноз для жизни у детей с тяжелым течением врожденной формы серьезный, т.к. они рано погибают в результате множественных переломов и присоединившихся воспалительных заболеваниях (отит, пневмония, сепсис и др.). При тщательном уходе такие дети могут жить долго, достигая подросткового и юношеского возраста. При поздней форме прогноз для жизни благоприятный.

Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций; нарушения функций сердечно-сосудистой, дыхательной, мочевыделительной систем; нарушения сенсорных функций (зрения, слуха) и др., приводящие  к  ограничениям способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, общению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций костно-мышечной системы, обусловленных данным заболеванием
, основывается преимущественно на оценке степени выраженности нарушений функции передвижения, учитываются также и другие факторы: форма и тяжесть течения, распространенность патологического процесса, наличие осложнений.  

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789; функции слуха b230; функции кожи b810-b860 и др.;  нарушение структур, связанных с движением: s710-s770 и др.
Рекомендации по  реабилитации в ИПР ребенка-инвалида. Медицинская реабилитация. Показан щадящий режим. Восстановительная терапия для профилактики  деформаций, уменьшения частоты переломов, предотвращения развития деформаций и кифосколиоза, для стимулирования мышечной системы начинается сразу после рождения; проводится 2-3 раза в год: массаж легкий общий; гидротерапия, физиотерапия (УФО, электрофорез с солями кальция на деформированные кости, индукто- и магнитотерапия и т.д. (курс - 15-20 сеансов); лечебная физкультура, направленная на устранения контрактур и профилактику вторичных деформаций, укрепление мышц, игротерапия для развития моторных навыков и ощущения собственного тела ребенка, мануальная терапия, обучение переходным движениям, упражнения на равновесие и опору, предупреждение развития сколиоза, выработка навыка правильной осанки, мышечного корсета, коррекция ходьбы; медикаментозная терапия направлена на усиление синтеза коллагена, стимуляцию хондрогенеза и минерализацию костной ткани. При переломах необходима тщательная репозиция костных отломков и гипсовая иммобилизация. Реконструктивная хирургия: обычно в дошкольном возрасте при выраженных деформациях костей показано исправление деформации крупных трубчатых костей (корригирующие остеотомии); фиксация костных фрагментов различными методами (металлоостеосинтез, использование аллотрансплантатов, гомопластика и др.); генная терапия:  пересадка мезенхимальных прогениторных клеток. Показаниями к хирургической коррекции деформаций являются варусная деформация шейки бедра 90°; ложные суставы диафиза костей; многоплоскостные деформации сегментов рук и ног, дискордантные деформации скелета, последствия неадекватных хирургических вмешательств. Ортезирование (снабжение туторами) показано с раннего возраста и зависит от характера имеющихся деформаций и их сочетаний. Ортопедические аппараты с 3-х лет до окончания периода полового созревания. Санаторно-курортное лечение рекомендуется как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача травматолога-ортопеда, стоматолога, окулиста, отоларинголога 1 раз в 6 месяцев до окончания роста.
Психолого-педагогическая реабилитация: получение общего образования по основным образовательным программам, индивидуально решается вопрос о выборе заочной, дистанционной, семейной формы обучения (или смешанных вариантов) из-за опасности травматизации ребенка;  при необходимости длительного лечения в стационаре, проведение психолого-педагогической коррекции: формирование у ребенка образовательных и социально-бытовых навыков, навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье с учетом возможных рисков переломов; профессиональная ориентация на профессии интеллектуального труда с возможной дистанционной формой занятости, на профессии, исключающие возможность травматизации.
Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение ребенка и членов его семьи пользованию техническими средствами реабилитации; информирование и консультирование по вопросам безопасности жизнедеятельности в связи с особенностями заболевания (повышенный риск переломов) и профилактики; социально-бытовая адаптация: обучение  ребенка-инвалида  навыкам личной гигиены, самообслуживания, передвижения, в том числе с помощью технических средств реабилитации; мероприятия по обустройству жилища инвалида в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности; другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации:
· тутор на всю ногу; тутор на всю руку;

· аппарат на всю ногу; обувь на аппарат;

· корсет полужесткой фиксации;
· костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания; ходунки различных видов; опоры различных видов; кресла-коляски различных видов, в т.ч. малогабаритные;

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство); другие ТСР при необходимости.

Спондилоэпифизарная дисплазия.  Q77.7

Характеризуется  торможением развития ростковой хрящевой ткани, за счет которой формируются спонгиозные участки скелета — эпифизы и позвонки. Популяционная частота — 0,9:100000. Поражает  оба пола одинаково.  Выделяют  врожденную и позднюю формы.

Врожденная форма Spondyloepiphyseal dysplasia congenita  передается по аутосомно-доминантному типу и клинически проявляется по-разному; поздняя форма встречается как при Х-связанной рецессивной, так и при аутосомно-доминантной формах.

Клинические признаки: низкий рост за счет укорочения туловища (у взрослых редко более 128см), резко выраженный дорсальный кифоз и сколиоз, развиваются, как правило, в юношеском возрасте; грудная клетка широкая бочкообразной формы, выражен поясничный лордоз,  нередко определяется варусное или вальгусное искривление коленного сустава; подвывих в тазобедренном суставе; варусная деформация шеек бедренных костей, «утиная» походка; деформация стоп; укорочение конечностей ризомелического характера, чрезвычайно короткая шея, наклон головы ограничен; седловидная деформация носа; расщепление неба; глазной гипертелоризм, косоглазие и помутнение роговиц; более 50% больных страдают выраженной миопией, предрасполагающей к развитию дегенеративных изменений сетчатки и ее отслойке; имеет место гидроцефалия; возможна умственная отсталость. Уменьшение  роста при поздней форме спондилоэпифизарной дисплазии (Х-связанный рецессивный тип) диагностируют в возрасте 5—10 лет. У детей старшего возраста и подростков возможны неопределенные боли в спине; у взрослых молодого возраста обычно развивается остеоартрит с ограничением подвижности позвоночника и тазобедренных суставов. Возможно также поражение плечевых, реже коленных и голеностопных суставов.

Необходимые обследования при направлении на МСЭ: осмотр педиатра, невролога, хирурга, заключение травматолога-ортопеда, общее клиническое обследование (общий анализ крови, мочи, ЭКГ), рентгенологическое исследование: задержка окостенения тел позвонков и проксимальных частей бедренных костей, coxa vara, на задних рентгенограммах локтевых суставов выявляется характерное симметричное недоразвитие блока плечевой кости с глубоким вдавлением его центрального участка; это позволяет установить системность поражения без рентгенографии всего скелета.
Прогноз для жизни благоприятный, для функции он менее благоприятный, т.к. в суставах и позвоночнике обычно развивается дистрофический процесс; прогноз для функции конечностей при систематическом консервативном лечении относительно благоприятный, но возможны раннее прогрессирование дистрофического процесса в суставах с появлением боли и контрактур, а также развитие анкилозов тазобедренных суставов в порочном положении.
Критерии инвалидности:  стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные  нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических), сенсорных функций (боль) и др., приводящих к ограничениям способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижения, общению, обучению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

 Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
 представлена в табл.63.

Таблица 63
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	11.4.9 Раздел «Ожирение и другие виды избыточности питания» 
	

	Примечание к подпункту 11.4.9. 

Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций организма, обусловленных нарушениями обмена веществ организма, производится в зависимости от степени нарушения функций кровообращения, дыхания, опорно-двигательной системы, пищеварения, нервной системы, репродуктивной системы и нарушений психических функций. 
	

	11.4.9.1 Незначительно выраженные нарушения органов и систем организма
	10-30 

	11.4.9.2 Умеренно выраженные нарушения органов и систем организма 
	40-60 

	11.4.9.3 Выраженные нарушения органов и систем организма 
	70-80 

	11.4.9.4 Значительно выраженные нарушения органов и систем организма 
	90-100 

	13.1.2 Раздел «Низкорослость»
	

	13.1.2.1     1-2 эпикризных срока (при оценке центильным способом) 
	10-30 

	13.1.2.2    4 и более эпикризных срока и неэффективность заместительной терапии (при оценке центильным способом) 
	40 



	13.6.4  Раздел «Патология нижних конечностей»
	

	13.6.4.29    Анкилоз обоих тазобедренных суставов
	70

	13.6.4.30   Ограничение движения тазобедренных суставов незначительной степени: одностороннее
	10

	13.6.4.31 Ограничение движения тазобедренных суставов незначительной степени: двустороннее
	20-30

	13.6.4.32 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: одностороннее
	30

	13.6.4.33 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: двустороннее
	50

	13.6.4.34 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: одностороннее
	40

	13.6.4.35 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: двустороннее
	70-80

	13.6.4.36 Дисплазия бедра (подвывих) на срок полной иммобилизации
	100

	13.6.4.37 Дисплазия бедра (подвывих) после окончания срока полной иммобилизации до окончания лечения
	50

	13.6.4.50 Ограничение движения в коленном суставе незначительной степени: одностороннее
	10

	13.6.4.51 Ограничение движения в коленном суставе незначительной степени: двустороннее
	10-20

	13.6.4.52 Ограничение движения в коленном суставе умеренно выраженной степени одностороннее
	20

	13.6.4.53 Ограничение движения в коленном суставе умеренно выраженной степени двустороннее
	30

	Суммарная оценка
	до 100


Нарушения функции организма расцениваются, исходя из оценки степени нарушения здоровья в процентах.  
Вместе с тем, экспертно-значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: тяжесть заболевания, определяемая количеством и степенью поражения вовлеченных в процесс суставов; степень поражения позвоночника; сгибательно-отводящие и сгибательно-приводящие контрактуры тазобедренных суставов (с элементами наружно-ротационной установки); эквиноварусные деформации стоп, косолапость; плоско-вальгусная деформация стоп; вальгусная деформация и торсия голени. Крупные  суставы у детей, особенно тазобедренные, неполноценны, и даже физиологическая нагрузка по мере взросления, возникающая в процессе физического труда, может оказаться для них чрезмерной и привести к возникновению деформирующего артроза или кистевидной перестройки сочленяющихся костей; этот вторичный патологический процесс обычно развивается уже в очень молодом возрасте и может привести к  ограничению способности к трудовой деятельности во взрослом возрасте.  
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789 и др.;  нарушение структур, связанных с движением: s710-s770 и др.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида. 

Медицинская реабилитация. У детей младшего возраста восстановительная терапия (проводится 2-3 раза в год) постоянно, направленная на профилактику вторичного дегенеративно-дистрофического поражения суставов: массаж общий, 2-3 курса в год; лечебная физкультура, направленная на устранения контрактур и деформаций, укрепление мышц, удержание равновесия, вертикального положения, физиотерапевтическое лечение (бальнеотерапия) и др. Реконструктивная хирургия: операции, направленные на устранение контрактур, при выраженном остеоартрозе - на улучшение функции суставов (корригирующие остеотомии, артропластика, эндопротезирование), удлинение сегментов конечностей методом  Илизарова. Вопрос об оперативном лечении решается индивидуально в возрасте 6—8 лет.  Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Ортезирование: зависит от характера имеющихся деформаций и их сочетаний. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1раз в 3-6 месяцев до окончания роста.
Психолого-педагогическая реабилитация: получение дошкольного воспитания и обучения в дошкольном учреждении общего назначения (по возможности); получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться за счет исключения  некоторых действий и упражнений на уроках физкультуры и др. (избегать весовой нагрузки на тазобедренные и коленные суставы); при профессиональной ориентации  предпочтительны профессии интеллектуального труда, исключать профессии, связанные со статической нагрузкой  на крупные суставы.

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: информирование и консультирование по вопросам соблюдения ортопедического режима (ограничение весовой нагрузки на тазобедренные суставы, занятия лечебной гимнастикой и пр.); обучение  пользованию техническими средствами реабилитации (при необходимости) и др.; социально-бытовая адаптация: обучение ребенка-инвалида навыкам самообслуживания, передвижения, в том числе с помощью технических средств реабилитации; информирование и консультирование по вопросам социально-бытовой реабилитации; мероприятия по обустройству жилища инвалида в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности; физкультурно-оздоровительные мероприятия и спорт с исключением упражнений, включающих весовую нагрузку на тазобедренные и коленные суставы, другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации:

· корсет полужесткой фиксации;

· аппарат на коленный сустав;

· аппарат на всю ногу; обувь на аппарат;
· тутор на коленный сустав, тутор на тазобедренный сустав, тутор на всю ногу;

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки, на утепленной подкладке;

· костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;   ходунки различных видов; опоры различных видов; кресла-коляски различных видов;

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного  аппарата, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство); для самообслуживания, другие ТСР при необходимости.
Ахондроплазия Q77.4
Хондродистрофия (chondrodystrophia; аплазия диафизарная, ахондроплазия, ахондроплазия плода, Парро–Мари болезнь, хондродистрофия врожденная, хондродистрофия гипопластическая) – врожденная болезнь, характеризующаяся нарушением энхондрального остеогенеза; резким торможением развития ростковой хрящевой ткани, преимущественно в области эпиметафизарных зон роста, проявляется карликовостью, короткими конечностями при обычной длине туловища, деформацией нижних конечностей и позвоночника. Встречается  с частотой 1:26 000 - 1:10000 среди новорожденных. Одинаково часто встречается у мальчиков и девочек. Может быть аутосомно-доминантным заболеванием или возникать в результате новых мутаций.

Клинические признаки: микромелия; ризомелия; кисти укорочены, широкие, укороченные пальцы расположены в виде трезубца; деформация типа Маделунга; движения в суставах свободны, за исключением ограничения разгибания в локтевых суставах; череп брахицефаличен, иногда гидроцефалического типа; лицо плоское, лоб крутой, спинка носа втянута - седловидный нос,  нижняя челюсть выдается; отмечается неправильный прикус или искривленные зубы; твердое небо высокое, куполообразное; кифоз позвоночника определяется у новорожденных;  у детей, уже ходящих, и у взрослых имеется кифотическое искривление грудного и верхне-поясничного отдела позвоночного столба, а в нижне-поясничном отделе позвоночника - характерный лордоз; варусная деформация нижних конечностей; деформации преимущественно голеней и бёдер; ожирение; плоскостопие; неврологические нарушения, которые обусловлены нестабильностью атланто-окципитального сочленения и стенозом позвоночного канала, сужением большого затылочного отверстия. 

Необходимые обследования при направлении  на МСЭ: осмотр педиатра, невролога, хирурга, заключение травматолога-ортопеда, общее клиническое обследование (общий анализ крови, мочи, ЭКГ обследование во сне на предмет выявления апноэ), рентгенологическое исследование позвоночника, конечностей, черепа МРТ или КТ черепа – области foramen magnum для оценки тяжести гипотонии или признаков сдавления спинного мозга.
Прогноз для жизни благоприятный, для функции он менее благоприятный, т.к. в суставах и позвоночнике обычно развивается дистрофический процесс; при срыве компенсации функции суставов, например в результате длительных перегрузок, тяжелых физических нагрузок, в них начинает развиваться дистрофический процесс (остеоартроз). 

Критерии инвалидности:  стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные  нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций (статодинамических), сенсорных функций (боль) и др., приводящих к ограничениям способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, общению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
 представлена в табл.64.

Таблица 64
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3  Раздел «Повреждение верхних конечностей»
	

	13.6.3.23 Ограничение движения в локтевом суставе незначительная степень (разгибание/ сгибание до 0-30-120° при свободной подвижности поворота предплечья)
	10

	13.6.3.24 Умеренно выраженная степень сгибания в сочетании с ограничением подвижности поворота предплечья
	20-30

	13.6.3.34 Ограничение движения запястья, незначительная степень (разгибание / сгибание до 30-40°) 
	10

	13.6.3.35 Ограничение движения запястья умеренно выраженная степень
	20-30

	13.6.4. Раздел «Патология нижних конечностей» - см. спондилоэпифизарную дисплазию 
	…

	11.4.9  Раздел Ожирение и другие виды избыточности питания см. спондилоэпифизарную дисплазию
	


Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами могут быть: тяжесть заболевания, определяемая количеством и степень поражения вовлеченных в процесс суставов; степень поражения позвоночника; контрактуры тазобедренных суставов сгибательно-отводящие и сгибательно-приводящие (с элементами наружно-ротационной контрактуры);  плоско-вальгусная деформация стоп; вальгусная деформация и торсия голени.
Отмечается снижение способности владеть телом для решения повседневных бытовых задач: играть, убирать постель, комнату, пользоваться бытовыми приборами, туалетом; вне дома затруднено использование общественного транспорта без помощи других лиц.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789 и др.;  нарушение структур, связанных с движением: s710-s770 и др.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия проводится 2-3 раза в год:  массаж общий; лечебная физкультура, направленная на устранения контрактур и деформаций, укрепление мышц, удержание равновесия, вертикального положения; физиотерапевтическое лечение, в т.ч. бальнеотерапия курсом 15-20 сеансов; в год - 2-3 курсов; профилактика ожирения, в т.ч. диетотерапией. Реконструктивная хирургия: у детей старшего возраста и у взрослых проводят операции, направленные на устранение контрактур и деформаций при выраженном остеоартрозе для улучшения функции суставов (корригирующие остеотомии, артропластику, эндопротезирование), в   возрасте старше 7 лет для увеличения роста показано удлинение конечностей. Ортезирование зависит от характера имеющихся деформаций и их сочетаний. Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1раз в 3-6 месяцев до окончания роста, невролога и нейрохирурга, стоматолога, отоларинголога, логопеда.

Психолого-педагогическая и социальная реабилитация–см. спондилоэпифизарную дисплазию.
Технические средства реабилитации:

· аппарат на всю ногу; тутор на всю ногу; обувь на аппарат;

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки, на утепленной подкладке;

· костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;   ходунки различных видов; опоры различных видов;

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного  аппарата, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство); для самообслуживания, другие ТСР при необходимости.
Врожденный множественный артрогрипоз 

Артрогрипоз, Arthrogryposis multiplex congenita, Q74.3 характеризуется врожденными контрактурами двух и более суставов в сочетании с мышечной гипо- или атрофией, поражением мотонейронов спинного мозга, при исключении остальных известных системных заболеваний. Встречаемость  этой патологии 1 случай на 3000 новорожденных. В настоящее время выявлено более 150 причин, вызывающих данное заболевание: вирусные и бактериальные инфекции, физические факторы, химические вещества, лекарственные препараты, ограничение внутриматочного пространства (аномалии формы матки), плацентарная недостаточность, многоводие, и т.д. 
Клинические проявления артрогрипоза очень полиморфны как по количеству пораженных суставов, так и по характеру деформаций и аплазии мышц. При распространенных тяжелых формах наблюдается тотальное поражение всех сегментов верхних и нижних конечностей, при более легких — патологический процесс ограничивается деформациями стоп и кистей. Функция конечности нарушается преимущественно за счет тяжести поражения мышц, наблюдается диффузная мышечная гипотония и гипотрофия мышц. Задержка психомоторного развития встречается у всех больных и зависит от степени тяжести и распространенности поражения нейро-мышечного аппарата и контрактур в суставах. Затрудняется развитие статических и локомоторных навыков и ограничивает возможности социальной адаптации ребенка

В основу классификации артрогрипоза положены распространенность и локализация контрактур, а также состояние мышц. Типы  артрогрипоза: генерализованный с поражением мышц и суставов всего тела; с поражением нижних конечностей (30%); с поражением верхних конечностей (5%) и  дистальный (11%). В тяжелых случаях отмечается поражение плечевых, локтевых, лучезапястных, тазобедренных, коленных суставов, деформации кистей и стоп, лицевого скелета. Возможны деформации позвоночника. Характерна мышечная гипотония или атония. Дистальный  тип наблюдаются преимущественно деформации кистей и стоп, которые в некоторых случаях сочетаются с патологией крупных суставов конечностей. В подавляющем большинстве случаев деформации симметричные и не прогрессируют в процессе жизни ребенка. Поражение внутренних органов, как правило, не наблюдается. Интеллект сохранен. 

При типичной форме поражения верхних конечностей плечи фиксированы в положении приведения и внутренней ротации, локтевые суставы разогнуты или слегка согнуты, предплечья пронированы, кисти — в положении ладонного сгибания и локтевого отведения. Первый луч находится в положении приводящей контрактуры и сгибательной установки в пястно-фаланговом суставе. При выраженной клинике фаланги пальца располагаются поперек ладони «палец в виде перочинного ножа» или «палец в ладонь».

Поражения нижних конечностей может быть в виде тотального поражения всех сегментов нижних конечностей; при здоровых тазобедренных суставах деформации распространяются на все дистально расположенные отделы нижних конечностей; при здоровых коленных суставах наблюдаются деформации одного или двух тазобедренных суставов в сочетании с деформацией стоп; патологические изменения нижних конечностей ограничиваются деформацией стоп.

Частота патологии тазобедренного сустава у больных с артрогрипозом в виде вывихов, подвывихов, сгибательно-приводящих и сгибательно-отводящих контрактур (с элементами наружно-ротационной контрактуры) варьирует от 65% до 90%. Доля вывихов тазобедренных суставов при этом составляет от 19% до 43%.  Наиболее часто при вовлечении в патологический процесс коленных суставов встречаются сгибательные контрактуры, несколько реже – разгибательные. Поражение стоп занимает первое место среди деформаций других сегментов у больных с артрогрипозом.  При этом у 90% таких детей имеется косолапость, которая необычайно склонна к рецидивам, плоско-вальгусная деформация стоп вплоть до тяжелой степени (“стопы-качалки”). Так же характерно искривление позвоночника.
Классификация артрогриппоза по Розовской Л.Е. предполагает следующие формы: тяжелая -  с тотальным поражением всех суставов конечностей и резко выраженной аплазией мышц; средней тяжести – с поражением всех суставов конечностей, за исключением плечевых и тазобедренных, с аплазией соответствующих мышц; легкая –  поражение только дистальных сегментов конечностей.
Клинические признаки: функции опоры, ходьбы и самообслуживания нарушены; множественные контрактуры крупных и мелких суставов; выраженная атрофия мышц; симметричность контрактур и деформаций; более частое поражение дистальных отделов конечностей; чрезвычайная стойкость и ригидность деформаций, которые легко рецидивируют; ограничены не только активные, но и пассивные движения; заболевание может сочетаться с другими аномалиями опорно-двигательного аппарата — косорукостью и косолапостью, вывихами суставных концов, амниотическими перетяжками и др.; интеллект в подавляющем большинстве случаев сохранен.

Прогноз при генерализованных формах артрогрипоза в отношении восстановления формы и функции сустава всегда серьезен, при локализованных формах — благоприятен. В результате комплексного и длительного лечения удается значительно улучшить статико-динамические возможности больного. При комплексной клинической оценке отдаленных результатов оперативного лечения необходимо учитывать следующие критерии: наличие или отсутствие контрактур, объем движений в суставах конечностей, состояние нервно-мышечного аппарата, функциональный результат лечения (на верхних конечностях по возможности самообслуживания, на нижних конечностях по опороспособности и возможности передвижения), косметический эффект (оценивается только на верхних конечностях). Функциональный результат на верхних конечностях оценивается по возможности больным выполнять различные навыки по самообслуживанию активно или при помощи приспособительных механизмов.

Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные степени нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических) и нарушения, обусловленные физическим внешним уродством, приводящие к ограничениям способности к самообслуживания, самостоятельному  передвижению, общению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

 Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
 представлена в табл.65.

Таблица 65
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.3 Раздел «Повреждения верхних конечностей»
	

	13.6.3.9 Ограничение движения сустава плеча, включая плечевой пояс (подъем руки только до 120 градусов с соответствующим ограничением поворота и отведения)
	10

	13.6.3.10 Подъем руки только до 90 градусов при ограничении поворота и отведения
	20

	13.6.3.23 Ограничение движения в локтевом суставе незначительная степень (разгибание/ сгибание до 0-30-120° при свободной подвижности поворота предплечья)
	10

	13.6.3.24 Умеренно выраженная степень сгибания в сочетании с ограничением подвижности поворота предплечья
	20-30

	13.6.3.34 Ограничение движения запястья, незначительная степень (разгибание / сгибание до 30-40°)
	10

	13.6.3.35 Ограничение движения запястья умеренно выраженная степень
	20-30

	13.6.4 Раздел «Патология нижних конечностей»
	

	13.6.4.30 Ограничение движения тазобедренных суставов незначительной степени: одностороннее
	10

	13.6.4.31 Ограничение движения тазобедренных суставов незначительной степени: двустороннее
	20-30

	13.6.4.32 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: одностороннее
	30

	13.6.4.33 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: двустороннее
	50

	13.6.4.34 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: одностороннее
	40

	13.6.4.35 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: двустороннее
	70-80

	13.6.4.36 Дисплазия бедра (подвывих) на срок полной иммобилизации
	100

	13.6.4.37 Дисплазия бедра (подвывих) после окончания срока полной иммобилизации до окончания лечения
	50

	13.6.4.50 Ограничение движения в коленном суставе незначительной степени: одностороннее
	10

	13.6.4.51 Ограничение движения в коленном суставе незначительной степени: двустороннее
	10-20

	13.6.4.52 Ограничение движения в коленном суставе умеренно выраженной степени одностороннее
	20

	13.6.4.53 Ограничение движения в коленном суставе умеренно выраженной степени двустороннее
	30

	Суммарная оценка
	до 100


Экспертно значимыми клинико-функциональными факторами являются: тяжесть заболевания, определяемая  количеством вовлеченных в процесс суставов, степень аплазии мышц и функциональные возможности в перспективе; контрактуры  плечевого сустава, при лечении добиваются установление плеча в положение отведения до 700 и сгибании до 300 и наружной ротации; сгибательные контрактуры локтевого сустава, устранение  как функционально выгодных нецелесообразно; разгибательные  контрактуры локтевого сустава, результат лечения  разгибательных контрактур локтевого сустава должен обеспечивать сгибание предплечья (до 900-1000); контрактуры  лучезапястного сустава, сгибательно-приводящая контрактура 1 пальца различной степени выраженности; контрактуры тазобедренных суставов сгибательно-отводящие и сгибательно-приводящие (с элементами наружно-ротационной контрактуры); подвывихи или полные вывихи в коленном суставе; эквиноварусные деформации – косолапость; плоско-вальгусной деформации стоп тяжелой степени (“стопы-качалки”); выпадение функции четырехглавого разгибателя бедра и инстабилизации суставов; вальгусная деформация и торсия голени, сгибательные контрактуры коленных суставов, разгибательные контрактуры коленных суставов.

Приводим классификацию контрактуры  лучезапястного сустава по тяжести: легкой степени: сгибательная контрактура под углом 10-30°; кисть пассивно выводится в положение тыльной экстензии; активное сгибание в лучезапястном суставе сохранено, активное разгибание - резко ограничено; средней степени: сгибательная контрактура под углом 60°- 40°, пассивно корригируется до среднего положения или близкого к нему, активное сгибание в лучезапястном суставе ограничено, активное разгибание - отсутствует; тяжелой степени: сгибательная контрактура под углом 40-90°, пассивно корригируется незначительно, активное сгибание в лучезапястном суставе ограничено или отсутствует, активное разгибание - отсутствует;  крайне тяжелой степени: сгибательная контрактура под углом 90° и более, пассивно корригируется незначительно, либо пассивная коррекция невозможна вовсе, активное сгибание и разгибание в лучезапястном суставе отсутствует, на сгибательной поверхности предплечья в дистальной трети пальпируются резко напряженные сухожилия сгибателей пальцев.

Диагностируют снижение способности владеть телом для решения повседневных бытовых задач: играть, убирать постель, комнату, пользоваться бытовыми приборами, туалетом; пользование общественным транспортом и др.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789 и др.;  нарушение структур, связанных с движением: s710-s770 и др.
Рекомендации по заполнению ИПР ребенка-инвалида 

Медицинская реабилитация. Лечение должно начинаться с периода новорожденности, должно быть направлено на устранение контрактур и деформаций, развитие активной функции сохранившихся мышц и удержание конечности в корригированном положении. С 4-5 дневного возраста ребенку показано этапное гипсование с целью устранения деформаций стоп, коленных суставов. Для коррекции контрактур  локтевых, лучезапястных суставов, пальцев кисти изготавливаются гипсовые лонгеты. Родители обучаются корригирующим упражнениям и укладкам на устранение контрактур и деформаций в суставах верхних и нижних конечностей, которые выполняют по 6-8 раз в день. Восстановительная терапия длительна, многоэтапна, с целью максимально возможного устранения или уменьшения контрактур, укрепления недоразвитых мышц одновременно во всех пораженных конечностях проводится 2-3 раза в год: массаж общий, начиная с 2-3 недельного возраста (курс - 15-20 сеансов; в год - 5-6 курсов); лечебная физкультура, упражнения на разработку всех крупных мышечных групп, выработка навыка правильной осанки, мышечного корсета, коррекция ходьбы; игротерапия, направленная на устранения контрактур и деформаций, укрепление мышц пораженной половины туловища, удержание равновесия, вертикального положения, с помощью роботизированных систем «Локомат» (обучение ходьбе) и «Армео» (восстановление функции рук) и др. ЛФК, массаж сочетаются с физиотерапевтическим лечением (тепловые процедуры - солевые грелки, парафиновые или озокеритовые аппликации; фотохромотерапия; электрофорез с препаратами, улучшающими проведение нервных импульсов и улучшающими микроциркуляцию тканей, магнитоимпульсная и электростимуляция, электрофорез с лидазой и т.д.), а также неврологическим (средства улучшающие проводимость, кровообращение и трофику тканей) - 3-4 курса в год. Реконструктивная хирургия зависит от тяжести деформации и возраста больного: при отсутствии эффекта от консервативных методов лечения необходимо применять раннее оперативное лечение, начиная с 3-4 месячного возраста на нижних конечностях и 6-8 месяцев — на верхних конечностях; в старшем возрасте производят с учётом выработанных навыков самообслуживания и сохранности мышц; при рецидивах деформации выбор метода лечения зависит от их тяжести. Чаще выполняется  сухожильно-мышечная пластика. (см. лечение косорукости, косолапости, врожденного вывиха бедра). Ортезирование (с раннего возраста): зависит от характера имеющихся деформаций и их сочетаний; (см. лечение косорукости, косолапости, врожденного вывиха бедра). Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения 2 раза в год. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 3-6 месяцев до окончания роста.
Психолого-педагогическая реабилитация: общее образование ребенка – в образовательных организациях, осуществляющих образовательную деятельность по адаптированным образовательным программам начального общего, основного общего и среднего общего образования, где создаются специальные условия для получения образования учащимися с ограниченными возможностями здоровья для учащихся, имеющих нарушения опорно-двигательного аппарата; проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков (письмо, лепка, рисование, пользование клавиатуры, использование столовых приборов, навыков самообслуживания, передвижения, проведения досуга и др. по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье.
Социальной реабилитации: социально-средовая реабилитация: обучение пользованию  техническими средствами реабилитации в разных жизненных ситуациях; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР, обустройство жилья в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности, другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации:

· аппарат на всю ногу; обувь на аппарат;
· тутор на всю ногу
· корсет полужесткой фиксации

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки, на утепленной подкладке

· костыли разных видов; поручни (перила) для самоподнимания;   ходунки различных видов; опоры различных видов; кресла-коляски различных видов.

3.4  МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ БОЛЕЗНЯХ КОСТНО-МЫШЕЧНОЙ СИСТЕМЫ И СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ 

3.4.1 ВРОЖДЕННЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ПОЗВОНОЧНИКА
Деформирующие дорсопатии M40-M43. Сколиоз  М41. 

Сколиотическая болезнь

Заболевание, сопровождающееся искривлением позвоночника в трех плоскостях, с параллельным скручиванием и деформацией позвонков, поворотом ребер вокруг их длинной оси и развитием тяжелых расстройств  важных для жизнедеятельности внутренних органов.
Клинические признаки зависят от локализации искривления: при шейной локализации  - может быть асимметрия посадки головы: голова располагается сбоку от центральной линии тела, смещена в одну из сторон, но нет наклона и разворота; при грудной локализации - выявляется асимметрия надплечий, треугольников талии, сосков молочных желез, смещении пупка, выявляется асимметрия крыльев подвздошных костей и передне - верхних остей таза; паравертебральная мышечная асимметрия и наличие реберного горба (признаки торсии); выявляется трехкомпонентная асимметрия лопаток: нижние углы стоят не на одной линии по отношению к линии горизонта; находятся на разном удалении от линии остистых отростков; лопатка на одной стороне прилегает к грудной клетке, а на другой – отстоит от нее; при локализации в поясничном отделе  - возможно укорочение одной из нижних конечностей за счет перекоса таза; нередко бывает плоскостопие или эквиновальгусная стопа.

Показания к направлению на МСЭ: быстро прогрессирующий тип течения сколиотической болезни, с деформациями  III  и  IV  степеней при имеющейся дыхательной или сердечной недостаточности, неврологических нарушениях (парезах, параличах). 

Стандарты обследования при направлении на МСЭ: антропометрия, функция позвоночника, высота горба, экскурсия грудной клетки, рентгенография позвоночника в прямой и боковой проекции в положении стоя и лежа, ЭКГ, функция внешнего дыхания, по показаниям - исследование центральной гемодинамики, электромиография мышц спины, стабилометрия, заключения невролога, кардиолога, пульмонолога и т.п.

Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, нарушения, обусловленные физическим внешним уродством, нарушения сердечно-сосудистой системы (при сдавлении сердца, крупных сосудов), дыхательной системы (сдавление легких при выраженных деформациях грудной клетки и позвоночника), пищеварительной системы (возможно сдавление пищевода), мочевыделительной системы (перегиб мочеточников, нефроптоз), приводящие к ограничениям способности к самообслуживанию, самостоятельному  передвижению, общению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.66.

Таблица 66
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений 

функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	13.6.7.1 Раздел «Кифоз и лордоз. Сколиоз.» 

13.6.7.1.1 Незначительное ограничение подвижности позвоночника в шейном отделе: при сгибании подбородок не доходит до грудины на 2-3 см, разгибание и ротация сохранены, наклоны головы ограничены не более чем на 10 градусов от нормы, с непостоянным незначительным болевым синдромом;

незначительное ограничение подвижности в грудном, поясничном отделах позвоночника: дуга позвоночника (между остистыми отростками 7-го шейного – 5-го поясничного позвонков) увеличивается на 7-9 см, при разгибании – уменьшается на 3-4 см, боковые наклоны равны 30-40 градусам;

незначительные нарушения функции нижних конечностей: легкий парапарез, легкий проксимальный или умеренный дистальный парапарез, выраженный или значительно выраженный дистальный монопарез, дистальная моноплегия, умеренный проксимальный монопарез, умеренный монопарез;

легкая степень недержания мочи (до 400 мл за 8 часов) и кала (недержание газов)
	10-30

	13.6.7.1.2  Умеренное ограничение подвижности позвоночника в шейном отделе: при сгибании подбородок не достаёт грудины на 4-5 см, ограничение ротации на 25-45 градусов, боковые наклоны головы ограничены на 30-50 градусов, с умеренным практически постоянным либо часто обостряющийся болевой синдром;

умеренное ограничение подвижности позвоночника в грудном и поясничном отделах: увеличение дуги позвоночника при сгибании на 4-5 см, уменьшение при разгибании – на 2-3 см; 

умеренные нарушения функции нижних конечностей: умеренный парапарез, выраженный дистальный или умеренный проксимальный парапарез, выраженный и значительно выраженный проксимальный монопарез, проксимальная моноплегия, выраженный, значительно выраженный монопарез, моноплегия нижней конечности;

средняя степень недержания мочи (400-600 мл за 8 часов) и кала (недержание неоформленного кала)
	40-60

	13.6.7.1.3 Выраженное ограничение подвижности позвоночника в шейном отделе: при сгибании расстояние от подбородка до грудины более 6 см, ротация и боковые движения ограничены до 50-70 градусов, с выраженной постоянной или часто обостряющейся болью в спине; 

выраженное ограничение подвижности позвоночника в грудном и поясничном отделах позвоночника: длина дуги увеличивается не более 3 см при сгибании, при разгибании – уменьшается не более 1 см, боковые наклоны – не более 10 градусов;

выраженные нарушения функции нижних конечностей: выраженный парапарез, значительно выраженный дистальный парапарез, дистальная параплегия или выраженный проксимальный парапарез нижних конечностей;

тяжелая степень недержания мочи (600 мл и более за 8 часов) и кала (недержание оформленного кала)
	70-90

	 13.6.7.1.4 Значительно выраженные нарушения статодинамических функций позвоночника (невозможность самостоятельно перемещаться, вставать с кровати, принимать и удерживать позу, передвигаться); 

со значительно выраженной болью в спине (по ВАШ оценка силы боли – более 6 см); 

значительно выраженные нарушения функции нижних конечностей: значительного выраженный проксимальный парапарез, проксимальная параплегия, значительно выраженный парапарез, параплегия;

нуждаемость в постоянной помощи других лиц;

тяжелая степень недержания мочи и кала при невозможности использования гигиенических средств 
	100

	1.1 Раздел «Хронические болезни нижних дыхательных путей. Болезни легкого, вызванные внешними агентами»

1.1.1.1  Легкая форма с редкими обострениями (2-3 раза в год), с бронхиальной обструкцией в периоды обострения без хронической дыхательной недостаточности
	10

	1.1.1.2 Среднетяжелая форма с периодическими непродолжительными обострениями (4-6 раз в год), с бронхиальной обструкцией в периоды обострения с эмфиземой легких, с хронической дыхательной недостаточностью I степени
	30

	1.1.1.3 Среднетяжелая форма с периодическими обострениями при которых отмечается усиление симптомов с одышкой (4-6 обострений в год), ОФВ1 больше 50%, но меньше 80% от должных величин, отношение ОФВ1 к форсированной жизненной емкости легких менее 70%), хроническая респираторная недостаточность гипоксемическая,  хроническая дыхательная недостаточность II степени
	40-60

	1.1.1.4 Тяжелая форма с частыми обострениями при которых отмечается нарастание одышки (обострения более 6 раз в год), ОФВ1 больше 30%, но меньше 50% от должных величин, отношение ОФВ1 к форсированной жизненной емкости легких менее 70%) хроническая респираторная недостаточность гипоксемическая и гиперкапническая,  хроническая дыхательная недостаточность II, III степени; хроническая легочно-сердечная недостаточность  IIА стадии
	70-80

	1.1.1.5 Тяжелая форма, непрерывно рецидивирующее течение, с постоянной выраженной одышкой; ОФВ1 больше 30%, но меньше 50% от должных величин, отношение ОФВ1 к форсированной жизненной емкости легких менее 70%; гиперкапния, хроническая респираторная  гипоксемия, хронический респираторный алкалоз,  хроническая дыхательная недостаточность II, III степени.; хроническая легочно-сердечная недостаточность IIБ, III стадии
	90-100

	2.2.3  Раздел «Сердечная недостаточность»
2.2.3.1 ХСН I стадия, ФК I, II – нарушение функции кровообращения незначительное
	10-30

	2.2.3.2 ХСН II А стадия, ФК II, III – нарушение функции кровообращения умеренное
	40-60

	2.2.3.3 ХСН II Б стадия, ФК III, IV – нарушение функции кровообращения выраженное
	70-80

	2.2.3.4 ХСН III стадия, ФК IV – нарушение функции кровообращения значительно выраженное 
	90-100

	3.2 Раздел «Болезни пищевода, желудка и двенадцатиперстной кишки» 

3.1.1.1  С незначительным нарушением функции пищеварения – затруднением приема пищи, редкими аспирациями при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 1 степени (ИМТ 17,5-18,5)
	10-30

	3.2.1.2 С умеренным нарушением функции пищеварения - затруднением приема пищи, частыми аспирациями при недостаточности питания (белково-энергетическая недостаточность) 2 степени (ИМТ 16,0-17,5) 
	40-60



	Суммарная оценка
	до 100


Нарушения функций организма расцениваются от незначительных до значительно выраженных, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах, в зависимости от имеющихся нарушений, максимально до 100%.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: функции суставов и костей b710-b729; двигательные функции b750-b789; функции сердечно - сосудистой системы b410-b429; функции дыхательной системы b440-b449; функции пищеварения b515. Нарушение структур: структура туловища s760, дополнительные скелетно-мышечные структуры, связанные с движением s770, структура головы и области шеи s710, структура пищевода s520, структура мочевыделительной системы s610.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.
Медицинская реабилитация: восстановительная терапия проводится 2-3 раза в год, лечение начинается сразу после установления диагноза и продолжается до стабилизации сколиотического процесса и окончания роста скелета: лечебная гимнастика (сочетанные симметричные и асимметричные упражнения), направленная на укрепление мышечного корсета; массаж спины, грудной клетки и живота (укрепление мышц и улучшение трофики); статическая разгрузка позвоночника (корригирующее вытяжение, специальные укладки, сон в гипсовой кроватке, школьные занятия в специализированных школах-интернатах для детей, больных сколиозом - лежа, на специальной кушетке, корсетотерапия); лечебное плавание (асимметричные методики), направленное на разгрузку позвоночника и улучшение функции органов дыхания; электростимуляция паравертебральных мышц (избирательное воздействие на определенные мышечные группы; эффективна в сочетании с адаптированной вакуум-коррекцией); физиотерапевтическое лечение (электрофорез с эуфиллином, тренталом, кальцием, фосфором - продольно на позвоночник, озокеритовые или парафиновые аппликации, УФО, грязелечение,  иглорефлексотерапия); остеопатические методики лечения; визиотренинг, БОС, компьютерная коррекция осанки, основанные на самоконтроле и саморегуляции, направленные на активизацию внутренних резервов организма, тренировку мышц, восстановление и совершенствование навыков осанки; психотерапия; трудотерапия. Реконструктивная хирургия: показаниями к операции являются деформации, у детей старше 12 лет, превышающие 50 град., интенсивное прогрессирование искривления позвоночника у больных с деформациями менее 40-45 град., наличие или появление признаков миелорадикулита или радикулопатии в виде преходящих неврологических расстройств и болевого синдрома, выраженный болевой синдром, резистентный к консервативному лечению (85% больных имеют это показание для операции). Применяются следующие виды хирургических вмешательств: с использованием механических эндокорректоров, операции направленные для пластической коррекции измененных костных структур позвоночника и грудной клетки, ограничивающие асимметричный рост тел позвонков (эпифизиодез тел позвонков); стабилизирующие искривление позвоночника (спондилодез с применением костных трансплантатов); методы коррекции и стабилизации сколиоза (использование «растущих» полисегментарных конструкций); косметические операции (резекции реберного горба, углов лопаток). Ортезирование: различные типы корсетов (полужесткие и жесткие) в зависимости от локализации искривления и типа сколиоза. Ортезирование  корсетами активно-корригирующего типа Шено показано у пациентов с потенциалом роста при сколиозе с величиной дуг более 200. Санаторно-курортное лечение ребенку показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача-ортопеда 1 раз в 6 месяцев до окончания роста ребенка, невролога, кардиолога, пульмонолога, гастроэнтеролога – по показаниям.

Психолого-педагогическая реабилитация: при длительном лечении возможно обучение ребенка в медицинской организации (специализированные школы для больных сколиозом, уроки проходят лежа); получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться за счет исключения  некоторых действий и упражнений, на уроках физкультуры, на уроках труда, т.п.); проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье; проведение профориентации в зависимости от функциональных возможностей детей (с учетом противопоказанных факторов трудовой деятельности: труд, связанный с тяжелой физической нагрузкой (физические динамические и статический нагрузки по подъему, перемещению и удержанию тяжестей; труд, связанный с пребыванием в вынужденной позе, без смены положения тела; с большим количеством глубоких  наклонов корпуса; труд, связанный с необходимостью постоянной ходьбы и стояния; с наличием общей и локальной вибрации и т.п.).
Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение   пользованию технических средств реабилитации; информирование и консультирование по вопросам соблюдения ортопедического режима; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР; социально-психологическая реабилитация; физкультурно-оздоровительные мероприятия и спорт (с исключением вибрации, нагрузки на позвоночник и др.), другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации:

· корсет полужесткой фиксации, корсет жесткой фиксации, корсет функционально-корригирующий;

· реклинатор - корректор осанки; 

· поручни (перила) для самоподнимания угловые, прямые (линейные); опорные трости; кресло-коляска; 

· технические средства  по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий): оборудование для тренировки опорно-двигательного и вестибулярного аппаратов, средства для самостоятельного передвижения (включая транспортное средство).
3.4.2. ВРОЖДЕННЫЙ  ВЫВИХ БЕДРА
Врожденная  деформация бедра Q65.2
Врожденный вывих бедра (крайняя степень дисплазии тазобедренного сустава) – тяжелая патология, характеризующаяся недоразвитием всех элементов, образующих тазобедренный сустав (костей, связок, капсулы мышц сосудов, нервов) и нарушением соотношений головки бедра и вертлужной впадины таза. 

Выделяют по МКБ-10: Q65.0 врожденный вывих бедра односторонний; Q65.1 врожденный вывих бедра двусторонний; Q65.2 врожденный вывих бедра неуточненный; Q65.3 врожденный подвывих бедра односторонний; Q65.4 врожденный подвывих бедра двусторонний; Q65.6 неустойчивое бедро (предрасположенность к вывиху или подвывиху бедра)

Клинические признаки: к ранним симптомам у грудных детей относятся: ограничение отведения бедра на стороне поражения и соскальзывание головки (симптом щелчка или Ортолани-Маркса), асимметрия кожных складок на внутренней поверхности бедер, асимметрия ягодичных и бедренных складок, уплощение ягодичной области (признак Пельтезона); наружная ротация ножки; отсутствие головки бедра при пальпации в скарповском треугольнике - пальпация головки бедренной кости за задним краем впадины; косое расположение половой щели у девочек. К поздним симптомам (после начала ходьбы) относятся: позднее начало ходьбы (на 13-15 месяце), нарушение  походки;  нещадящая хромота на больную ногу (в результате чего формируется функциональный сколиоз), верхушка большого вертела находится выше линии Розера-Нелатона; положительный симптом Тренделенбурга; симптом неисчезающего пульса; симптом низведения бедра (прогностический симптом); симптом Рэдулеску (ощущение головки бедра при ротационных движениях по наружно-задней поверхности ягодичной области); симптом Эрлахера («пересечение» пораженной конечности со здоровой отмечают на уровне средней или верхней трети противоположного бедра); симптом Дюпюитрена или «поршня».

 Показания для направления на МСЭ: осложненное течение после вправлений врожденного вывиха бедра; при умеренном нарушении статодинамической функции; при частых обострениях синовита при коксартрозе II и III стадии; резко выраженной контрактуре тазобедренного сустава; стойком умеренно выраженном корешковом болевом синдроме на фоне гиперлордоза при подвздошном вывихе (одностороннем или двустороннем) бедра.

Необходимые обследования при направлении на МСЭ: осмотр педиатром, ортопедом  новорожденного, ребенка в 3 и 12 месяцев; ультразвуковое исследование тазобедренных суставов у новорожденных и детей до 1 года для оценки костных, хрящевых и мягкотканных компонентов;  рентгенография тазобедренных суставов (после 3 лет) в прямой проекции и в положении Лауэнштейна с оценкой анатомо-функционального соотношения бедренного и тазового компонентов;  рентгенография тазобедренных суставов в среднем положении (передне-задняя проекция), положении отведения и внутренней ротации, положении разведения бедер (в шине) в 6, 9, 12 месяцев, 1,5 и 2 года, далее 1 раз в год с оценкой формы впадины, угла наклона крыши, размеры головки бедра, шеечно-диафизарного угла, углов Вебера, Шарпа, вертикального и фронтального соответствия, линии Шентона (после 5 лет); общее клиническое обследование (общий анализ крови, мочи, ЭКГ).
Критерии инвалидности: стойкие  умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций; нарушения, обусловленные, неудовлетворительными или осложненными результатами лечения врожденных вывихов бедра, приводящие к ограничению способности к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, общению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
 представлена в табл.67.

Таблица 67
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.6.4 Раздел « Патология нижних конечностей»
	

	13.6.4.36 Дисплазия бедра (подвывих) на срок полной иммобилизации
	100

	13.6.4.37 Дисплазия бедра (подвывих) после окончания срока полной иммобилизации до окончания лечения
	50

	13.6.4.40 Укорочение ноги более 2,5 см до 4 см
	10

	13.6.4.30 Ограничение движения тазобедренных суставов незначительной степени: одностороннее
	10

	13.6.4.31 Ограничение движения тазобедренных суставов незначительной степени: двустороннее
	      20-30

	13.6.4.32 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: одностороннее
	30

	13.6.4.33 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: двустороннее
	50

	13.6.4.34 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: одностороннее
	               40

	13.6.4.35 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: двустороннее
	              70-80

	Суммарная оценка
	до 100


Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций костно-мышечной системы и соединительной ткани организма, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами,  основывается преимущественно на оценке степени выраженности нарушений функции передвижения (способности осуществлять простые и сложные виды движения). Учитываются также другие факторы патологического процесса: стадия процесса, стадии компенсации, форма, наличие осложнений.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций суставов и костей b710-b729; функции мышц b730-b749; двигательных функций b750-b789 и др.;  нарушение структур, связанных с движением: s710-s770 и др.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.
Медицинская реабилитация. Стандартная  схема лечения: широкое пеленание до трех месяцев; подушка Фрейка или стремена Павлика до окончания первого полугодия; в дальнейшем - различные отводящие шины для долечивания остаточных дефектов. Длительность лечения, и выбор тех или иных ортопедических устройств, зависит от степени выраженности дисплазии (предвывих, подвывих, вывих) и времени начала лечения. Восстановительная терапия с момента установления диагноза: лечебный массаж 10 – 15 сеансов 2 – 3 курса через 1 – 1,5 месяца; лечебная физкультура, методы БОС для коррекции походки, плавание, гидрокинезотерапия; физиотерапевтические процедуры (парафиновые аппликации, теплые ванны, грязелечение, подводный массаж и т.п.) каждые  2-3 месяца. Реконструктивная хирургия миотомия пояснично-подвздошной мышцы, аддукторотомия  (с 3-6 месяцев); с года и до 2 летнего возраста- открытое вправление, в возрасте от 2 до 7 лет- в сочетании с корригирующей остеотомией и реконструкцией тазового компонента по Солтеру; по показаниям с 5-6 лет стабилизирующие и реконструктивные операции, образование навеса;этапное удлинение конечности при укорочении более чем на 5-8 см начиная с 5-7 лет; в случаях тяжелых осложнений основного заболевания, и в возрасте старше 12 лет методом выбора может быть эндопротезирование тазобедренного сустава. Ортезирование под контролем УЗИ и рентгенографии (подушка Фрейка, различные варианты функциональных шин, с  9 мес. ортезы (аппарат типа SWASH)
, при укорочении используется ортопедическая обувь. Санаторно-курортное лечение показано всем детям как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача травматолога-ортопеда детской поликлиники 1 раз в 3 месяца до 3 лет; наблюдение до возраста 3-5 лет.  

Психолого-педагогическая реабилитация: целью педагогической реабилитации является получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться за счет исключения  некоторых действий и упражнений, на уроках физкультуры, на уроках труда, т.п.);  проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье.

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение пользования  техническими средствами реабилитации; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР, обучение родителей приемам ухода за ребенком; другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации:
· аппарат на тазобедренный сустав, в том числе с дополнительными функциями 

· тутор на всю ногу, в т.ч. шины, отводящие, для нижних конечностей (абдукционные); 

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки, на утепленной подкладке; 

· эндопротез тазобедренного сустава, в т.ч. в различных модификациях;

· опорные трости, костыли, поручни (при необходимости по показаниям).

3.4.3. БОЛЕЗНЬ ЛЕГГА-КАЛЬВЕ-ПЕРТЕСА
M91.1 Юношеский остеохондроз головки бедренной кости
Болезнь Легга-Кальве-Пертеса (Асептический остеонекроз головки бедренной кости или болезнь Пертеса)- приобретенная патология дегенеративно-дистрофического характера, в основе которой лежит очаговый некроз участков костной ткани наиболее нагруженных отделов костно-мышечной системы вследствие локального нарушения кровоснабжения. Наиболее часто встречается у детей в возрасте от 5 до 12 лет. Мальчики и юноши болеют в 4-5 раз чаще, чем девочки, однако у девочек оно протекает более тяжело. У большинства детей процесс односторонний, примерно в 5% случаев двустороннее поражение чаще у юношей в предельном для этой болезни возрасте (17-19 лет).

Клинические признаки: в начальных стадиях заболевания дети периодически жалуются на незначительные по выраженности болевые ощущения в паховой области, области бедра, по внутренней поверхности коленного сустава, пояснично-крестцовом отделе позвоночника с иррадиацией в голень и стопу после физической нагрузки, схваткообразные боли в вечернее или ночное время в области тазобедренного сустава, ягодиц и бедра пораженной стороны. Походка не нарушается. В дальнейшем, под влиянием обычной повседневной нагрузки – ходьба, прыжки и т.п. или даже при отсутствии таковой, постепенно развивается деформация головки бедра, родители могут заметить некоторые нарушения походки в виде «припадания» на одну ногу или «приволакивания» ноги.

Стандарты обследования при направлении на МСЭ: осмотр ортопеда с ортопедическим обследованием; общее клиническое обследование (общий анализ крови, мочи, ЭКГ); рентгенография костей таза в трёх проекциях (на спине, на животе, в положении Лауэнштейна (сгибание в тазобедренных суставах до 130° в среднем положении и разведение бедер по 20-35°, чтобы голени были параллельны съемочному столу) и в аксиальной проекции для оценки тяжести структурных и пространственных нарушений (изменения шеечно-диафизарного угла и ацетабулярного индекса) с описанием рентгенолога по классификации Рейнберга; магнитно-резонансная томография суставов при начальных проявлениях заболевания; компьютерная томография для выявления очага некроза в головке, его локализации и объема; в качестве дополнительных методов исследования может быть выполнено ультразвуковое исследование тазобедренных суставов у детей до 1 года. Трёхфазная сцинтиграфия мягких тканей и скелета служит для оценки кровотока, изменений в костной ткани и для исключения наличия злокачественных образований или метастазирования.

Критерии инвалидности: на период лечения до восстановления структуры головки бедренной кости и конгруэнтности coxa magna, сопровождающихся незначительным нарушением функции и опорным укорочением конечности до 2 см; стойкие от умеренных до значительно выраженных нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, нарушения, обусловленные, неудовлетворительными или осложненными результатами лечения, приводящие к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.68.

Таблица 68
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	13.2.2 Раздел « Асептические некрозы»
	

	13.2.2.1 Некроз головки бедра (болезнь Пертеса) на время необходимой разгрузки
	70-80

	13.6.4.30 Ограничение движения тазобедренных суставов незначительной степени: одностороннее
	10

	13.6.4.31 Ограничение движения тазобедренных суставов незначительной степени: двустороннее
	20-30

	13.6.4.32 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: одностороннее
	30

	13.6.4.33 Ограничение движения тазобедренных суставов средней степени: двустороннее
	50

	13.6.4.34 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: одностороннее
	40

	13.6.4.35 Ограничение движения тазобедренных суставов выраженной степени: двустороннее
	70-80


Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций костно-мышечной системы и соединительной ткани организма, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами,  основывается преимущественно на оценке степени выраженности нарушений функции передвижения (способности осуществлять простые и сложные виды движения). Учитываются также другие факторы патологического процесса: стадия процесса, зона некроза и стадии компенсации, форма, наличие осложнений.
Кодировка функционирования по МкФ: нарушение структур, связанных с движением - s750; нарушение функций: функции подвижности сустава - b710, мышечной силы- b730, функции стереотипа походки - b770 и др.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация. Восстановительная терапия с момента установления диагноза в три этапа: лечебно-щадящее (стационарное), функционально-тренирующее (амбулаторно-поликлиническое) и активное восстановление функции (санаторное), от момента выявления болезни до восстановления функции конечности.  В стационаре  длительная разгрузка конечности, общеукрепляющая терапия, физиотерапевтические процедуры  при    I—III    стадиях процесса. После снятия болевого синдрома лечебный массаж 10 – 15 сеансов, подготовка к подъему на костыли, обучение ходьбе на костылях, с тростью. На этапах амбулаторно-поликлинического и санаторного лечения показаны: лечебный массаж 10 – 15 сеансов 2 – 3 курса через 1 – 1,5 месяца; лечебная физкультура; физиотерапевтические процедуры (УВЧ, СВЧ, электрофорез, магнитотерапия, парафиновые или озокеритовые аппликации, теплые минеральные и сероводородные ванны, грязелечение, подводный массаж и т.п.) каждые  2-3 месяца. При отказе родителей от операции и соматических противопоказаниях иммобилизация конечности сроком 3-4 мес. - разгрузочно-дисциплинарное манжеточное вытяжение за оба  бедра  в  деротационных  лонгетах  для  стоп   (профилактика   эквинусной   установки)   с умеренным разведением бедер по 10°-15°, валиком под коленными суставами для обеспечения центрации головки бедра  за счет использования одного из ортопедических приспособлений (шина Мирзоевой или шина Виленского), гипсовые повязки (повязка-распорка Ланге или кокситная повязка) и различные виды вытяжения за бедро или голень (лейкопластырное, скелетное или манжеточное) и другие устройства;

Реконструктивная хирургия (возраст старше 5 лет): в начальных стадиях (пересадка сосудистого пучка в шейку бедренной кости для реваскуляризации; аутопластика шейки бедра костно-мышечным комплексом тканей, взятым из апофиза большого вертела; при прогрессировании структурных изменений в шейке и головке бедра с пространственными нарушениями показаны корригирующие операции (межвертельная остеотомия, остеотомия таза); туннелизация шейки; костно-хрящевая пластика головки). Санаторно-курортное лечение показано всем детям как этап восстановительного лечения. Ортезирование на этапах лечения. .Динамическое наблюдение врача травматолога-ортопеда детской поликлиники 1 раз в 6 месяцев до окончания роста ребенка.  

Психолого-педагогическая реабилитация:  целью педагогической реабилитации является получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться за счет исключения  некоторых действий и упражнений, на уроках физкультуры, на уроках труда, т.п.);  проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков, навыков самообслуживания, проведения досуга и др., по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье. Правильность  профориентации людей, перенесших болезнь Пертеса – выбранная профессия не должна быть связана с тяжелой физической нагрузкой, а также постоянным (в течение всего рабочего дня) пребыванием на ногах.

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение пользования  техническими средствами реабилитации; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР, другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
Технические средства реабилитации: при выраженном и значительно выраженном нарушении статодинамической функции (I, II  и III стадия асептического некроза головки бедренной кости) показано обеспечение инвалида техническими средствами реабилитации 

· тутор на всю ногу, в т.ч. шины, отводящие, для нижних конечностей (абдукционные - шина Мирзоевой или шина Виленского); 

· обувь ортопедическая сложная без утепленной подкладки, на утепленной подкладке; 

· опорные трости, костыли, поручни (при необходимости по показаниям); опоры.
3.4.4 ОСТЕОМИЕЛИТ. M86.
Гематогенный остеомиелит - неспецифическое гнойно-некротическое воспаление костного мозга, все структур кости и окружающих мягких тканей, вследствие эндогенного занесения микрофлоры в кость током крови из какого-либо воспалительного очага (хронический тонзиллит, мастит, фурункул, карбункул, пиодермия, гнойные риниты, синуситы, отиты…). Ведущая роль принадлежит золотистому стафилококку (95%). Поражает чаще бедро (34-38%) и голень (30-33%), причем, наиболее часто дистальный метафиз бедра и проксимальный метафиз большеберцовой кости. Около 75 % случаев острого гематогенного остеомиелита возникает в детском возрасте, мальчики болеют чаще девочек в 2-3 раза.
Хронический рецидивирующий остеомиелит различают 3 варианта: с частыми и продолжительными обострениями (не реже одного раза в 6 месяцев с продолжительностью более 2 месяцев): характерно активное обострение с выраженными постоянными болями в конечности, флегмоной мягких тканей и нередко обильными гнойными выделениями из свищей, повышением температуры до 38,3—39°С; в анализах крови - увеличение количества лейкоцитов и СОЭ (до 40 - 67 мм/ч); рентгенологически гиперостоз, деструктивные очаги и полости окруженные зоной склероза, как правило, с наличием четко определяемых секвестров, крошковидных включений, перестройкой костной структуры и свищевым ходом, связанным с костью; в период обострения определяется уменьшение склероза, полости утрачивают четкость контуров, появляются свежие периостальные наслоения; на фоне затяжного течения хронического остеомиелита кость постепенно утолщается.); с обострениями средней частоты и продолжительностью (в промежутке от 6 месяцев до 1 года с продолжительностью от 1 до 2 месяцев);с редкими и непродолжительными обострениями (ремиссии от 1 года до 3 лет с непродолжительными обострениями менее 1 месяца); характерно вялотекущее обострение с субфебрильной температурой (изредка до 37,8°С), не резко выраженными периодическими усиливающимися болями в конечности, может ощущаться неопределенного характера болезненность при перкуссии кости; при наличии свища в уплотненных, гиперемированных мягких тканях имеется скудное гнойное отделяемое, ускорение СОЭ до 30—35 мм/ч; рентгенологически: мелкоочаговые и среднеочаговые деструктивные изменения в кости, сопровождающиеся наличием крошковидных включений или нечетко определяемых секвестров, иногда изменения только в мягких тканях, в которых при фистулографии определяется либо слепо заканчивающийся либо связанный со свободно лежащим секвестром свищевой ход, кость при этом может быть деформирована, склерозирована.) Не зависимо от частоты в периодах обострения или затихания хронического остеомиелита возможно как наличие свища, так и его отсутствие; 
Хронический остеомиелит без обострения – текущий остеомиелит с не закрывающимся свищом, полостями распада, секвестрами, интоксикацией, может протекать многие годы и существенно не отражаться на общем состоянии больных, опорной функции конечности.

Хронический остеомиелит в стадии клинического излечения – не рецидивирующий в течение 2-3 лет после острого периода и проведенного радикального хирургического лечения, при этом не должно определяться деструктивных изменений в кости, клинических и лабораторных признаков активности процесса; рентгенологически может определяться распространенный склероз, остаточные полости, но без секвестров. Рецидивы хронического остеомиелита возможны даже через десятки лет после устойчивой ремиссии. При решении вопроса о ремиссии остеомиелита часто возникают трудности. Несмотря на отсутствие рентгенологических показателей обострения хронического остеомиелита, у части больных бывают неопределенные боли в области измененных мягких тканей конечности с субфебрильной температурой, в области трофически измененных и рубцово-деформированных мягких тканей конечности определяются воспаления с гнойным отделяемым, но без свищевых ходов. Иногда наоборот, при отсутствии на протяжении многих лет клинических признаков, рентгенолог дает заключение о наличии хронического остеомиелита. Для исключения сомнений исследуют рентгенограммы в динамике, в других режимах жесткости, при необходимости выполняют послойные исследования (томографию, КТ,МРТ).

Показания для направления на МСЭ. Направляют больных с текущим остеомиелитом, с хроническим рецидивирующим остеомиелитом с частыми, средним и редкими обострениями, при наличии осложнений после неэффективного оперативного лечения, после оперативного лечения малигнизированных свищей и язв; при последствиях хронического остеомиелита, препятствующих посещению детских учреждений.
Необходимые обследования при направлении  на медико-социальную экспертизу: осмотр педиатра, невролога, хирурга, отоларинголога, заключение травматолога-ортопеда, заключения кардиолога, пульмонолога, нефролога (при наличии показаний), общее клиническое обследование (общий анализ крови, мочи, ЭКГ), флюорография органов грудной клетки, рентгенограммы пораженного сегмента конечности в двух проекциях с описанием рентгенолога (в сомнительных случаях - результаты компьютерной томографии, магнитно-резонансной томографии, эхографии и радионуклидной диагностики).

Критерии инвалидности: стойкие от умеренных до выраженных  нарушений нейромышечных, скелетных и связанных с движением функции (статодинамических), приводящих к ограничениям самообслуживания, самостоятельного передвижения, обучения,  определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.69.

Таблица 69

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	13.1.1 Раздел «Хронический остеомиелит»
	

	13.1.1.1 Незначительная степень активности процесса, редкие или средней частоты нагноения свища, наличие продолжительных ремиссий
	10-30

	13.1.1.2 Средняя степень активности процесса, частые или постоянные нагноения свища 
	40

	13.1.1.3 Выраженная степень активности процесса (тяжелые обострения с температурой, выраженная отечность и воспаление мягких частей, нагноение и отторжение секвестра) 
	70


Экспертная оценка зависит от клинико-функциональных факторов:   локализации процесса в кости и сегмента конечности, частоты обострения в течение года, количества отделяемого из свища, частоты перевязок в течение суток и неприятного запаха отделяемого, степени интоксикации, различных осложнений в течение остеомиелита, функциональных расстройств костно-мышечной системы или со стороны внутренних органов и социальных факторов.
Нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций организма расцениваются от умеренных (40%) до выраженных (70%). При этом оценивается  степень активности процесса и имеющееся осложнение, например  ограничения движения суставов и др. (10 %). 

К наиболее частым осложнениям хронического гематогенного остеомиелита относятся контрактуры крупных суставов (коленных, голеностопных, тазобедренных и локтевых суставов). К частым и тяжелым осложнениям относятся ложные суставы в форме дефекта и реже в виде неартроза и фиброзного ложного сустава, которые у 6-7 процентов больных сочетаются с деформацией и укорочением. 
При длительном течении воспалительного процесса может возникнуть амилоидоз паренхиматозных органов (до 90-100 %).
Домены по МКФ: нарушение функций: функций суставов и костей (b710-b729); функции мышц (b730-b749); двигательных функций (b750-b789); нарушение структур: структур, связанных с движением: s710-s770
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация. Реконструктивная хирургия: радикальная обработка остеомиелитического очага с пластическим замещением дефекта кости, мышечными, кожно-подкожно-фасциальными лоскутами, или костными аутотрансплантатами; устранение последствий остеомиелита (контрактур, укорочений, нарушений оси конечности, ложных суставов) оперативными методами; восстановительная терапия: массаж, лечебная физкультура, физиотерапевтическое лечение, общеукрепляющая терапия и др. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение врача травматолога-ортопеда детской поликлиники 1раз в 6 мес. до окончания роста; врача травматолога-ортопеда протезно-ортопедического предприятия – в процессе пользования ортезом или протезом.
Психолого-педагогическая реабилитация: получение дошкольного воспитания и обучения в дошкольном учреждении общего назначения (по возможности); получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения; проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), навыков взаимоотношений в детском коллективе, в семье; при наличии зловонных и обильных отделяемых из свищей особенностью является обучение на дому либо в медицинской организации (противопоказание для нахождения в детских учреждениях, в закрытых помещениях, в больших коллективах).

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение пользования приборами, компьютером и др. с применением технических средств реабилитации; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР; обустройство жилья в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности (установка удобных ручек на двери, поручней, пандусов и др.); другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.

Технические средства реабилитации: в предоперационном периоде, а также после, для разгрузки нижних конечностей показано назначение трости, костылей; в целях разгрузки, коррекции и фиксации конечностей и туловища – туторы, ортопедические аппараты, головодержатели, реклинаторы, корсеты, бандажи, стельки и обувь; для ранней реабилитации – брейсы; при ампутациях – протезы; при осложнениях, связанных с поражением суставов и  формированием обширных дефектов – эндопротезирование суставов (с учетом ремиссии не менее 6 месяцев). Для изготовления ортезов и приемных гильз должны использоваться гигиенически легко обрабатываемые материалы, не впитывающие гнойное отделяемое и не раздражающие кожные покровы; замена ортезов, протезов осуществляется 1 раз в год или по мере роста ребенка.
РАЗДЕЛ  3.5 МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ БОЛЕЗНЯХ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ
3.5.1 ЭПИЛЕПСИЯ
Эпилепсия (гр. epilepsia - схватываю) — хроническое полиэтиологическое заболевание головного мозга, характеризующееся наличием эпилептического очага, повторными припадками, возникающими в результате гиперсинхронизации нейронов, с различными клиническими проявлениями и течением (Киселёв В.Н., 2006).
Популяционные эпидемиологические исследования показали, что заболеваемость эпилепсией в мире  среди детского населения составляет 0,5-0,75% (Гузева В.И., 2009). В Российской Федерации данный показатель достигает 800 тысяч человек. Самая высокая распространенность эпилепсии - на первом году жизни и составляет 120 на 100 000 населения, затем снижается, и к возрасту 10 лет составляет 40-50 на 100 000 населения, в подростковом периоде- 20 на 100 000 населения. В 5,4% случаев эпилепсия сопровождалась задержкой психического развития и умственной отсталостью. При этом на долю детской эпилепсии приходятся наиболее трудно купируемые, клинически полиморфные, резистентные к терапии припадки. 

Социальное значение эпилепсии определяется большой распространенностью данной патологии среди молодого населения, возможными тяжелыми последствиями данного заболевания, неэффективностью терапии в 20-25 %случаев. Около 50 % больных со временем становятся инвалидами, причем более 50 % признаются нетрудоспособными (Киселев В. Н. , 2006). 

  Классификация: в настоящее время общепризнанной является Международная классификация эпилепсии, принятая Международной Противоэпилептической Лигой (ILAE) в Нью-Дели (США) в 1989 г.

Приводим указанную классификацию в адаптированном виде (Регге, 1991): 

I. Парциальные припадки (начинаются локально):

A. Простые парциальные (фокальные) припадки без изменения сознания: 

1) с моторными симптомами: локальные судороги  в группах мышц на фоне ясного сознания больного. Клиническими проявления: припадки фокальные моторные без марша, с маршем (джексоновские), адверсивные, постуральные, фонаторные.

2) с соматосенсорными или специальными сенсорными симптомами: простые галлюцинации (вспышки света, звуки);  парестезии, онемение на половине лица, в руке или ноге. 

3) с вегетативными симптомами: висцеральные проявления, либо гиперемия
лица, субфебрилитет, озноб, жажда, полиурия, гипергидроз, расширение зрачка и т.д.;

4) с психическими симптомами (без нарушения сознания): афатические (пароксизмы моторной или сенсорной афазии), дисмнестические (deja vu, deja etendu,  deja    vecu, jamais vu и т. д); с нарушением мышления (насильственная мысль), эмоционально-аффективные (дисфории), иллюзорные (зрительные, слуховые, обонятельные и слуховые иллюзии, головокружения), галлюцинаторные припадки (кратковременные сенсорные   феномены   без   реально   существующего   объекта). 
Б. Сложные парциальные (психомоторные) припадки (с изменением сознания): 

1) начало с простого парциального припадка с последующим нарушением сознания; 

2) начало с нарушения сознания (височные псевдоабсансы);  

3) с двигательными автоматизмами (амбулаторные автоматизмы).

B. Парциальные, вторично генерализованные (тонико- клонические) припадки:

1) простые парциальные с генерализацией судорог; 

2) сложные парциальные с генерализацией судорог; 

3) простые парциальные, переходящие в сложные парциальные с генерализацией судорог.

II. Генерализованные припадки (билатеральные симметричные и без фокального начала): абсансы: типичные и нетипичные; миоклонические припадки; клонические припадки; тонические припадки; тонико-клонические припадки; атонические (астатические) припадки

III. Неклассифицированные припадки (неадекватные или неполные сведения).

IV Эпилептический статус:  фиксированное эпилептическое состояние, возникающее вследствие продолжительного припадка (более 30 мин) или припадков, повторяющихся с короткими временными интервалами, частота припадков до 10 и более в течение часа. 
 Клинические особенности эпилепсии детского возраста.

Роландическая эпилепсия (доброкачественная парциальная) представляет собой идиопатическую локально-обусловленную эпилепсию детского возраста, которая характеризуется короткими гемифациальными моторными ночными приступами, часто с предшествующей соматосенсорной аурой и типичными изменениями ЭЭГ. Дебют заболевания, как правило, в возрасте от 2 до 14 лет. В 85% случаев приступы начинаются в 4—10 лет с максимумом в 9 лет. На ЭЭГ в межприступном периоде с высокой частотой обнаруживаются характерные «роландические» пик-волновые комплексы (медленные дифазные высокоамплитудные пики или острые волны (150—300 мкВ), нередко с последующими медленными волнами, общей продолжительностью около 30 мс) при обязательно сохранной основной активности. 

Идиопатическая парциальная эпилепсия с затылочными пароксизмами — форма идиопатической локально-обусловленной эпилепсии детского возраста с простыми парциальными приступами со зрительными расстройствами, мигренеподобными симптомами и наличием на ЭЭГ специфической пик-волновой активности в затылочных отведениях. Заболевание начинается в возрастном интервале 2-12 лет с двумя пиками дебюта — в 3-5 (ранняя форма) и 9 (поздняя форма) лет, проявляется простыми (моторными и сенсорными), сложными (моторными и психомоторными) парциальными и вторично-генерализованными судорожными приступами.

Синдром Веста - это эпилептический синдром с особым типом эпилептических припадков (инфантильные спазмы), специфическим вариантом изменений на ЭЭГ - гипсаритмия и задержкой психомоторного развития. 

Синдром Леннокса-Гасто – это генерализованная форма эпилепсии с полиморфными припадками в виде тонических приступов, атипичных абсансов и наличием на ЭЭГ генерализованной дизритмии с билатерально-синхронными комплексами пик-волна частотой 1,5-2,0 в сек. Этому типу эпилепсии часто сопутствует выраженная умственная отсталость, а также задержка моторного развития. Как правило, заболевание дебютирует в возрасте от 1-8  лет. 

Синдром Ландау—Клеффнера характеризуется наличием афазии (речевое персеверации, парафазии), эпилептических приступов (ночные простые парциальные моторные, реже генерализованные тонико-клонические, гемиклонические или сложные парциальные приступы и абсансы), поведенческими расстройствами, как правило, дебютирует в возрасте 3-7 лет.

Эпилепсия при чтении – это идиопатическая парциальная форма, при которой очаг патологической активности локализуется в височно-теменной области. Дебютирует в возрасте от12 до 29 лет, проявляется моторными и/или сенсомоторными пароксизмами, возникающими во время чтения. Наиболее частые проявления - клонические подергивания мышц нижней челюсти. 

Детская абсансная эпилепсия – форма генерализованной эпилепсии с формированием абсансов (длительностью от 2-3с. до 30 сек., достигающих сотен приступов в сутки) и наличием на ЭЭГ специфических изменений (генерализованной пик-вол новой активности с частотой 3 Гц). Начало заболевания наблюдается в возрасте от 1 до 9 лет. 

Миоклонически-астатическая эпилепсия (синдром Дузе) – генерализованная форма эпилепсии  с формированием миоклонических, миоклонически-астатических, типичных абсансов, генерализованных тонико-клонических приступов. Дебют заболевания, как правило, в возрасте до 7 лет. Клинически заболевание проявляется короткими подергиваниями, кивками с легкой пропульсией туловища высокой частоты. Характерны генерализованные судорожные припадки. 

 Прогнозирование течения заболевания (Киселев В.Н., 2006):

Критерии благоприятного прогноза эпилепсии: преобладающие припадки в виде абсансов, простых парциальных не чаще 1—2 раз в день; частота генерализованных судорожных, психомоторных, парциальных вторично генерализованных (джексоновских) не чаще 1—2 раз в месяц;  отсутствие постприпадочных симптомов; умеренность изменений личности; отсутствие органической симптоматики, либо рассеянная микросимптоматика;  локализация эпилептического очага в правом полушарии головного мозга;  преимущественное или частичное возникновение припадков ночью;  регулярное адекватное лечение; 
Критерии неблагоприятного прогноза: черепно-мозговая травма как этиологический фактор; преобладающие припадки: генерализованные судорожные, джексоновские, сложные парциальные с частотой больше 3 в месяц; частота абсансов, простых парциальных припадков больше 3 раз в день; имеются постприпадочные симптомы; частые припадки, продолжительный эпилептический статус; изолированные сумеречные расстройства сознания и дисфории; преимущественно дневные припадки; выраженные изменения личности, умственная отсталость; очаговая неврологическая симптоматика; локализация эпилептического очага в левом полушарии головного мозга; нерегулярность, неадекватность лечения; частые госпитализации в связи с психическими нарушениями ежегодно и чаще); 
Показания для направления на МСЭ: наличие «тяжелых» и «легких», резистентных к терапии припадков: легкие припадки (абсансы,  простые парциальные, миоклонические припадки) – от  3-4 в день; тяжелые припадки (большие судорожные припадки, вторично генерализованные парциальные припадки – джексоновские, астатические, амбулаторные автоматизмы) –  от 1-2 в месяц; психические эквиваленты судорожных припадков (дисфории, особые состояния сознания, сумеречные расстройства сознания)  – от 1 раза в месяц; эпилептический статус, серийные припадки –  от 1 раза в 3 месяца; сочетание пароксизмальных состояний с синдромами «органического» спектра (психоорганический синдром, астенический синдром), синдромами «личностного» регистра (психопатоподобные расстройства) и вторичной интеллектуальной недостаточностью умеренной, выраженной и значительно выраженной степени.   

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключение эпилептолога, невролога, психиатра, окулиста, педиатра, ЭПО с оценкой интеллекта, состояния психических процессов и личности; обзорная рентгенограмма черепа в двух проекциях, исследование глазного дна и полей зрения, ЭЭГ (в т. ч. ЭЭГ с депривацией ночного сна); в особо сложных случаях показан видео-ЭЭГ- мониторинг (ночной);  КТ или МРТ головного мозга. 
Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, либо значительно выраженные нарушения психических функций, приводящих к ограничению способностей контролировать свое поведение, общения, обучения, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.70.

Таблица 70
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	7.7 Раздел «Эпизодические и пароксизмальные расстройства»
	

	 7.7.1  Легкие припадки до 3 в день, тяжелые – 1 раз в 2 месяца и реже, незначительная  психопатологическая симптоматика без заметных изменений личности, существенно не сказывающиеся на адаптации в основных сферах жизнедеятельности
	10-30

	 7.7.2 Легкие припадки 3-4 в день; тяжелые припадки – 1-2 в месяц; выраженные дисфории – 1 раз и реже в месяц; сумеречные расстройства сознания или особые состояния сознания – 1 раз и реже в 1,5 месяца;   эпилептический статус, серийные припадки – 1 раз в 3 месяца,  умеренная психопатологическая симптоматика, изменения личности, затрудняющие адаптацию в основных сферах жизнедеятельности 
	40-60

	 7.7.3 Легкие припадки 5 и  более в день при наличии выраженной психопатологической симптоматики и изменений личности, приводящие к дезадаптации; тяжелые припадки - 3 раза в месяц, сумеречные расстройства сознания или особые состояния сознания – 1 раз в месяц, выраженные дисфории – 2 – 3 раза в месяц, эпилептический статус, серийные припадки – 1 раз в 2 месяца и/или выраженная психопатологическая симптоматика, выраженные изменения личности, приводящие к дезадаптации основных сферах жизнедеятельности
	70-80

	 7.7.4 Тяжелые припадки - 4 и более в месяц, 2 и более сумеречных расстройства сознания или особых состояния сознания, 4 и более эпизодов выраженной дисфории, 1 и более эпистатус в месяц в сочетании со значительно выраженной психопатологической симптоматикой, значительно выраженными изменениями личности (слабоумие), вызывающие необходимость в постороннем уходе и надзоре
	90-100


Нарушения психических функций организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%) или значительно выраженные (90-100%), исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Количественная оценка выраженности нарушений психических функций при эпилепсии и эпилептических синдромах основывается на анализе генеза, вида и частоты эпилептических припадков, времени их возникновения; выраженности и длительности постприступного периода; возраста начала заболевания; типа течения заболевания; локализации эпилептического очага; наличия личностных изменений, обусловленных болезнью;  наличия, структуры и степени выраженности психоорганической, психотической, неврозоподобной, психопатоподобной, аффективной и другой психопатологической симптоматики; объема и эффективности терапии; вида, характера, стойкости и степени выраженности нарушений психических функций; свойств преморбидной личности; критики к своему состоянию и ситуации; степени клинической и социальной компенсации болезненного состояния; уровня социальной адаптации в основных сферах жизнедеятельности (производственной, семейной, бытовой, социально-средовой).

Домены по МКФ: нарушение функций: глобальные умственные функции b110-b139, в т. ч. b 110 функции сознания; специфические умственные функции b140-b189; нарушение структур: s110 структура головного мозга.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.
Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: по показаниям (например, удаление опухолей); восстановительная терапия: медикаментозная терапия основного заболевания, приведшего к эпилепсии (курсы ноотропов, сосудистых препаратов, витаминотерапия и т.д. строго по показаниям); противосудорожная терапия с индивидуальным подбором антиконвульсантов под контролем ЭЭГ., психотерапия; диспансерное наблюдение у невролога, эпилептолога по мере необходимости. 
Психолого-педагогическая реабилитация: получение общего образования по основным образовательным программам в очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем определяется ПМПК; проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков; профессиональная ориентация на профессии, не связанные с вредными факторами труда и возможностью травматизма.

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: информирование  по вопросам безопасности жизнедеятельности ребенка, обучение ведению ведение карты самоконтроля (учет частоты припадков, дозы лекарств и др.);  социально-психологическая реабилитация:  работа с семьей; другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.
3.5.2 РОДОВЫЕ ЧЕРЕПНО-МОЗГОВЫЕ ТРАВМЫ, ПОСЛЕДСТВИЯ ЧЕРЕПНО-МОЗГОВОЙ ТРАВМЫ  
Черепно-мозговая травма (ЧМТ) – механическое повреждение черепа и внутричерепного содержимого (вещества мозга, оболочек, сосудов, черепных нервов), проявляющееся очаговой, общемозговой и смешанной симптоматикой, обусловленной первичными структурно-функциональными изменениями, а в дальнейшем — непрямыми (опосредованными) патофизиологическими и патоморфологическими процессами.

ЧМТ является ведущей в структуре детского травматизма. Ежегодно, по данным эпидемиологических исследований, в Российской Федерации получают травмы головы 140-160 тысяч детей. При этом ЧМТ достоверно чаще встречается среди мальчиков в возрасте 3-7 лет.   В развитых странах эта патология является основной причиной детской смертности. 

Необходимо отметить, что ЧМТ имеет большое социальное значение в связи с широкой распространенностью среди лиц молодого и детского возраста, редким регрессом неврологической симптоматики (30-50%), с частой и тяжелой инвалидизацией населения. 

У детей развитие ЧМТ имеет свои особенности, так, характерно несоответствие между степенью ее тяжести и последствиями. К легкой ЧМТ у детей относят только сотрясение головного мозга, ушиб мозга легкой и средней степени относят к средней степени тяжести. Необходимо отметить, что при ушибах головного мозга у детей преобладает общемозговая симптоматика над очаговой, формируются поведенческие расстройства, вегетативная недостаточность, поэтому могут возникать затруднения при своевременной диагностике ЧМТ. Среди детей грудного возраста нередко появляются переломы костей черепа с формированием эпидуральных гематом в связи с анатомо-физиологическими особенностями данного возрастного периода (тонкость костных структур черепа, отсутствие диплоического слоя, богатое кровоснабжение твердой мозговой оболочки). При этом признаки сдавления мозга гематомой могут быть выражены не отчетливо из-за наличия незакрытых родничков, эластичности костей черепа. Таким образом, эпидуральные и субдуральные гематомы встречаются в раннем детском возрасте, внутрижелудочковые и внутримозговые кровоизлияния чаще наблюдаются у школьников.  При этом наиболее тяжелые последствия, экспертно-значимые, формируются при получении травмы в возрасте до 3-х лет, это связано с недостаточной миелинизацией нервных волокон, слабостью тормозных процессов, недостаточной дифференцировкой нейронов. 

Классификация ЧМТ
I. Периоды в течении травматической болезни головного мозга: острый (2—10 недель в зависимости от клинической формы ЧМТ); промежуточный (при легкой ЧМТ — до 2 месяцев, при среднетяжелой—до 4 месяцев, при тяжелой — до 6 месяцев); отдаленный: при клиническом выздоровлении—до 2 лет, при прогредиентном течении продолжительность не ограничена.

II. Классификация острого периода ЧМТ (Коновалов А. Н. и соавт., 1986): 

а) закрытая: отсутствуют нарушения целости покровов головы, либо имеются раны мягких тканей без повреждения апоневроза, переломы костей черепа, не сопровождающиеся ранением прилежащих мягких тканей и апоневроза, относятся к закрытой ЧМТ; б) открытая: переломы костей свода черепа, сопровождающиеся ранением прилежащих мягких тканей, переломы основания черепа, сопровождающиеся кровотечением или ликвореей (из носа или уха), а также раны мягких тканей с повреждением апоневроза. При целостности твердой мозговой оболочки открытые ЧМТ относят к непроникающим, а при нарушении ее целостности — к проникающим. Те и другие могут быть осложненными (менингит, менингоэнцефалит, абсцесс мозга), а при проникающих возможно наличие инородного тела в полости черепа.

2. Клинические формы закрытой ЧМТ: сотрясение мозга; ушиб мозга легкой степени; ушиб мозга средней степени; ушиб мозга тяжелой степени; сдавление мозга на фоне его ушиба; сдавление мозга без сопутствующего его ушиба.

3. По степени тяжести выделяют: легкую ЧМТ — сотрясение и ушиб мозга легкой степени; среднетяжелую ЧМТ — ушиб мозга средней степени; тяжелую ЧМТ — ушиб тяжелой степени и сдавление.

4. ЧМТ может быть: изолированной (внечерепные повреждения отсутствуют); сочетанной (одновременно имеются повреждения костей скелета и (или) внутренних органов); комбинированной (одновременно термическая, лучевая, химическая и другие травмы); первичной; вторичной, обусловленной непосредственно предшествующей церебральной дисфункцией (инсульт, эпилептический припадок, вестибулярный криз, острое нарушение гемодинамики различного генеза и др.); полученной впервые и повторной.

III. Классификация последствий ЧМТ (по Л.Б. Лихтерману, 1994; с изменениями).

1. Преимущественно не прогрессирующие: локальная или диффузная атрофия мозга, оболочечно-мозговые рубцы, субарахноидальные и внутримозговые кисты, аневризмы; костные дефекты черепа, внутричерепные инородные тела, поражения черепных нервов и др.

2. Преимущественно прогрессирующие: гидроцефалия, базальная ликворея, субдуральная гигрома, хроническая субдуральная (эпидуральная) гематома, каротидно-кавернозное соустье, порэнцефалия, церебральный арахноидит, эпилепсия, паркинсонизм; вегетативные и вестибулярные дисфункции, артериальная гипертензия, цереброваскулярные нарушения, психические расстройства и др. 

Ведущие неврологические посттравматические синдромы: 1) неврологического дефицита; 2) психических дисфункций; 3) вегетативных дисрегуляций; 4) эпилептический; 5) вестибулярный; 6) ликвородинамический.

Часто наблюдается сочетание различных последствий. Прогрессирующие и не прогрессирующие варианты последствий во многом обусловлены видом (открытая, закрытая) и тяжестью ЧМТ.

Основные синдромы ЧМТ, имеющие экспертное значение: синдром вегетативной дистонии (в 60 % случаев); психопатологические нарушения (в большинстве случаев сочетаются с вегетативными) наблюдаются у 80—90 % больных; вестибулярный синдром (у 30—50% больных, перенесших закрытую ЧМТ); ликвородинамические нарушения (у 30—50% пациентов); гипертензивный синдром; посттравматическая эпилепсия; посттравматическая эпилепсия; нарколептический синдром травматической этиологии наблюдается в 14% случаев; нейроэндокринно-обменная форма гипоталамического синдрома; церебрально-очаговые синдромы; интеллектуально-мнестические нарушения; посттравматический церебральный арахноидит (диагностируется у 7—10% лиц, перенесших закрытую ЧМТ); задержка физического и умственного развития.

 Прямые последствия ЧМТ: возникают непосредственно после травмы или в промежуточном периоде; в отдаленном периоде регрессируют в различной степени, стабилизируются (достигают того или иного уровня компенсации) или прогрессируют; характер ведущего синдрома в значительной мере зависит от тяжести ЧМТ: при легкой травме преобладает синдром вегетативной дистонии; при среднетяжелой — синдром ликвородинамических нарушений и эпилептический; при тяжелой — церебрально-очаговый.
Основные синдромы:
– синдром вегетативной дистонии (в 60% случаев), наблюдается в основном у перенесших легкую закрытую ЧМТ, значительно чаще в первые месяцы и годы после травмы, клинические проявления типичны для вегетативной дистонии, вегетативные нарушения могут усугубляться, либо трансформироваться под влиянием физических и эмоциональных перегрузок, соматических заболеваний, интоксикаций и др.;
– психопатологические нарушения (в большинстве случаев сочетаются с вегетативными) наблюдаются у 80—90 % больных, могут быть в любом периоде травмы; в отдаленном периоде являются отражением имевшихся в остром, но иногда появляются впервые, спровоцированные воздействием дополнительных факторов (алкогольная интоксикация, инфекции и др.), они многообразны: астенический (у перенесших легкую и среднетяжелую травму является основным в 40 % случаев), астено-невротический, ипохондрический, психопатоподобный, патологическое развитие личности, деменция;
– вестибулярный синдром (у 30—50% больных, перенесших закрытую ЧМТ), возможен в любом периоде травмы, сочетается с нарушением слуха, вестибулярные расстройства (нередко приступообразные) проявляются головокружением, нарушением равновесия, тошнотой, рвотой, провоцируются резкими движениями туловища, головы, поездкой на транспорте, метеорологическими факторами и др., могут быть обусловлены как первичной травмой ствола мозга, так и вторичными нарушениями крово- и лик- вороциркуляции, приводящими к дисфункции кохлеовестибулярных структур, отличаются стойкостью, слуховые нарушения нередко прогрессируют;

– ликвородинамические нарушения (у 30—50% пациентов), чаще проявляются внутричерепной гипертензией, реже (обычно в остром и промежуточном периодах) встречается гипотензия, гипертензивный синдром представляет собой сложный симптомокомплекс: симптомы повышения ликворного давления, вегетативные, вестибулярные, нередко психопатологические и др., на фоне постоянной головной боли различной выраженности периодически (с различной частотой) возникают гипертензивные кризы, при диагностике учитывается возможность нормотензивной гидроцефалии, обычно развивающейся в отдаленном периоде травмы в результате диффузной атрофии мозга и клинически проявляющейся прогрессирующей деменцией, нарушением функции ходьбы, недержанием мочи;

– посттравматическая эпилепсия, встречается в 15—25 % случаев, чаще у перенесших среднетяжелую травму, имеются основания выделять три варианта эпилепсии, обусловленной ЧМТ (Макаров А. Ю., Садыков Е. А., 1997): 1) последствия ЧМТ с эпилептическими припадками, отчетливыми изменениями на КТ, МРТ, основу клинической картины, тяжесть и прогноз определяют другие последствия травмы мозга; 2) собственно посттравматическая эпилепсия, на органическом фоне отдаленных последствий ЧМТ (при наличии морфологических изменений на КТ, МРТ) ведущая роль принадлежит эпилептическим припадкам, имеется определенное своеобразие клинической картины, особенности изменений личности; 3) последствия закрытой травмы мозга (как правило, легкой) при отсутствии морфологического компонента (по данным КТ и МРТ) или органического фона припадков; травма служит провоцирующим фактором развития эпилепсии при весьма вероятной наследственной предрасположенности, у 60—70 % больных клинически и по данным ЭЭГ выявляется фокальный компонент в структуре припадка, наиболее типичны первично и вторично генерализованные судорожные припадки, в частности джексоновские, реже психомоторные, эпилепсия раньше формируется после тяжелого ушиба (около года), позже (через 2 года и более) — после сотрясения мозга; в динамике (через 5 лет после травмы) количество больных с припадками увеличивается, достигая максимума к 20 годам, в отдаленные сроки после травмы припадки становятся реже, трансформируются в более легкие, однако они могут вновь появиться после повторной ЧМТ, интоксикации, в экстремальной ситуации, на фоне церебральной сосудистой патологии, развившегося посттравматического актуального арахноидита;

 – нарколептический синдром травматической этиологии наблюдается в 14% случаев. Обычно проявляется на фоне других последствий ЧМТ, обусловленных дисфункцией структур лимбико-ретикулярного комплекса;

  – нейроэндокринно-обменная форма гипоталамического синдрома клинически формируется в отдаленном периоде закрытой ЧМТ, нередко имеются сопутствующие нейротрофические нарушения;

– церебрально-очаговые синдромы встречаются значительно чаще у пострадавших со среднетяжелой и тяжелой травмой, причем у последних они являются ведущими в 60 % случаев.

 Помимо ушиба мозга, частой причиной очаговых поражений является открытая ЧМТ. Выраженность очаговых нарушений в отдаленном периоде травмы значительно меньше, чем в остром. Регресс при большинстве синдромов наиболее активно происходит в первые месяцы и первый год после ЧМТ, однако компенсация и приспособление к дефекту возможны и в дальнейшем. Вместе с тем темп и степень восстановления функций отчетливо зависят от характера неврологической симптоматики. Например, пирамидные двигательные и координаторные нарушения, афазия, апраксия обычно регрессируют быстрее и более полно, чем зрительные (например, гемианопсия), невропатия слухового нерва. Экстрапирамидные синдромы — паркинсонизм (иногда гемипаркинсонизм), хорея, атетоз и др. — встречаются редко (в 1—2 % случаев), прогрессируют медленно, их выраженность не достигает степени, наблюдающейся при иной этиологии заболевания. Однако выраженность двигательного дефицита, как и других прямых последствий ЧМТ, может нарастать на фоне присоединившейся сосудистой церебральной патологии.

Очаговые неврологические нарушения, как правило, сочетаются с другими последствиями ЧМТ: при открытой травме чаще с эпилептическими припадками, при закрытой — с вегетативной дистонией, вестибулопатией, ликвородинамическими, психопатологическими расстройствами.

Непрямые (опосредованные) последствия: встречаются, как правило, после закрытой ЧМТ, чаще легкой, среднетяжелой;  формируются через много месяцев, лет после острого периода травмы; в основе патогенеза лежат эндокринно-обменные, аутоиммунные, ангиодистонические нарушения, обусловленные патологией лимбико-ретикулярных структур мозга; прогредиентное течение с периодами обострений, относительных ремиссий.

Основные синдромы:

–  сосудистые осложнения, выявляющиеся в отдаленном периоде закрытой ЧМТ у 80% больных, преимущественно не леченных и плохо леченных;

 – симптоматическая артериальная гипертензия, развивается у 18—24 % лиц, перенесших закрытую ЧМТ, причем у 70% из них через 5—20 лет после травмы;

– посттравматический церебральный арахноидит (диагностируется у 7—10% лиц, перенесших закрытую ЧМТ), аутоиммунная природа процесса обусловливает длительность светлого промежутка после травмы, активный (актуальный) арахноидит клинически чаще проявляется в сроки от 6 месяцев до 1,5—2 лет, тяжесть ЧМТ может быть различной.

Особенности последствий открытой ЧМТ: дефект черепа вследствие ранения и (или) последующего оперативного вмешательства, инородные тела внутри черепа. Значительным считается дефект, когда его размер по измерению на краниограмме превышает 3 * 1 см (площадь 3 кв. см) или при меньшей площади, если имеется пульсация мозга; велика опасность инфекции и возникновения гнойных осложнений: менингит, менингоэнцефалит (нередко рецидивирующие), абсцесс мозга; возможность посттравматической базальной (назальной, ушной) ликвореи, обычно вследствие перелома костей основания черепа, длительно существующая ликворея (до 3 и более лет) в 60—70 % случаев является причиной рецидивирующих гнойных менингитов; имеются осложнения, вызываемые рубцовыми изменениями оболочек мозга (джексоновские эпилептические припадки, окклюзионная гидроцефалия и др.); преобладание (в отличие от закрытых ЧМТ) церебрально-очаговых синдромов над вегетативно-сосудистыми, нейроэндокринными, нейросоматическими и др., обусловленными дисфункцией структур лимбико-ретикулярного комплекса; ограниченность спаечного оболочечного процесса зоной ранения в отличие от диффузного церебрального арахноидита, свойственного закрытой ЧМТ; максимум клинических проявлений в остром периоде травмы, удовлетворительный (в неосложненных случаях) регресс очаговых симптомов в промежуточном в отдаленном периодах.
Течение и прогноз: на прогноз течения заболевания оказывает влияние следующие факторы: тяжесть травмы; наличие инфекционных, геморрагических осложнений, возраст больного при получении травмы (наименее благоприятный прогноз при получении травмы в возрасте до 3-х лет); характер и локализация патологического процесса (благоприятнее прогноз при церебро-очаговых повреждениях, чем при общецеребральных); своевременность и правильность проводимой терапии в остром периоде; наличие благоприятных социальных факторов. При этом только в 30% случаев становится возможным добиться регресса патологической неврологической симптоматики, в остальных случаях формируется, так называемая, травматическая болезнь. Выделяют регредиентный, проградиентный и ремиттирующий типы течения этой болезни.

Показания для направления на МСЭ: наличие признаков  ремиттирующего или прогрессирующего течения травматической болезни несмотря на проведенные реабилитационные мероприятия, неблагоприятный клинический прогноз; показания для направления на МСЭ при наличии психических нарушений см.  в разделе «Органические поражения головного мозга различного генеза с нервно-психическими нарушениями у детей».  
Перечень минимальных обследований для направления на МСЭ: заключение  невролога,  при необходимости – нейрохирурга, эпилептолога,  психиатра, окулиста (исследование глазного дна и полей зрения),  ЛОР-врача, педиатра,  эндокринолога; ЭПО с оценкой интеллекта;  состояния психических процессов и личности; результаты люмбальной пункции, краниограмма (при необходимости  - прицельный снимок), Эхо-ЭГ, ЭЭГ, РЭГ (по показаниям),  КТ и (или) МРТ головного мозга. 
Критерии инвалидности: стойкие  умеренные, выраженные и значительно выраженные  нарушения психических, стато-динамических, языковых  и речевых, сенсорных функций, функций эндокринной системы и метаболизма, мочевыделительной функции и т.д., ведущие к ограничениям способности к самообслуживанию, способности к обучению, способности к общению, способности контролировать свое поведение, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка 
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.71.

Таблица 71
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	6.1.2 Раздел «Переломы черепа и лицевых костей,  лица, в том числе вследствие черепно-мозговой травмы, травматическая ампутация части головы, Последствия травм головы…» 
	

	6.1.2.1 Незначительные дефекты костей черепа (3х1 см и менее) с пластикой
	10-20

	6.1.2.2 Умеренные и выраженные дефекты костей черепа  (3х1 см и более) с пластикой
	30

	6.1.2.3 Умеренные и выраженные дефекты костей черепа  (3х1 см и более), неприкрытые (не поддающиеся пластике)
	40

	6.1.2.4 Незначительные по объему и структуре поражения кожных и костных структур лица (черепа), приводящие к незначительному  обезображиванию лица
	10-30

	6.1.2.5 Умеренные и значительные по объему и структуре поражения кожных и костных структур лица (черепа), приводящие к умеренному и значительно выраженному обезображиванию лица
	40

	6.1.3 Раздел «Внутричерепная травма и последствия повреждения (травмы) головного мозга: сотрясение, ушиб, контузия головного мозга»
	

	6.1.3.1 Сотрясение головного мозга и его отдаленные последствия разной степени выраженности
	10-30

	6.1.3.2 Ушиб, контузия головного мозга с общемозговыми незначительными нарушениями
	10-30

	6.1.3.3 Ушиб, контузия головного мозга с общемозговыми умеренными  нарушениями
	40-60

	6.1.3.4 Ушиб, контузия головного мозга с общемозговыми выраженными нарушениями
	70-80

	6.1.3.5 Ушиб, контузия головного мозга с психическими незначительными нарушениями
	10-30

	6.1.3.6 Ушиб, контузия головного мозга
	40-60

	6.1.3.7 Ушиб, контузия головного мозга с психическими выраженными нарушениями
	70-80

	6.1.3.8 Ушиб, контузия головного мозга с вегетативно-сосудистыми незначительными нарушениями, в том числе с отдельными пароксизмальными состояниями (обморочные приступы, вегетативно-сосудистые кризы)
	10-30

	6.1.3.9 Ушиб, контузия головного мозга с вегетативно-сосудистыми умеренно выраженными нарушениями
	40

	6.1.3.10 Ушиб, контузия головного мозга с вегетативно-сосудистыми выраженными нарушениями с частыми пароксизмальными состояниями (еженедельными приступами) и/или значительно выраженным воздействием на общее состояние
	50-60

	6.1.4 Раздел «Органическое поражение центральной нервной системы с нарушением статики и координации движений, вестибулопатии»
	

	6.1.4.1 Незначительные  нарушения координации и равновесия, головокружения, целевой моторики, включая нарушения ходьбы и стояния
	10-30

	6.1.4.2 Умеренные  нарушения  координации и равновесия, головокружения, целевой моторики, включая нарушения ходьбы и стояния
	40-60

	6.1.4.3 Выраженные нарушения координации и равновесия, головокружения, целевой моторики, включая нарушения ходьбы и стояния
	70-80

	6.1.4.4 Значительно выраженные нарушения координации и равновесия, головокружения, целевой моторики, включая нарушения ходьбы и стояния
	90-100


Нарушения функции расцениваются как стойкие незначительные (10-30%); умеренные (40-60%); выраженные (70-80%) или значительно выраженные (90-100%), исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Кодировка по МКФ: нарушение функций: глобальные умственные функции, в т.ч. b114 функции ориентированности, b117 интеллектуальные функции; специфические умственные функции b 140-b189; функции голоса и речи b310-b399; нейромышечные, скелетные и связанные с движением функции b 710-789; нарушение структур нервной системы s110-150; структура головы и области шеи s710
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: пластика костного дефекта черепа, другие реконструктивные операции; восстановительная терапия в промежуточном и отдаленном периодах травмы: медикаментозное лечение: 2-4 раза в год курсы ноотропов, сосудистых препаратов, витаминотерапия, антиконвульсанты, мочегонные препараты, антидепрессанты, корректоры поведения и т.д.), лечебная физкультура, физиотерапевтическия; санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения; динамическое наблюдение невролога, педиатра, нейрохирурга и травматолога.

3.5.3. ДЕТСКИЙ ЦЕРЕБРАЛЬНЫЙ ПАРАЛИЧ 
Детский церебральный паралич (ДЦП) (paralysis cerebralis infantilis) —  собирательный термин, который объединяет группу хронических не прогрессирующих  синдромов, возникающих вследствие повреждения мозга во внутриутробном, перинатальном и раннем неонатальном периодах. ДЦП характеризуется стойкими выраженными двигательными, речевыми, поведенческими расстройствами, задержкой умственного развития, формированием патологического постурального стереотипа.

 ДЦП - тяжелое инвалидизирующее заболевание, приводящее к значительно выраженным ограничениям жизнедеятельности, являющееся главной причиной формирования инвалидности в детской популяции. Распространенность этой патологии составляет 2-2,5 случая на 1000 детей.  Численность заболевших неуклонно увеличивается с каждым годом. Заболевание в 1,3 раза чаще встречается среди мальчиков, диагностируется в 90% случаев в возрасте до 3-х лет.

Окончательный диагноз обычно может быть установлен после года, когда двигательные, речевые и психические нарушения становятся явными. Критерии постановки диагноза: непрогрессирующее течение,  сочетание в клинической картине болезни параличей и парезов различного распределения, гиперкинетических синдромов, речевых, координаторных, сенсорных  нарушений, когнитивного и интеллектуального снижения.
Эпидемиология: распространенность этой патологии составляет 2-2,5 случая на 1000 детей.  Заболевание в 1,3 раза чаще встречается среди мальчиков, диагностируется в 90% случаев в возрасте до 3-х лет. 

Этиология и патогенез: основными причинами развития ДЦП являются  антенатальные причины (возраст матери, экстрагенитальные заболевания, лекарственная терапия и профессиональные вредности, алкоголизм и курение родителей, иммунологическая несовместимость матери и плода, антифосфолипидный синдром у матери), нарушения нормального течения беременности на различных ее сроках (токсикоз, многоводие, угрозы прерывания, патология плаценты, многоплодная беременность, хирургические вмешательства, наркоз во время беременности,  недоношенность, преждевременные роды и т.д.), интранатальные причины (длительный б/водный период, патология родовых путей, инструментальное родовспоможение, оперативные роды, стремительныне роды и т.д.); постнатальный период (неонатальные судорожные приступы, травматические и инфекционные  поражения головного мозга, токсические поражения (билирубиновая энцефалопатия), гипоксия и т.д.). Кроме того, в на четкую связь  ДЦП с низкой массой тела при рождении указывают многие авторы [Curatolo P., Arpino C., Stazi M.A., Medda E., 1995 и др.]. В патогенезе ДЦП наряду с непосредственным поражением моторной зоны коры головного мозга, подкорковых образований и пирамидного тракта, большое значение имеет поражение перивентрикулярной области (ПВО) по типу перивентрикулярной лейкомаляции; а также атрофические и субатрофические процессы в коре головного мозга (чаще в лобно-височных отделах), нарушение кровоснабжения головного мозга и ликвородинамические нарушения [Никитина М.Н. , 1999, Меженина Е.П., Качесов В. А., 2001]. 

Классификация отражает в основном особенности двигательных нарушений. В нашей стране часто используется классификация по К. А. Семеновой (1978), согласно которой выделяют: спастическая диплегию, двойную гемиплегию, гиперкинетическую форму, атонически-астатическую форму, гемиплегическую форму.

Согласно МКБ-10, выделяют семь групп ДЦП (G80) в зависимости от локализации пораженных структур (исключена наследственная спастическая параплегия - G11.4):

G80.0  Спастический церебральный паралич 
Врожденный спастический паралич (церебральный) 

G80.1  Спастическая диплегия (болезнь Литтла);
G80.2  Детская гемиплегия
G80.3  Дискинетический церебральный паралич
Атетоидный церебральный паралич

G80.4  Атаксический церебральный паралич
G80.8 Другой вид детского церебрального паралича
Смешанные синдромы церебрального паралича

G80.9  Детский церебральный паралич неуточненный
Выделяют следующие стадии детского церебрального паралича: ранняя стадия (до 4-5 месяцев): общее тяжелое состояние, вегетативные нарушения, нистагм, судороги, внутричерепная гипертензия, синдром двигательных нарушений; начальная хронически-резидуальная стадия (с 5-6 месяцев до 3-4 лет):  протекает на фоне резидуальных явлений. Формируются стойкие неврологические нарушения - стойкая мышечная гипертония (при спастических формах); поздняя резидуальная стадия (после 3 лет). Характеризуется  формированием стойких дезадаптирующих синдромов различной степени выраженности. 

1. Синдром статодинамических нарушений (спастический парез, гиперкинез, атаксии, контрактуры и деформации суставов); в процессе реабилитации возможны: полная компенсация — передвижение без опоры, в достаточном темпе, независимо от расстояния; деформации конечностей отсутствуют; субкомпенсация — передвижение с ограничением расстояния, при наличии дополнительной опоры; частичная компенсация  —  резко ограниченная возможность передвижения, чаще лишь в пределах квартиры; декомпенсация или отсутствие компенсации — полная неспособность к передвижению.

2.  Синдромы нарушения экспрессивной и письменной речи: дизартрия, алалия, дисграфия, дислексия и т.д.

3. Нарушения сенсорных функций: нарушения зрения (косоглазие, нистагм, амблиопия, кортикальные выпадения полей зрения); нарушения слуха (тугоухость различной степени);

4. Гипертензионно-гидроцефальный синдром различной степени выраженности;

5. Синдром пароксизмальных расстройств;

6. Синдромы когнитивных расстройств (психоорганический  синдром и т.д.); 

7. Расстройства поведения и личностные расстройства (неврозоподобные, психопатоподобные расстройства,  гиперактивность, импульсивность); 

8. Интеллектуальное снижение (различные степени умственной отсталости);

9. Нарушение функции тазовых органов (ослабление или отсутствие контроля). 

Клиническая характеристика отдельных форм ДЦП:

Спастическая двойная гемиплегия (тетраплегия)  - одна из наиболее тяжелых форм ДЦП, встречается в 2% случаев. Клинически характеризуется спастическим тетрапарезом, при этом вследствие высокого мышечного тонуса формируется патологическая поза: руки согнуты в локтевых и лучезапястных суставах, приведены к туловищу, ноги согнуты в тазобедренных суставах, согнуты или, наоборот, разогнуты в коленных суставах, ротированы внутрь, бедра приведены. Такие дети  не способны удерживать вертикальную позу, сидеть, стоять, ходить, удерживать голову, формируются ярко выраженные псевдобульбарные симптомы, страбизм, атрофия зрительных нервов, нарушение слуха. Вследствие гипертонического синдрома возникают контрактуры суставов, костные деформации туловища и конечностей. В половине случаев данное заболевание сопровождается генерализованными и парциальными эпилептическими пароксизмами. Данная форма является прогностически неблагоприятной.

Спастическая диплегия (болезнь Литтла G80.1):  наиболее часто встречающаяся форма ДЦП (60% случаев), развивается, как правило, вследствие внутрижелудочковых кровоизлияний. Характеризуется развитием неравномерного тетрапареза с преимущественным поражением нижних конечностей иногда в сочетании с атетоидным и/или хореоатетоидным гиперкинезом, атаксией. Сопровождается страбизмом, атрофией зрительных нервов, снижением слуха, дизартрией. Интеллект, как правило, не страдает. У детей с данной формой ДЦП формируется патологический двигательный стереотип. Отмечается ударная постановка стопы на опору, нарушается амортизационная функция ходьбы, т.е. отсутствует небольшое сгибание ног в коленном суставе в фазу срединной опоры. Это увеличивает ударную нагрузку на суставы нижних конечностей, что приводит к раннему развитию артрозов суставов (диспластические артрозы). Данная форма благоприятна в отношении преодолевания  психических и речевых нарушений.
Детская гемиплегия (гемиплегическая форма G80.2) характеризуется односторонним поражением конечностей. У детей формируется нарушение стато-динамических функций вследствие асимметрии позы, возникновения паралитического сколиоза, отставания в росте парализованных конечностей, анатомического укорочения пораженных руки и ноги. Данная форма сопровождается расстройствами речевых функций по типу псевдобульбарной дизартрии, возможны психические нарушения, возникновение эпилептических пароксизмов. 

Дискинетический церебральный паралич: гиперкинетическая (дискинетическая) форма (G80.3.) формируется, как правило, после перенесенной т.н. «ядерной желтухи». Сопровождается расстройствами статодинамических функций вследствие хореического, атетоидного, торсионного гиперкинезов, нарушением речи, задержкой психического развития, снижением слуха, нарушением функций вегетативной нервной системы. Интеллект в большинстве случаев не страдает, это обусловливает благоприятный прогноз в отношении социальной адаптации и обучения.                 

Атаксический церебральный паралич (атаксическая форма G80.4) характеризуется  следующими проявлениями: мышечная гипотония, атаксия, различные симптомы мозжечковая асинергии, интенционный тремор, дизартрия.

Таким образом, у больных ДЦП возникают ограничения жизнедеятельности вследствие нарушений вестибулярных функций (равновесия, координации движений, кинестезия (расстройство ощущения движения, ослабление проприоцепции от мышц, сухожилий, суставов)); аномалий восприятия - игнорирование пораженных конечностей у 50 % детей с гемиплегиями; когнитивных нарушений (нарушение внимания, памяти, мышления, эмоциональной сферы)  у 65 % детей;  умственной отсталости более чем у 50 % детей с ДЦП;  нарушений экспрессивной и письменной речи в виде дизартрии, алалии, дислексии, дизграфии и т.д.); расстройств поведения и личностных расстройств (нарушение мотивации, неврозоподобные и психопатоподобные расстройства,  гиперактивность, импульсивность); задержки темпов моторного и/или психоречевого развития; симптоматической эпилепсии (в 50-70 % случаев); нарушений зрения (косоглазие, нистагм, амблиопия, кортикальные выпадения полей зрения); нарушения слуха (тугоухость различной степени); гипертензионно-гидроцефального синдрома; диффузного остеопороза; нарушений со стороны сердечно-сосудистой и дыхательной систем; урологических нарушений (гиперрефлексия мочевого пузыря, детрузорно-сфинктерная диссинергия), развивающиеся у 90 % больных; ортопедической патологии: укорочение конечностей, нарушение осанки, сколиоз, контрактуры суставов и т.д.– наблюдается  у 50 % детей, страдающих ДЦП. 

Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключение  невролога,  эпилептолога,  психиатра, окулиста (исследование глазного дна и полей зрения),  сурдолога, ортопеда, педиатра, логопеда; ЭПО с оценкой интеллекта;  состояния психических процессов и личности; Эхо-ЭГ, ЭЭГ, РЭГ (по показаниям),  КТ и (или) МРТ головного мозга. 
 Показания для направления на МСЭ: наличие стойкого двигательного дефекта (спастический парез,  гиперкинез, атаксия, контрактуры и деформации суставов) от умеренной до значительно выраженной  степени; сочетание двигательных нарушений различной степени выраженности с наличием: стойких умеренных и выраженных нарушений экспрессивной и письменной речи; стойких умеренных и выраженных нарушений сенсорных функций; легких (абсансы,  простые парциальные, миоклонические припадки)  и тяжелых припадков  (большие судорожные припадки, вторично генерализованные парциальные припадки – джексоновские, астатические, амбулаторные автоматизмы); стойких умеренных и выраженных когнитивных нарушений (психоорганический синдром и т.д.); стойких умеренных и выраженных синдромов «личностного» регистра (неврозоподобные, психопатоподобные расстройства,  гиперактивность, импульсивность); интеллектуальной недостаточности различной степени; показания для направления на МСЭ при наличии психических и пароксизмальных нарушений см.  в разделе – «Медико-социальная экспертиза и реабилитация детей-инвалидов при психических расстройствах и расстройствах поведения» и в разделе  – «Эпилепсия». 
Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные или значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических), языковых и речевых, сенсорных функций, мочевыделительной функции и др., приводящие к ограничению самообслуживания, самостоятельного передвижения, общения, обучения, способности контролировать свое поведение  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.72.

Таблица 72
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	6.4.1 Раздел «Детская гемиплегия (гемипаретическая форма)»
	

	6.4.1.1 Одностороннее поражение с легким левосторонним парезом без нарушения опоры и передвижения, схвата и удержания предметов, без речевых расстройств, с легкими когнитивным дефектом. С легкими контрактурами: сгибательно–приводящая контрактура в плечевом суставе, сгибательно–ротационная в локтевом суставе, сгибательно–пронаторной в лучезапястном суставе, сгибательная контрактура в суставах пальцев кисти; аддукторно–сгибательной контрактурой в тазобедренном суставе, сгибательной в коленном и в голеностопном суставах. Объем движений в указанных суставах уменьшен на 30 градусов (до 1/3) от физиологической амплитуды. Стойкие незначительно выраженные нарушения языковых и речевых функций, незначительные статодинамические нарушения
	10-30

	6.4.1.2 Одностороннее поражение с легким правосторонним парезом с речевыми нарушениями (комбинированные речевые расстройства: псевдобульбарная дизартрия, патологическая дислалия, нарушения темпа и ритма речи); нарушение формирования школьных навыков (дислексия, дисграфия, дискалькулия). Походка асимметричная с акцентом на правую конечность; затруднены сложные виды движения (ходьба на пальцах, пятках, в положении на корточках). С легкой сгибательной контрактурой в локтевом суставе, сгибательно–пронаторной в лучезапястном суставе, сгибательной контрактурой в суставах пальцев кисти; смешанной контрактурой в коленном и тазобедренном, голеностопном суставах с приведением стоп. Объем активных движений уменьшен на 30% (до 1/3) от физиологической амплитуды. Пассивные движения соответствуют физиологической амплитуде. Стойкие умеренные нарушения языковых и речевых функций, незначительные статодинамические нарушения
	40-60

	6.4.1.3 Одностороннее поражение. Умеренный гемипарез с деформацией стопы и /или кисти, затрудняющей ходьбу и стояние, целевую и мелкую моторику с возможностью удержания стоп в положении досягаемой коррекции. Походка патологическая (гемипаретическая), в медленном темпе, невозможны сложные виды движений. Дизартрия (речь не внятная, не понятна окружающим). Умеренная приводяще–сгибательная контрактура в плечевом суставе, сгибательно–ротационная контрактура в локтевом и лучезапястном суставах, сгибательная контрактура в суставах пальцев кисти; смешанная контрактура в тазобедренном суставе, сгибательная в коленном и голеностопном суставах. Объем движений уменьшен на 50% (1/2) от физиологической амплитуды (нормы). Стойкие умеренные статодинамические нарушения в сочетании с незначительными языковыми и речевыми функциями
	40-60

	6.4.1.4 Одностороннее поражение. Выраженный гемипарез с фиксированным порочным положением стопы, и кистевого сустава в сочетании с нарушением координации движений и равновесия, затрудняющих вертикализацию, опору и передвижение, в сочетании с языковыми и речевыми расстройствами (псевдобульбарная дизартрия). С выраженной сгибательно–приводящей контрактурой в плечевом суставе, сгибательно–ротационной в локтевом и лучезапястном суставах, сгибательной контрактурой в суставах пальцев кисти; смешанная контрактура в коленном и тазобедренном суставах, сгибательно–приводящая в голеностопном суставе. Объем активных движений уменьшен на 2/3 от физиологической амплитуды. Нарушено формирование возрастных и социальных навыков. Стойкие выраженные статодинамические нарушения, с умеренными нарушениями языковых и речевых функций, с  умеренными нарушениями психических функций
	70-80

	6.4.1.5 Одностороннее поражение. Значительно выраженный гемипарез или плегия, (полный паралич верхней и нижней конечности), псевдобульбарный синдром, нарушение речи (импрессивной и экспрессивной), нарушения психических функций (глубокая или тяжелая умственная отсталость). Все движения в суставах на стороне поражения резко ограничены: активные и пассивные движения в суставах на стороне поражения  либо отсутствуют, или в пределах  5–10 градусов от физиологической амплитуды. Отсутствуют возрастные и социальные навыки. Значительно выраженные статодинамические нарушения, выраженные нарушения языковых и речевых функций, выраженные нарушения психических функций
	90-100

	6.4.2 Раздел «Спастическая диплегия (диплегическая форма)»
	

	6.4.2.1 Нижний спастический парапарез умеренной степени, походка патологическая, спастическая  с опорой на передне–наружный край стопы с возможностью удержания стоп в положении досягаемой коррекции (функционально выгодное положение), сгибательная контрактура коленных суставов, сгибательно - приводящая контрактура голеностопного сустава; деформация стоп;  сложные виды движений затруднены. Объем движений в суставах возможен в пределах ½ (50%) от физиологической амплитуды. Возможно овладение возрастными и социальными навыками. Умеренные статодинамические нарушения
	40-60

	6.4.2.2 Нижний спастический парапарез выраженной степени с грубой деформацией стоп. Сложные виды передвижения не доступны (необходима регулярная, частичная посторонняя помощь). Выраженная смешанная контрактура в суставах нижних конечностей. Активные движения отсутствуют, пассивные – в пределах 2/3 от физиологической амплитуды. Выраженное нарушение статодинамических функций
	70-80

	6.4.2.3 Нижний спастический парапарез с выраженной грубой деформацией стоп (функционально не выгодное положение) с невозможностью опоры, и передвижения. Контрактуры принимают более сложный характер, рентгенологически выявляются очаги гетеротопической ассификации. Выявляется нуждаемость в постоянной посторонней помощи. Наличие псевдобульбарного синдрома, в сочетании с языковыми и речевыми расстройствами, эпилептическими припадками. Значительно выраженные статодинамические нарушения, выраженные нарушения языковых и речевых функций, выраженные нарушения психических функций
	90-100

	6.4.3 Раздел «Дискинетический церебральный паралич (гиперкинетическая форма)»
	

	6.4.3.1 Произвольная моторика нарушена вследствие резко меняющегося мышечного тонуса (дистонические атаки), спастико–гиперкинетические парезы асимметричные. Нарушена вертикализация (может стоять с дополнительной опорой). Активные движения в суставах ограничены в большей степени вследствие гиперкинезов (нуждается в регулярной, частичной посторонней помощи), преобладают непроизвольные двигательные акты, пассивные  движения возможны в пределах 10 – 20 градусов от физиологической амплитуды; имеется  гиперкинетическая и псевдобульбарная дизартрия, псевдобульбарный синдром. Возможно овладение примитивными навыками самообслуживания. Выраженные нарушения статодинамических функций, выраженные нарушения языковых и речевых функций, выраженные нарушения психических функций
	70-80

	6.4.3.2 Дистонические атаки в сочетании с выраженным спастическим тетрапарезом (комбинированные контрактуры в суставах конечностей), атетозом и/или двойным атетозом; псевдобульбарный синдром, гиперкинезы в оральной мускулатуре, выраженная дизартрия (гиперкинетическая и псевдобульбарная). Глубокая или тяжелая умственная отсталость. Возрастные и социальные навыки отсутствуют. Значительно выраженные нарушения статодинамических функций, выраженные нарушения языковых и речевых функций, выраженные нарушения психических функций
	90-100

	6.4.4 Раздел «Спастический церебральный паралич (двойная гемиплегия, спастический тетрапарез)»
	

	6.4.4.1 Симметричное поражение. Выраженные нарушения статодинамической функции (множественные комбинированные контрактуры суставов верхних и нижних конечностей); отсутствуют произвольные движения, фиксированное патологическое положение (в положении лежа) возможны незначительные движения (повороты тела на бок), имеются эпилептические припадки; психическое развитие грубо нарушено, эмоциональное развитие примитивно; псевдобульбарный синдром, грубая дизартрия. Глубокая или тяжелая умственная отсталость. Отсутствуют возрастные и социальные навыки. Значительно выраженные нарушения статодинамических функций, выраженные нарушения языковых и речевых функций, выраженные нарушения психических функций
	90-100

	6.4.5 Раздел «Атаксический церебральный паралич (атонически-астатическая форма)»
	

	6.4.5.1 Неустойчивая, некоординированная походка, вследствие туловищной (статической) атаксии мышечная гипотония с переразгибанием в суставах. Движения в верхних и нижних конечностях дизритмичны. Целевая и мелкая моторика нарушена, трудности при выполнении тонких и точных движений. Глубокая или тяжелая умственная отсталость; речевые нарушения. Нарушено формирование возрастных и социальных навыков. Выраженные нарушения статодинамической функции, выраженные нарушения языковых и речевых функций, выраженные нарушения психических функций
	70-80

	6.4.5.2 Сочетание двигательных нарушений с выраженным и значительно выраженным нарушением психического развития; гипотония, туловищная (статическая) атаксия, препятствующая формированию вертикальной позы и произвольным движениям. Динамическая атаксия, препятствующая точным движениям; дизартрия (мозжечковая, псевдобульбарная). Отсутствуют возрастные и социальные навыки. Отсутствуют возрастные и социальные навыки. Значительно выраженные нарушения статодинамической функции, выраженные или значительно выраженные нарушения языковых и речевых функций, выраженные нарушения психических функций
	90-100


При детской гемиплегии (гемипаретической форме) ДЦП наблюдаются нарушения функций незначительные (10-30%), умеренные (40-60%), выраженные (70-80%), значительно выраженные (90-100%): статодинамической  функции - от незначительной до значительно выраженной степени,  нарушения языковых и речевых функций - от незначительной до выраженной степени,  нарушения психических функций - от незначительной до выраженной степени. 

При спастической диплегии (диплегической форме) ДЦП наблюдаются нарушения функций умеренные (40-60%), выраженные (70-80%), значительно выраженные (90-100%): статодинамической  функции от умеренной до значительно выраженной степени,  нарушения языковых и речевых функций  выраженной степени,  нарушения психических функций  выраженной степени.

При дискинетической (гиперкинетической) форме ДЦП наблюдаются нарушения функций выраженные (70-80%) и значительно выраженные (90-100%): статодинамической  функции от выраженной до значительно выраженной степени,  нарушения языковых и речевых функций  выраженной степени,  нарушения психических функций    выраженной степени.

При спастическом церебральном  параличе (двойной гемиплегии, спастическом тетрапарезе) наблюдаются нарушения функций значительно выраженные (90-100%):  статодинамической  функции значительно выраженной степени,  нарушения языковых и речевых функций  выраженной степени,  нарушения психических функций    выраженной степени.

При атонически-астатической форме ДЦП наблюдаются нарушения функций выраженные (70-80%) и значительно выраженные (90-100%): статодинамической  функции от выраженной до значительно выраженной степени,  нарушения языковых и речевых функций  выраженной степени,  нарушения психических функций    выраженной степени.

Рубрика по МКФ: основные функции - b117 интеллектуальные функции; b126 темперамент и личностные функции, b140 функции внимания, b144 - функции памяти; b310- b 399 функции голоса и речи; b 710-789 нейромышечные, скелетные и связанные с движением функции.

 Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия по показаниям: ахиллопластика, укорачивающая остеотомия, пересадка сухожилий, артродезы, тенодезы, артропластика,  нейроэктомии и т.д.; восстановительная терапия: медикаментозная терапия препаратами, стимулирующими обменные процессы головного мозга, снижающими мышечный тонус, уменьшающими гиперкинезы, улучшающими нервно-мышечную передачу, стимулирующими обмен веществ в мышечной ткани, улучшающими микроциркуляцию, стимулирующими регенерацию; в особо тяжелых случаях возможно применение инъекций ботулинического токсина (Ботокса или  Диспорта) в мышцы-агонисты с целью снижения тонуса мышц, участвующих в построении патологического двигательного стереотипа у больных со спастическими формами ДЦП; симптоматическая терапия основных дезадаптирующих синдромов  (антиконвульсанты, корректоры поведения и т.д.); физиотерапия, лечебная физкультура, массаж, иглорефлексотерапия; метод динамической проприоцептивной коррекции  - ношение гравитационного костюма (лечебные костюмы «Адель», «Гравистат», «Спираль», «Атлант»); санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.
 Технические средства реабилитации: при  выраженном и значительно выраженном нарушении статодинамической, сенсорной функции, функции мочевыделительной системы  показано обеспечение инвалида техническими средствами реабилитации: кресла-коляски для детей с ДЦП (комнатные и прогулочные), ходунки; опорные трости, кресла-стулья туалетные; матрацы и подушки противопролежневые; абсорбирующее белье, подгузники,  средства обучения и развития способности осуществлять повседневное самообслуживание и т.д.; могут применяться другие технические средства для самообслуживания и передвижения и т.д., входящие в государственные гарантии (например, различные виды ортезов, приспособления для одевания, раздевания и захвата предметов); технические средства по ГОСТ Р 52079-2006, не входящие в государственные гарантии.

3.5.4 ПЕРВИЧНЫЕ ПРОГРЕССИРУЮЩИЕ МЫШЕЧНЫЕ ДИСТРОФИИ 

Дегенеративные нервно-мышечные заболевания представляют собой обширную группу наследственной патологии детского возраста. К нервно-мышечным заболеваниям относятся: прогрессирующие мышечные дистрофии (генетическое расстройство с первичным прогрессирующим поражением мышц), спинальные амиотрофии (генетически обусловленное поражение передних рогов спинного мозга),  заболевания вследствие поражения нервно-мышечного синапса (миастения, миотония, миоплегия). Согласно эпидемиологическим исследованиям, распространенность этой патологии составляет 1-6 на 100 000 населения. 

Первичные прогрессирующие мышечные дистрофии (G71.0) характеризуются сладостью, мышечной утомляемостью,  атрофиями скелетных мышц, иногда развитием кардиомиопатии. К этой группе заболеваний относятся прогрессирующая псевдогипертрофическая мышечная дистрофия Дюшенна, Беккера, поясно-конечностная прогрессирующая мышечная дистрофия Эрба-Рота, прогрессирующая мышечная дистрофия с контрактурами Дрейфуса, миодистрофия Ландузи-Дежерина. 

Х-сцепленная миодистрофия Дюшенна (G 71.0) широко распространена в мире и  встречается с частотой 1 на 3500 мальчиков, Беккера наблюдается в 3-5 раз реже.  Клинически миодистрофия Дюшенна характеризуется возникновением первых симптомов  в возрасте до 3-5 лет, при этом обращает на себя внимание наличие псевдогипертрофии икроножных, реже ягодичных, дельтовидных, мышц живота и языка (рис.1). Формируется своеобразная «утиная» походка, ребенок поднимается из положения сидя «взбираясь по себе» или «лесенкой». Двигательные функции остаются сохранными до 8 лет. Позже дети могут передвигаться только с использованием кресла-каталки, в большинстве случаев способность к передвижению сохраняется до 12 лет. У больных формируются выраженные контрактуры, развиваются деформации грудной клетки, позвоночника, атрофии мышц. На поздних стадиях заболевания присоединятся слабость диафрагмы, что обуславливает  возникновение дыхательной недостаточности, которая в конечном итоге приводит к летальному исходу. 

Миодистрофия Беккера развивается в возрасте после 15 лет и имеет более благоприятный прогноз. При этом заболевании дети, как правило, могут доживать до зрелого возраста, часто развиваются кардиомиопатия. В диагностике миодистрофий большое значение имеет повышение  уровня креатинфосфокиназы (КФК) в сотни раз до 5-летнего возраста, затем концентрация фермента снижается приблизительно на 20% в год. ЭМГ выявляет признаки первично-мышечного поражения (низковольтажная кривая с обилием полифазных потенциалов, укорочение потенциалов действия двигательных единиц). Генетическое исследование выявляет носительство мутантного гена. Иммуногистохимическая реакция на дистрофин применяется при анализе процентного содержания дистрофина в мышцах и отличает формы Дюшенна. Рентгенография костей помогает выявить атрофию диафизов длинных трубчатых костей, истончение кортикального слоя, сужение костно-суставного канала, диффузный остеопороз. Поражение сердечно-сосудистой системы (кардиомиопатия) развивается у 73% больных детей. Недостаточность дистрофина в кардиомиоцитах приводит к прогрессирующей атрофии кардиомиоцитов и замещению их фиброзной тканью. Кардиомиопатия впервые диагностируется в 6-7 лет, к 20 годам она имеется у 95% больных. Отмечаются также тахикардия, аритмия, лабильность пульса и АД, приглушение тонов, расширение границ сердца. На ЭКГ отмечаются нарушения сердечного ритма, желудочковые экстрасистолы, признаки гипертрофии левого желудочка (27%): глубокий зубец Q в отведениях II-III aVF и V6; высокий R в отведении V1, признаки ишемии миокарда (5%). На Эхо-КГ можно выявить гипертрофическую (55%) или дилатационную (25%) кардиомиопатию, дефект межпредсердной перегородки, пролапс митрального клапана, миксому левого желудочка.

Поясно-конечностная прогрессирующая мышечная дистрофия Эрба-Рота (описано W. Erb в 1882 г. и В. К. Роту в 1890 г.) - аутосомно-рецессивное заболевание, дебютирующее в дошкольном или школьном возрасте.  Для этой патологии характерно развитие атрофий мышц тазового пояса и проксимальных отделов ног, вследствие этого возникают затруднения при подъеме по лестнице, вставании из положении сидя, изменяется походка («утиная»). Позже в патологический процесс вовлекаются мышцы верхних конечностей и туловища, при этом формируются «крыловидные лопатки», осиная талия, выраженный поясничный лордоз, лицо становится амимичным (лицо «сфинкса»), выпячиваются губы (губы тапира). 

Прогрессирующая мышечная дистрофия с контрактурами Дрейфуса впервые была описано J. Drefus в 1928 году, является генетически детерминированным Х сцепленным заболеванием, дебютирующим у мальчиков в возрасте 3-4 года. Характеризуется  быстрым формированием контрактур, медленным развитием слабости в мышцах тазового и плечевого пояса, изменением походки в связи с укорочением мышц голени и стопы (походка с опорой на наружные края стопы и пальцы ног).  Как правило, к 12 летнему возрасту у больных уже имеется значительный двигательный дефект, в связи с развитием сгибательных контрактур крупных суставов, формированием мышечной слабости, синдрома ригидного позвоночника. Часто данному заболеванию сопутствует кардиомиопатия, могут возникать синкопальные состояния, приступы брадикардии, аритмии. 

Таким образом, основными чертами прогрессирующих мышечных дистрофий являются: формирование выраженного двигательного дефицита, развитие мышечных атрофий (чаще в проксимальных отделах конечностей), слабости, исчезновение глубоких рефлексов, появление контрактур. Эти нарушения  приводят к выраженной инвалидизации детей. Так, при миодистрофии ограничение способности к передвижению 3 и 2 степени развивается у 60% больных (по А.Ю. Макарову, 2006). 

Прогнозирование течения заболевания:

Прогноз заболевания зависит от типа наследования, возраста манифестации, характера и темпа прогрессирования патологических изменений. Так, миодистрофии с поздним началом (Беккера, Эрба-Рота) имеет более благоприятный социальный прогноз, более высокий реабилитационный потенциал. Это связано с тем, что при этих формах больные, как правило, успевают получить первичное образование, что в дальнейшем может помочь преодолеть социальную недостаточность (Макаров А.Ю., 2006). 
Л.О. Бадалян  выделяет следующие стадии течения миодистрофий: I стадия — с умеренно выраженными двигательными нарушениями (больные могут ходить, выполнять легкую работу, слабость  выявляется при нагрузке); II стадия — с выраженными двигательными затруднениями при ходьбе, подъеме по лестнице, при выполнении физической работы; III стадия — паралитическая: грубые контрактуры, деформации, самостоятельное передвижение невозможно. 

А.Ю. Макаров и соавт. (2010) выделяет следующие варианты течения заболевания:  неблагоприятный вариант — полная обездвиженность развивается через 5-10 лет от начала болезни, характерен быстрый темп прогрессирования, неуклонное нарастание выраженности инвалидности; благоприятный вариант – в течение 10-15 лет не развивается стойких значительно выраженных ограничений способности к передвижению, такие больные, как правило,  способны к самообслуживанию, обучению. Средний темп прогрессирования - формирование выраженного двигательного дефицита через 10-15 лет после дебюта миодистрофии.

Необходимые данные обследования при направлении на МСЭ:  ЭМГ, ЭНМГ, ЭКГ, ЭХО-КГ, заключение педиатра, невролога, эндокринолога, генетика и других специалистов при необходимости, результаты биопсии мышц, биохимический анализ крови (КФК). 
Показания для направления на МСЭ: наличие стойкого двигательного дефекта от умеренной до значительной степени тяжести, сочетание двигательных нарушений с умеренным или выраженным или  нарушением психического развития.
Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, умеренные, выраженные нарушения психических функций, приводящие к ограничению способности к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, общению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка. 
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.73.

Таблица 73
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика стойких нарушений функций организма человека, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами
	Количественная оценка (%)

	6.3.1 Раздел «Myasthenia gravis и другие нарушения нервно-мышечного синапса. Первичные поражения мышц (мышечные дистрофии)»
	

	6.3.1.1 Мышечная слабость незначительная  (снижение мышечной силы до 4 баллов, гипотрофия мышц на 1,5-2,0 см, с сохранением активных движений в суставах верхних и нижних конечностей в полном объеме и основной функции кисти - схватывания и удержания предметов), приводящая к незначительному нарушению статодинамической функции
	10-30

	6.3.1.2 Мышечная слабость средней степени выраженности (снижение мышечной силы до 3 баллов, гипотрофия мышц на 4-7 см,  ограничение амплитуды активных движений в суставах верхних и (или) нижних конечностей - в плечевом суставе до 35-40 градусов, локтевом - до 30-45 градусов, лучезапястном – до 30-40 градусов, тазобедренных  - до 15-20 градусов), коленных - до 16-20 градусов, голеностопных - до 14-18 градусов с ограничением противопоставления большого пальца кисти  - дистальная фаланга большого пальца достигает основания 4 пальца, ограничением сгибания пальцев в кулак  - дистальные фаланги пальцев не достигают ладони на расстоянии 1-2 см, с затруднением схватывания мелких предметов), приводящая к умеренному нарушению статодинамической функции
	40-60

	6.3.1.3 Мышечная слабость выраженной степени (снижение мышечной силы до 2 баллов,  ограничение амплитуды активных движений верхних конечностей в пределах 10-20 градусов, с выраженным ограничением сгибания пальцев в кулак - дистальные фаланги пальцев не достигают ладони на расстоянии 3-4 см, с нарушением основной функции верхней конечности: не возможен сват мелких предметов, длительное и прочное удержание крупных предметов или с выраженным ограничением амплитуды активных движений во всех суставах нижних конечностей - тазобедренных - до 20 градусов, коленных -  до 10 градусов, голеностопных - до 6-7 градусов), приводящая к значительному нарушению статодинамической функции 
	70-80

	6.3.1.4 Мышечная слабость значительно выраженная (снижение мышечной силы до 1 балла, с невозможностью самостоятельного передвижения со значительно выраженными нарушениями статодинамической функции  - неспособность к передвижению, использованию рук; нарушение основной функции верхней конечности: не возможен схват и удержание крупных и мелких предметов), по сути прикованность к постели
	90-100


При мышечных дистрофиях нарушения функций организма расцениваются  как незначительные  (10-30%), умеренные (40-60%), выраженные (70-80%), значительно выраженные (90-100%). Оценка степени выраженности нарушения психической функции (олигофренического дефекта) см. раздел   «Олигофрения».
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: нейромышечные, скелетные и связанные с движением функции b 710-789; глобальные умственные функции, в т.ч. b114 функции ориентированности, b117- интеллектуальные функции; специфические умственные функции b 140-b189; нарушение структур: s110 структура головного мозга, s198 структура нервной системы, другая уточненная, s199 cтруктура нервной системы, не уточненная, s710 cструктура головы и области шеи, s720 cтруктура области плеча, s730 cтруктура верхней конечности, s740 структура тазовой области, s750 структура нижней конечности, s760 структура туловища, s770 дополнительные скелетно-мышечные структуры, связанные с движением. 
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: лечебная физкультура, массаж, ортопедические мероприятия, медикаментозную терапию; основным методом лечения дыхательной недостаточности является неинвазивная вспомогательная вентиляция легких; реконструктивная хирургия: в некоторых случаях проводится хирургическое лечение (ахиллотомия, пересечение икроножной мышцы); санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.
Технические средства реабилитации: при  выраженном и значительно выраженном нарушении статодинамической функции  показано обеспечение инвалида техническими средствами реабилитации (опорные трости, поручни, функциональные кровати, кресло-коляска и т.д.) 

3.5.5 НАСЛЕДСТВЕННЫЕ МОТОРНО-СЕНСОРНЫЕ ПОЛИНЕВРОПАТИИ  
Гетерогенная группа генетически детерминированных заболеваний, которые проявляются множественным поражением двигательных и чувствительных волокон периферических нервов. Наследственные моторно-сенсорные полиневропатии G60.0 (НМСН) характеризуются различными клиническими проявлениями и течением, а также характером ЭНМГ и морфологических изменений. Известно несколько типов НМСН. Наиболее частые из них обусловлены демиелинизацией или дегенерацией аксона. Выделяют несколько типов наследственных полиневропатий: I тип - демиелинизирующие НМСН, развиваются вследствие демиелинизации нервов в результате различных специфических мутаций генов синтеза миелиновых белков, при ЭНМГ выявляется значительное снижение скорости проведения импульсов (СПИ), II тип - аксональные НМСН, их морфологической основой служит аксональная дегенерация при сохранности миелиновых оболочек периферических нервов, установлено несколько локусов генетического сцепления на разных хромосомах,  При ЭНМГ, как правило, СПИ в норме, тогда как амплитуда мышечных ответов значительно снижена.
Описаны тяжелая ранняя детская форма НМСН, характеризующаяся быстрым прогрессированием, значительными костными деформациями конечностей и грудной клетки (гипертрофический неврит Дежерина-Сотта), болезнь Рефсума (нарушение обмена фитановой кислоты, избыток которой токсически действует на периферические нервы и ЦНС), НМСН с пирамидными симптомами, НМСН с поражением сетчатки и зрительного нерва.

Клиническая картина. Первые клинические признаки заболевания появляются чаще в детском возрасте - в 5-12 лет. Срок дебюта и тип течения зависят от типа наследования НМСН. При аутосомнорецессивных формах НМСН и I, и II типов, как правило, наблюдаются раннее начало болезни в 5-10 лет жизни и высокая скорость прогрессирования, тогда как при аутосомно-доминантном наследовании первые проявления возникают позже, а течение относительно доброкачественное.

Двигательно-рефлекторные нарушения. В типичных случаях заболевание начинается с симметричной мышечной слабости, чаще в перонеальной группе мышц. Слабость разгибателей стопы приводит к тому, что при ходьбе пациент высоко поднимает бедра, чтобы не задеть пальцами стопы о землю. При каждом шаге возникает громкий звук, поэтому такой тип походки называется «степпаж». У большинства больных отмечается атрофия передних мышц голени, иннервируемых n. peroneus. Вследствие атрофии мышц голеней постепенно формируется «полая стопа» с высоким сводом, или pes equinum. Деформация стоп развивается почти у всех больных с НМСН I типа и у половины больных с НМСН II типа. В развернутой стадии НМСН ноги могут приобретать форму «опрокинутых бутылок» или «галифе». По мере прогрессирования денервационных амиотрофий развиваются ретракции ахилловых сухожилий и формируются сгибательные контрактуры голеностопных суставов. В некоторых случаях симптомы НМСН начинаются атипично - с изолированных амиотрофий мышц кистей и предплечий. Слабость бульбарных и лицевых мышц для НМСН нехарактерна. У подавляющего числа больных НМСН I типа снижены сухожильные рефлексы, причем в 60% случаев они отсутствуют. Наиболее рано выпадают ахилловы рефлексы. При НМСН II типа изменения со стороны сухожильных рефлексов выражены в значительно меньшей степени, чем при I типе. В развернутой стадии исчезают и поверхностные рефлексы.

Чувствительные нарушения включают полиневритический тип расстройств поверхностных и глубоких видов чувствительности. Частота чувствительных нарушений при НМСН I типа достигает 70%. На первом месте стоят нарушения вибрационной чувствительности, затем - болевой и температурной в виде гиперестезий, гипестезий и иногда гиперпатий. Для НМСН II типа, особенно доминантных форм, чувствительные нарушения менее типичны, они встречаются приблизительно у 50% больных.

Вегетативно-трофические нарушения. Хотя НМСН характеризуются преимущественным вовлечением в патологический процесс двигательных и чувствительных волокон, в большинстве случаев выявляются вегетативные расстройства различной степени выраженности, что указывает на заинтересованность периферических звеньев вегетативной нервной системы. Могут быть выявлены гипер или ангидроз кистей и стоп, дистальная гипотермия конечностей, деколорация кожи, локальный гипотрихоз вследствие выпадения волос на ногах. Иногда возникают тяжелые вегетативно-трофические расстройства в виде язв пальцев стоп.

Атаксия и другие симптомы. Атаксия - довольно частый клинический синдром, сопутствующий НМСН, особенно в случаях аутосомнодоминантной НМСН I типа (в 30% случаев). Атаксия при НМСН, как правило, носит сенситивный, «заднестолбовой» характер. Случаи НМСН I типа с выраженной атаксией и тремором смешанного (интенционного и фасцикулярного) характера ранее называли «синдром Руси-Леви». Клинические особенности синдрома включают отсутствие выраженных атрофий, доброкачественное течение с компенсацией двигательных нарушений. На ЭНМГ выявляют парадоксально низкую СПИ по периферическим нервам, что свидетельствует о грубой сегментарной демиелинизации. Синдром Руси-Леви в настоящее время рассматривается как один из вариантов аутосомно-доминантной НМСН I типа.

Наследственные сенсорные и вегетативные невропатии. Существует как минимум 5 клинических форм наследственных сенсорных и вегетативных полиневропатий, которые характеризуются преимущественным поражением периферических и чувствительных нервов. Распространенность этих состояний составляет 1 на 25 000, что приблизительно в 10 раз меньше, чем НМСН I типа.

Клиническая картина. При дегенерации афферентных волокон большого диаметра преимущественно нарушается чувствительность. Если страдают мелкие афферентные и вегетативные волокна, снижается болевая и температурная чувствительность, что сопровождается вегетативными и трофическими нарушениями. Наиболее частым заболеванием из всех наследственных сенсорно-вегетативных невропатий является наследственная сенсорная радикулярная невропатия, тип I. Она наследуется по аутосомно-доминантному типу и характеризуется чувствительными нарушениями в дистальных отделах нижних конечностей, хроническим изъязвлением стоп и прогрессирующей деструкцией костей этой же области. При аутопсии обнаруживают дегенерацию спинальных ганглиев и задних корешков тех сегментов спинного мозга, которые иннервируют нижние конечности.

Заболевание начинается после 10 лет с прогрессирующего снижения чувствительности в нижних конечностях, которое сочетается с возникновением безболезненных ран и трофических язв. При неврологическом осмотре выявляются нарушение болевой чувствительности, извращение потоотделения. В процесс могут вовлекаться и дистальные отделы верхних конечностей. Бывают непродолжительные приступы боли, напоминающие прострел при спинной сухотке. Большинство случаев сопровождается невральной глухотой. При гистологическом исследовании выявляют уменьшение числа немиелинизированных волокон. Скорости проведения импульса не нарушены, но потенциалы действия чувствительных нервов отсутствуют.

Прогноз. При наследственных формах происходит неуклонное прогрессирование болезни, и задачей терапии является стабилизация процесса и адаптация больного к уже возникшим функциональным дефектам. 

Основные причины ограничения жизнедеятельности: двигательный дефект вследствие периферического, редко смешанного пара-, тетрапареза конечностей, в связи с более выраженным и ранее возникающим нижним парапарезом в резидуальном периоде полиневропатии или при прогредиентном течении заболевания в различной степени нарушается способность к передвижению, преодолению препятствий, в случае выраженного нижнего парапареза передвижение возможно лишь с помощью вспомогательных средств, при параплегии больные зависят от помощи других лиц. Верхний парапарез из-за преимущественного нарушения функции кистей в большей степени ограничивает  возможности обучения больных, значительная выраженность парапареза снижает способность или делает невозможным выполнение прикладных действий в быту (личный уход и другие задачи, требующие достаточной ручной активности), выраженный тетрапарез, тетраплегия приводят к необходимости постоянного постороннего ухода, помощи; нарушения чувствительности: болевой синдром сказывается на состоянии жизнедеятельности относительно небольшого количества больных, дистальная гипестезия, а особенно сенситивная атаксия усугубляют степень ограничения жизнедеятельности  больных полиневропатиями; вегетативно-сосудистые и трофические нарушения могут существенно влиять на двигательные функции конечностей, уменьшают способность к длительной ходьбе, стоянию, снижают возможность ручных операций, что приводит к ограничению жизнедеятельности по категориям способности к самостоятельному передвижению способности к обучению, способности к самообслуживанию.
Необходимые данные при направлении на МСЭ: заключение педиатра, окулиста, невролога, генетика, ортопеда, общие анализы крови, мочи, данные исследования ликвора (в рамках дифференциальной диагностики с инфекционными и аутоиммунными полиневропатиями), ЭМГ, ЭНМГ (желательно в динамике), данные соматического, офтальмологического обследования (с учетом этиологии полиневропатии), результаты бактериологического, вирусологического исследования (в рамках дифференциальной диагностики  полиневропатии), РВГ, тепловизиография, биохимические исследования крови и мочи (с целью дифференциальной диагностики при полиневропатиях).
 Показания для направления на МСЭ: умеренные или выраженные парезы и параличи конечностей, стойкий умеренный или выраженный  болевой синдром, умеренная или выраженная сенситивная атаксия, выраженные вегетативные и трофические нарушения, проявления прогрессирующей вегетативной недостаточности, существенно ограничивающие жизнедеятельность больного.
 Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, приводящие к ограничению способностей к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, общению, обучению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений статодинамической функции основывается на примечании к пункту 6: преимущественное  экспертное значение имеют степень выраженности нарушения функции передвижения (способности осуществлять простые и сложные виды движения), с учетом степени выраженности двигательных и чувствительных нарушений, учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и тяжесть течения, активность процесса, наличие и частота обострений, наличие и частота пароксизмальных состояний при их наличии, распространенность патологического процесса, наличие осложнений.
Кодировка по МКФ: нарушение функций: нейромышечные, скелетные и связанные с движением функции b 710-789; нарушение структур: s140 структура симпатической нервной системы, s150 структура парасимпатической нервной системы и др.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

 Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: медикаментозная терапия, назначают средства, улучшающие нервную проводимость (антихолинэстеразные препараты), микроциркуляцию и обмен веществ в нервной и мышечной тканях (препараты никотиновой кислоты, сосудистые и ноотропные препараты, витамины группы В, микроэлементы и др.), гипербарическая оксигенация, магнитостимуляция. лазерное облучение крови, лечебная физкультура, массаж и др., санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний  
Технические средства реабилитации: при  выраженном и значительно выраженном нарушении статодинамической  функции показано обеспечение инвалида техническими средствами реабилитации:  трости опорные, костыли, опоры,  поручни, ходунки, аппараты, тутора, ортопедическая обувь, приспособления для одевания, раздевания и захвата предметов, функциональная кровать, кресло-коляска, спинки и подлокотники для кресел, абсорбирующее белье, подгузники).

3.5.6 СПИНАЛЬНЫЕ АМИОТРОФИИ   

Спинальные амиотрофии G 12 —  группа наследственных заболеваний, обусловленных первичным дистрофическим процессом в передних рогах спинного мозга.  

К спинальным амиотрофиям детского и юношеского возраста относятся:
острая злокачественная инфантильная спинальная амиотрофия (Верднига-Гоффмана);  хроническая инфантильная спинальная амиотрофия; ювенильная спинальная амиотрофия (Кугельберга- Веландер).

Спинальная амиотрофия Верднига-Гоффмана (злокачественная инфантильная спинальная амиотрофия). Заболевание описано Верднигом в 1891 г. и Гофманом в 1893 г. Наследуется по аутосомно-рецессивному типу, согласно эпидемиологическим исследованиям встречается с частотой 1 на 100 000 населения, 7 на 100 000 новорожденных. При патоморфологическом исследовании обнаруживают недоразвитие мотонейронов передних рогов спинного мозга, ядер V, VI, VII, IX, X, XI и XII черепных нервов. В скелетных мышцах нейрогенные изменения характеризуются «пучковой атрофией», чередованием атрофированных и сохранных пучков мышечных волокон, а также нарушениями, типичными для первичных миопатий (гиалиноз, гипертрофия отдельных мышечных волокон, гиперплазия соединительной ткани).

Различают три клинические  формы заболевания: врожденную, раннюю детскую и позднюю. Врожденная форма характеризуется генерализованной мышченой слабостью с первых дней жизни, отсутствие глубоких рефлексов, формированием бульбарного синдрома, проявляющегося вялым сосанием, слабым криком, фасцикуляциями языка, снижением глоточного рефлекса; парез диафрагмы. У больного отмечаются множественные стигмы дизэмброгенеза, сколиоз, воронкообразная или «куриная» грудная клетка, контрактуры суставов, наблюдаются гидроцефалия, крипторхизм, гемангиомы, дисплазия тазобедренных суставов, косолапость. Двигательные функции у больных со спинальной амиотрофией значительно нарушены, такие больные не способны держать голову, садиться. Течение, как правило, злокачественное, быстро прогрессирующее. Летальный исход наступает до 9 лет в результате дыхательной недостаточности. При ранней детской форме заболевание возникает обычно на втором полугодии жизни. Как правило, манифестации предшествует вирусная инфекция или пищевая интоксикация. Вялые парезы первоначально локализуются в ногах, затем быстро распространяются на мышцы туловища и руки. Диффузные мышечные атрофии сочетаются с фасцикуляциями языка, мелким тремором пальцев, сухожильными контрактурами. Мышечный тонус, глубокие рефлексы снижаются. В поздних стадиях возникают генерализованная мышечная гипотония, явления бульбарного паралича. Течение заболевания злокачественное, быстро прогрессирующее. Прогноз для жизни неблагоприятный. Поздняя форма заболевания дебютирует в 1,5-2,5 года с изменения походки (походка «заводной куклы»), частых падений. Характерно развитие вялых парезов в проксимальных отделах ног, в дальнейшем в патологический процесс вовлекаются мышцы туловища и верхних конечностей. Типичны фасцикуляции языка, мелкий тремор пальцев, бульбарные симптомы, снижение глубоких рефлексов, формирование костно-суставных деформаций. Прогноз при этой форме заболевания более благоприятный, чем при ранней и врожденной спинальных амиотрофиях.  Течение злокачественное, в связи с развитием двигательного дефекта больные утрачивают способность самостоятельно ходить уже к 10 годам, продолжительность жизни не превышает 20-30 лет. 

Хроническая инфантильная спинальная амиотрофия – аутосомно рецессивное заболевание, дебютирующее в возрасте 3-24 месяца, характеризующееся медленным прогрессированием симптомов. Манифестация первых признаков, как правило, возникает после перенесенной инфекции или пищевой интоксикации. У больного формируются вялые парезы преимущественно в проксимальных отделах ног, затем в мышцах туловища, верхних конечностях, шеи, бульбарной мускулатуре. Вялые парезы сопро​вождаются возникновением контрактур, сколиоза. У пациента отмечается гипергидроз. Продолжительность жизни не превышает 4-5 лет. При позднем начале наблюдается более благоприятное течение заболевания, поражая главным образом мышцы тулови​ща и тазового пояса. 
Болезнь Кугельберга-Веландер (ювенильная форма спинальной амиотрофии)- заболевание, проявля​ющееся проксимальными мышечными атрофиями, клинически напоми​нающее мышечную дистрофию, но с наличием распространенных фасцикуляций. Как правило, дебютирует в возрасте от 2-15 лет, характеризуется медленным прогрессированием, доброкачественным течением. В ¼ случаев у больных имеется псевдогипертрофия икроножных мышц, костные деформации отсутствуют. Заболевание клинически может напоминать миодистрофию Эрба-Рота, В диагностике спинальной амиотрофии первостепенное значение имеет выявление генетической мутации.  У половины больных при ЭМГ регистрируется спонтанная активность (фасцикуляции, фибрилляции и положительные острые волны). При напряжении мышц отмечаются повышение амплитуды и полифазия, увеличение длительности и снижение числа потенциалов двигательных единиц. Проведение по чувствительным волокнам нервов всегда в норме. Скорость проведения по двигательным волокнам при длительном течении заболевания может уменьшаться. 

Прогнозирование течения заболевания зависит от возраста дебюта заболевания, социальных факторов, реабилитационного потенциала. Спинальные амиотрофии, встречающиеся в педиатрической практике, как правило, имеют злокачественное течение, неблагоприятный прогноз для жизни. Исключением является ювенильная амиотрофия Кугельберга- Веландер, при которой способность к передвижению и самообслуживанию может сохраняться длительное время.

Показания к направлению на МСЭ: стойкий от умеренного до значительно выраженного тетрапарез, хроническая дыхательная недостаточность II-III cт.
Необходимые данные обследования при направлении на МСЭ: Сведения о типе наследования заболевания; ЭМГ, ЭНМГ; результаты патоморфологического исследования мышечного биоптата; результаты определения активности КФК в сыворотке крови. Заключение невролога, генетика, педиатра. 

Критерии инвалидности: стойкие от умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, функции дыхания, приводящие к ограничению способности к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, общению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений   функций при спинальной амиотрофии  в процентах представлена в табл.74.

Таблица 74
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика стойких нарушений функций организма человека, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами
	Количественная оценка (%)

	6.5.1 Раздел «Церебральный паралич и другие паралитические синдромы (монопарез, гемипарез, гемиплегия, параплегия и тетраплегия)»
	

	6.5.1.1 Незначительные  парезы и нарушения тонуса отдельных конечностей (снижение мышечной силы до 4 баллов, гипотрофия мышц на 1,5-2,0 см, с сохранением активных движений в суставах верхних и нижних конечностей в полном объеме и основной функции кисти - схватывания и удержания предметов), приводящая к незначительному нарушению статодинамической функции
	10-30



	6.5.1.2 Незначительный  тетрапарез (снижение мышечной силы до 4 баллов, гипотрофия мышц на 1,5-2,0 см, с сохранением активных движений в суставах верхних и нижних конечностей в полном объеме и основной функции кисти - схватывания и удержания предметов), приводящая к умеренному нарушению статодинамической функции
	40-60

	6.5.1.3 Умеренный тетрапарез (снижение мышечной силы до 3 баллов, гипотрофия мышц на 4-7 см,  ограничение амплитуды активных движений в суставах верхних и (или) нижних конечностей - в плечевом суставе до 35-40 градусов, локтевом - до 30-45 градусов, лучезапястном – до 30-40 градусов, тазобедренных  - до 15-20 градусов), коленных - до 16-20 градусов, голеностопных - до 14-18 градусов с ограничением противопоставления большого пальца кисти  - дистальная фаланга большого пальца достигает основания 4 пальца, ограничением сгибания пальцев в кулак  - дистальные фаланги пальцев не достигают ладони на расстоянии 1-2 см, с затруднением схватывания мелких предметов), приводящая к выраженному нарушению статодинамической функции
	70-80

	6.5.1.4 Значительно выраженный гемипарез, значительно выраженный трипарез, значительно выраженный тетрапарез, гемиплегия, триплегия, тетраплегия (снижение мышечной силы до 1 балла, с невозможностью самостоятельного передвижения со значительно выраженными нарушениями статодинамической функции  - неспособность к передвижению, использованию рук; нарушение основной функции верхней конечности: не возможен схват и удержание крупных и мелких предметов), по сути прикованность к постели 
	90-100


При cпинальных амиотрофиях  наблюдаются нарушения статодинамической  функции   незначительной (10-30%), умеренной (40-60%), выраженной (70-80%),  значительно выраженной  (90-100%) степеней.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: нейромышечные, скелетные и связанные с движением функции b 710-789; нарушение структур: s140 структура симпатической нервной системы, s150 структура парасимпатической нервной системы и др.

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

 Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: медикаментозное лечение, назначают средства, улучшающие нервную проводимость (антихолинэстеразные препараты), микроциркуляцию и обмен веществ в нервной и мышечной тканях (препараты никотиновой кислоты, сосудистые и ноотропные препараты, витамины группы В, микроэлементы и др.), физиотерапевтическое лечение, лечебная физкультура, массажа; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.
Технические средства реабилитации: при  выраженном и значительно выраженном нарушении статодинамической функции показано обеспечение инвалида техническими средствами реабилитации (трости опорные, костыли, опоры,  поручни, ходунки, аппараты, тутора, ортопедическая обувь, приспособления для одевания, раздевания и захвата предметов, функциональная кровать, кресло-коляска, спинки и подлокотники для кресел и т.д.).

3.5.7  НАСЛЕДСТВЕННО-ДЕГЕНЕРАТИВНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ
 Болезнь Фридрейха (БФ), семейная атаксия (G11.1), — наследственное аутосомно-рецессивное заболевание, обусловленное преимущественной дегенерацией задних столбов и задних корешков спинного мозга, проявляющееся в основном атаксией.

 Атаксия Фридрейха (АФ) описана Н. Фридрейхом в 1863 г. Это наследственное заболевание, характеризующееся медленно прогрессирующей атаксией вследствие склеротического перерождения задних и боковых столбов спинного мозга, гипоплазии мозжечка и спинного мозга. Для него характерны атаксия, нистагм, кифосколиоз, деформация стопы. Больные отличаются особым дизморфическим статусом, имеют множество скелетных аномалий, часть из которых сформирована с рождения. Приблизительно у трех из четырех пациентов имеются высокий свод стопы (полая стопа), пальцы в виде барабанных палочек, атрофированы мелкие мышцы стопы. Кифосколиоз наблюдается в 75-90% случаев. 

Распространенность в популяции вариабельна - максимально до 10 случаев на 100 000 с высокой частотой гетерозиготного носительства мутантного гена - 1 на 120 человек.

Этиология. Заболевание передается аутосомно-рецессивным путем; ген картирован на хромосоме 9q13. Он кодирует митохондриальный белок фратаксин, расположенный на внутренней поверхности мембраны митохондрий и участвующий в обмене железа. В интроне патологического гена увеличена последовательность повторов ГАА (гуанинаденин-аденин). Количество ГАА-повторов находится в диапазоне от 6 до 29 у здоровых людей и от 120 до 1700 - у больных, причем размер повторов коррелирует с возрастом дебюта и тяжестью болезни. Патологически удлиненный аллель генетически нестабилен и способен к дальнейшей экспансии при его передаче в следующее поколение. В результате мутации снижается уровень нормального фратаксина, железо откладывается внутри митохондрий, происходит необратимое повреждение функции митохондрий и нарушение окислительного фосфорилирования. В результате гибнут клетки энергозависимых мишеней (мозга, сердца, поджелудочной железы, почек, печени). Таким образом, атаксия Фридрейха - это митохондриальное заболевание, связанное с мутацией ядерного генома. У гетерозигот неврологических симптомов не наблюдается.
 Патогенез связан с дегенерацией длинных проводников спинного мозга. Наряду с периферическими нервами также могут поражаться продолговатый мозг и, реже, мозжечок. В этих областях выявляются аксональная дегенерация, демиелинизация и компенсаторный глиоз. Дегенеративные изменения наиболее выражены в столбах Кларка и зубчатых ядрах мозжечка, но поражаются также ядра продолговатого мозга и клетки Пуркинье. Апоптоз нейронов и глиоз отмечаются в вестибулярных и слуховых ядрах. В миелиновой оболочке проводников снижен уровень протеолипидов. Возможна патология со стороны внутренних органов: кардиомегалия с гипертрофией миоцитов, а в поджелудочной железе - хронический интерстициальный фиброз и воспалительная инфильтрация. Нередко выявляется сахарный диабет.

Клиника и критерии диагностики. Возраст дебюта вариабелен, однако в одной семье заболевание начинается в одном возрасте. Первые симптомы могут отмечаться уже в 2-летнем возрасте, средний возраст дебюта - 10 лет. Течение характеризуется появлением новых симптомов, относительно быстрым прогрессированием процесса и сочетанием типичных неврологических и экстраневральных нарушений.
Дети начинают ходить после года, часто падают. При более позднем дебюте возникает пошатывание, нарушена ходьба в темноте (признак заднестолбовой атаксии). Вскоре к атаксии при ходьбе присоединяются дискоординация рук, изменение почерка, слабость в ногах.

Со стороны черепных нервов обнаруживаются нарушения остроты зрения из-за атрофии зрительных нервов, нистагм (в 20-40% случаев), а также снижение слуха. Кроме того, могут наблюдаться подергивания глазных яблок (миоклонии). Атрофия зрительных нервов может быть врожденной или быстро нарастает на первом году жизни. У 40% больных нарушено восприятие цветов.

Вестибулярные расстройства возникают рано, на поздних этапах болезни встречаются приблизительно у 50% пациентов. Также типична глухота, вызванная дегенерацией слуховых нейронов. Наиболее примечательным симптомом является комбинированная мозжечковосенситивная атаксия, вызванная поражением мозжечка и задних столбов с их чувствительными проводниками. Она более выражена в ногах, чем в руках, и выявляется при исследовании походки и статики ребенка. Можно выявить отсутствие вибрационной и проприоцетивной чувствительности, в далеко зашедших случаях в дистальных отделах конечностей нарушены другие виды чувствительности.

При неврологическом обследовании выявляется арефлексия коленных и ахилловых рефлексов. Возникают слабость дистальных мышц нижних конечностей и атрофия мелких мышц рук и ног. Часты жалобы на боли, судороги и парестезии в конечностях.

В развернутой клинической стадии нарушения координации нарастают, к ним присоединяется слабость и атрофия мышц ног, а затем и рук. Речь становится раскатистой в результате несогласованности дыхания и фонации. По поводу деменции мнения противоречивы: для детей умственная отсталость и деменция нехарактерны.

 Расстройства функций тазовых органов характерны для финальной стадии болезни, а ранним симптомом могут быть внезапные позывы к мочеиспусканию.

Среди экстраневральных проявлений болезни Фридрейха необходимо выделить поражение сердца, которое встречается более чем у 90% больных. Характерна прогрессирующая гипертрофическая или дилатационная кардиомиопатия. Она проявляется болями в области сердца, сердцебиением, одышкой при физической нагрузке, систолическим шумом и другими симптомами. Более чем у половины больных кардиомиопатия является непосредственной причиной смерти.

Деформации стоп - «стопа Фридрейха» - не патогномонична для болезни Фридрейха  и встречается при некоторых других дегенеративных заболеваниях нервной системы, например при невральной амиотрофии Шарко-Мари, спастической параплегии Штрюмпеля и др. Нередок также сколиоз. К экстраневральным проявлениям болезни Фридрейха относятся эндокринные расстройства (сахарный диабет, гипогонадизм, инфантилизм, дисфункция яичников).

Неврологические симптомы прогрессируют медленно, с продолжительностью заболевания до 20 лет, хотя возможно более быстрое течение болезни. Иногда наблюдаются периоды стабилизации состояния. Сопутствующие инфекции ухудшают течение заболевания и способствуют появлению новых симптомов. Больной с далеко зашедшей болезнью прикован к постели, страдает дисфагией и другими бульбарными симптомами. Смерть наступает от истощения или, чаще, от миокардита с тяжелой сердечной недостаточностью. При хорошем уходе пациенты могут доживать до 40-50 лет.

 В типичном случае клинический диагноз ставится на основании имеющихся с раннего детства прогрессирующей атаксии, скелетных деформаций, нарушений зрительных вызванных потенциалов и кардиопатии. Диагноз подтверждается генетически (определение размера повторов ГАА).

Течение и прогноз. БФ может прогрессировать очень быстро (особенно при раннем начале), приводя через 5—6 лет к полной обездвиженности и зависимости от окружающих. В других случаях заболевание развивается медленно и больные даже через 15 лет от начала болезни сохраняют способность самостоятельного передвижения, несмотря на выраженное нарушение жизнедеятельности. Прогноз при развернутой клинической картине атаксии Фридрейха неблагоприятен. Больные погибают от интеркуррентных заболеваний, кардиомиопатии.
Основным критерием оценки нарушений нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций является смешанная (сенситивно-мозжечковая) атаксия. Выделяют 4 степени ее выраженности (по А.Ю.Макарову, 2006): легкая — координаторные расстройства выявляются лишь при выполнении специальных заданий, тестов; умеренная — инкоординация проявляется при выполнении обычных движений; выраженная — значительно затрудняется выполнение обычных движений; резко выраженная — невозможно или нерезультативно выполнение обычных движений.

В случае преобладания сенситивного компонента атаксии дополнительно учитывается степень выпадения мышечно-суставного чувства: легкие нарушения — больной ошибается в определении движения пальца при пороговой амплитуде (2 градуса); умеренные — не определяет пороговых движений, для правильного ответа нужны движения под углом больше 2 градусов; выраженные — не определяет движения в пальцах стоп и в голеностопных суставах; резко выраженные — не определяет движения в коленных и тазобедренных суставах.

Нарушение речевой функции, прогрессирующее с течением болезни, ограничивают возможность общения, а также способность к обучению. К нарушению самообслуживания различной степени может приводить и кардиальная патология.

В меньшей степени жизнедеятельность ограничивают другие симптомы болезни Фридрейха: костные аномалии, зрительные, слуховые расстройства, парезы, тазовые нарушения. Однако и они должны быть учтены при решении вопроса об инвалидности наряду с особенностями течения болезни (темпом прогрессирования), социальными факторами. Встречаются больные с абортивными симптомами поражения нервной системы или лишь с более или менее выраженными костными аномалиями, когда жизнедеятельность сохранена.

Показания для направления на МСЭ: стойкая атаксия умеренной, выраженной и резко выраженной степени, стойкие речевые нарушения умеренной, выраженной и значительно выраженной степени, стойкие нарушения слуха и зрения умеренной, выраженной и значительно выраженной  степени, хроническая сердечная недостаточность II-III cт.
Необходимые данные обследования при направлении на МСЭ: консультация педиатра  (кардиолога), невролога, генетика, ортопеда, при необходимости эндокринолога, психиатра, данные осмотра окулиста, отоларинголога, ЭКГ, Эхо-КГ, ЭНМГ, ЭМГ, Экспериментально-психологическое исследование (по показаниям), ЭЭГ, МРТ спинного мозга
Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических), сенсорных функций, языковых и речевых функций, функций сердечно-сосудистой системы, приводящие к ограничению способности к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, общению, обучению, ориентации,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.  
Процентная оценка нарушения функций организма при болезни Фридрейха не разработана.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений статодинамической функции
 основывается на примечании к пункту 6: преимущественное  экспертное значение имеют степень выраженности нарушения функции передвижения (способности осуществлять простые и сложные виды движения), с учетом степени выраженности двигательных и чувствительных нарушений, учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и тяжесть течения, активность процесса, распространенность патологического процесса, наличие осложнений.
Кодировка функционирования по МКФ: нарушение функций: нарушение функций: нейромышечные, скелетные и связанные с движением функции b 710-789; нарушение структур: s140 структура симпатической нервной системы, s150 структура парасимпатической нервной системы и др.
 Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: по показаниям; восстановительная терапия: регулярная симптоматическая медикаментозная терапия, лечебная физкультура (корригирующая гимнастика), санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.
Технические средства реабилитации: при  выраженном и значительно выраженном нарушении статодинамической функции, сенсорной функции показано обеспечение инвалида техническими средствами реабилитации (трости опорные, костыли, опоры,  поручни, ходунки, аппараты, тутора, ортопедическая обувь, приспособления для одевания, раздевания и захвата предметов, функциональная кровать, кресло-коляска, слуховые аппараты и т.д.).

Спастическая параплегия Штрюмпелля (G11.4).

Спастическая параплегия (болезнь Штрюмпелля) — заболевание, относящееся к группе наследственных спастических параплегий, генетически гетерогенных и клинически полиморфных дегенераций с преимущественным поражением боковых канатиков спинного мозга.

Эпидемиология. Является редким заболеванием. В Европейских странах составляет 1,1—7,0 на 100 000 населения, в России в большинстве регионов 0,29—3,7 на 100 000. Исключение — Кировская область, где 7,21 на 100 000 (Руденская Г. Е. и др., 1996). 

Этиология,  патоморфология. Относится к наследственным заболеваниям, первичный биохимический генный дефект неизвестен. Наследование в 70 % случаев аутосомно-доминантное, в 30% — аутосомно-рецессивное. Рецессивные формы начинаются рано, протекают тяжело. Существует много атипичных, переходных форм (присутствуют экстрапирамидные, мозжечковые симптомы, мышечные атрофии). Патоморфологически основные изменения выявляются в спинном мозге: перерождение обоих кортико-спинальных путей в боковых канатиках, особенно в грудных сегментах, с демиелинизацией и разрушением осевых цилиндров, частичное симметричное перерождение пучка Голля в грудных и шейных сегментах, часто дегенерация спиноцеребеллярных пучков, уменьшение количества клеток Беца в передней центральной извилине.

Клиника и критерии диагностики. Начало болезни при аутосомно-рецессивном наследовании в возрасте около 10 лет (у 30 % больных — до 5 лет) при аутосомно-доминантном — около 20. Учитывая преобладание аутосомно- доминантных случаев, болезнь чаще всего выявляется в период между 20—40 годами. Различий по полу нет.
Ведущий симптом — спастический нижний парапарез. Затруднение ходьбы вначале происходит в основном вследствие повышения мышечного тонуса по пирамидному типу. Походка спастико-паретическая (шаркающая, без разгибания суставов, с приведенными бедрами). Часто имеется диссоциация выраженности мышечной гипертонии в горизонтальном и вертикальном положении (тонус опоры), при каждой попытке к движению наступает рефлекторное повышение мышечного тонуса. Параплегия обычно не возникает, и больные редко теряют способность самостоятельного передвижения до 50 лет.
Парез часто кажется сильнее, чем он выражен, — при явном значительном нарушении функции ходьбы исследование мышечной силы в горизонтальном положении выявляет легкий или умеренный нижний парапарез (причина ошибочного суждения о состоянии двигательной функции). Сам Штрюмпелль называл это явление «спастическим псевдопараличом». Отмечаются гиперрефлексия, клонусы стоп и надколенников, патологические стопные знаки при сохранности функции тазовых органов, чувствительности, за исключением вибрационной, которая часто снижена в ногах. В далеко зашедших случаях заболевания возможны императивные позывы и недержание мочи. Интеллект не страдает. Поражение верхних конечностей никогда не достигает значительной степени, чаще всего это пирамидная недостаточность. Встречаются осложненные и комбинированные формы заболевания (сочетание с амиотрофией нижних конечностей, деменцией, атрофией зрительных нервов, спино-церебеллярной атаксией).
Течение и прогноз. Для болезни Штрюмпелля характерно неуклонное, но медленное прогрессирование, о темпе прогрессирования и нарастания социальной дезадаптации свидетельствует длительность срока от начала заболевания до установления инвалидности — в 70 % случаев этот период составляет 6—10 лет, в отдельных случаях превышает 20 лет. Резко выраженное нарушение способности передвижения, как правило, возникает, когда больные достигают возраста старше 50 лет. Болезнь не влияет на длительность жизни.
Нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением функций обусловлено спастичностью мышц. Оценка степени повышения мышечного тонуса проводиться по методике Р. И. Львовой (1979), спастичность определяется в баллах: 1 балл — динамическая контрактура; 2 балла — резкое повышение мышечного тонуса (незначительный объем пассивных движений); 3 балла — значительное повышение тонуса (объем пассивных движений не более 50%); 4 балла — умеренная мышечная гипертония (объем пассивных движений не более 75%); 5 баллов — небольшое повышение мышечного тонуса (сопротивление пассивному движению больше, чем в здоровой конечности); 6 баллов — норма. Одновременно определяется выраженность пареза.

Необходимые данные обследования при направлении на МСЭ: заключение педиатра, невролога, генетика, ортопеда; рентгенография позвоночника; консультация окулиста; МРТ спинного и головного мозга (при необходимости дифференциального диагноза);ЭМГ, ЭНМГ (по показаниям). 
Показания для направления на МСЭ: наличие стойкого  умеренно выраженного, выраженного или значительно выраженного нижнего спастического парапареза.
Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные, значительно выраженные нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, приводящие к ограничению способности к самообслуживанию, самостоятельному передвижению, общению, обучению,  определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений статодинамической функции
 основывается на примечании к пункту 6: преимущественное  экспертное значение имеют степень выраженности нарушения функции передвижения (способности осуществлять простые и сложные виды движения), с учетом степени выраженности двигательных и чувствительных нарушений, учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и тяжесть течения, активность процесса, распространенность патологического процесса, наличие осложнений.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия: по показаниям; восстановительная терапия: медикаментозное лечение симптоматическое, прежде всего предусматривает снижение мышечного тонуса, применяют баклофен, бензодиазепины, сирдалуд, точечный массаж, иглорефлексотерапия, лечебная физкультура; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.
Технические средства реабилитации: при  выраженном и значительно выраженном нарушении статодинамической, сенсорной функции, функции мочевыделительной системы  показано обеспечение инвалида техническими средствами реабилитации (опорные трости, поручни, функциональные кровати, кресло-коляска, слуховой аппарат, подгузники и т.д.) 

 3.6. МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ ПСИХИЧЕСКИХ РАССТРОЙСТВАХ И РАССТРОЙСТВАХ ПОВЕДЕНИЯ  
3.6.1 ОЛИГОФРЕНИЯ (УМСТВЕННАЯ ОТСТАЛОСТЬ) 
На сегодня в МСЭ и реабилитации при нервно-психических расстройствах, наряду с исторически сложившимся термином «Олигофрения», используется регламентированный в МКБ-10 диагностический термин «Умственная отсталость» (рубрика по МКБ F70-79). В Международной классификации функционирования (МКФ) умственная отсталость представлена доменами b 117 (функции интеллекта) и s 110 (структуры головного мозга).  

Социальная значимость: в Российской Федерации среди причин инвалидности по психическим нарушениям у детей олигофрения устойчиво занимает первое место. Социальная значимость определяется и тем, что олигофрения, формируясь в раннем детстве, «сопровождает» человека все его жизнь. 

Олигофрения - врожденная или приобретенная в раннем детстве (до трех лет) стойкая интеллектуальная недостаточность различной степени выраженности, лишенная прогредиентного течения. 

Понятие «олигофения» является полиэтиологичной патологией, которую объединяет общий синдром – интеллектуальная недостаточность.

Основными этиологическими факторами олигофрении являются: 

1.  Хромосомные абберации;

2. Наследственные нарушения различных форм метаболизма;

3. Наследственные заболевания кожи, опорно-двигательного аппарата, сердечно-сосудистой системы;

4. Воздействие патогенных факторов в период внутриутробной жизни плода;

5. Интранатальная травма

6. Органическое поражение мозга в родовой и постнатальный период (до трех лет).

Традиционно выделяют следующие формы интеллектуальной недостаточности  при олигофрении: идиотия, имбецильность и дебильность. Кроме того, в структуре диагноза «Олигофрения» выделяют т.н. тип олигофренического дефекта (ОД), т.е. сочетание  недоразвития интеллекта с расстройствами в сферах темперамента, характера, мотивации, значимыми при формировании социальной недостаточности (СН) и ограничений жизнедеятельности (ОЖД). Выделяется три типа олигофренического дефекта: основной; психопатоподобный; сложный (осложненный).

Рассмотрим подробнее степени интеллектуальной недостаточности и разновидности олигофренического дефекта. 

Идиотия (рубрика по МКБ-10 F73, F72) – самая тяжелая степень олигофрении (5% от популяции детей-олигофренов). Тип ОД не выделяется; в целях социальной абилитации целесообразно выделять глубокую, умеренную и легкую степень идиотии. Глубокая степень: нет логически-ассоциативных связей между предметами и явлениями; речь отсутствует. Эмоциональные реакции полярны, примитивны – гневливость, апатия. Двигательные реакции бедны, малокоординированы. Ходьба поздно, ходят с трудом. Нет навыков самообслуживания (не могут одеться, пользоваться ложкой, вилкой; не опрятны мочой и калом). Легкая и умеренная степень: логически-ассоциативные связи крайне примитивны: пламя – не трогать; лед – холодный и др. Способны дифференцировать окружающих – радость, недовольство, гнев по отношению к конкретным лицам. Моторно неловки. Речь – знают отдельные обиходные слова; выговор с дефектом, фразовая речь отсутствует. Имеются навыки примитивного самообслуживания (еда ложкой, мытье лица, снимание простой одежды). 

Имбецильность (рубрика по МКБ-10 F71)-  вторая по частоте встречаемости степень интеллектуальной недостаточности (20% от популяции детей-олигофренов). Глубокая степень: имеются примитивные логически-ассоциативные связи, представления. Имеется эмоциональная дифференцировка окружающих. Обычно страдают тонкие, сложно координированные действия. Могут усвоить небольшой запас слов, строят короткую простую фразу, понимают обращенную речь на бытовом уровне. Имеются навыки элементарного самообслуживания, однако потребности примитивны. Обучение во вспомогательной школе не продуктивно (чтение отдельных слов, складывание-вычитание на простейшем наглядном материале). Тип олигофренического дефекта (ОД) выделять нецелесообразно. Легкая и умеренная степень: формируются конкретные логически-ассоциативные связи, конкретные представления (кошка, собака, но не кошки – собаки «вообще»). К самостоятельному решению интеллектуальных задач, даже простых и житейских – не способны; удовлетворительно адаптируются только в привычных, стандартных жизненных ситуациях, в связи с чем необходим постоянный контроль; однако, могут учиться во вспомогательной школе (усваивают простейший счет, написание отдельных слов, чтение простых текстов, вывесок и др.). Осваивают простейшие трудовые процессы (мытье посуды, полов, клейка пакетов, расфасовка и т.п.). У данных пациентов уже возможно выделение того или иного типа ОД – основного, психопатоподобного, сложного (осложненного). 

 Дебильность (рубрика по МКБ - F70):  имеет особую социальную значимость (до 75% от детей-олигофренов). Выраженная степень дебильности. Моторная неловкость, задержка речи, навыков самообслуживания прослеживается к 2,5 – 3 годам. Ходят и говорят с 3 лет, фразовая речь – с 4-5 лет. Эмоциональные реакции маловыразительны, торпидны. Словарный запас беден, речь односложная, c аграмматизмами.  Приобретение простейших трудовых навыков (уборка комнаты, мытье посуды и т.п.) значительно затруднено. Логически-ассоциативные связи  конкретны. Концентрация внимания низка. Память механическая, малого объема. Образование возможно в объеме 4-6 классов вспомогательной школы. Выделяют 3 типа олигофренического дефекта: основной, психопатоподобный и сложный (осложненный). 

Умеренная степень дебильности. Приобретение навыков самообслуживания замедлено, но достижимо. Эмоциональные реакции достаточно модулированы и ситуативно адекватны, особенно при основном типе ОД. Ходить и говорить начинают к 2 годам, простая фразовая речь – к 3-4 годам, речь дизартрична, сопровождается аграмматизмами, словарный запас не соответствует возрасту. Не справляются с программой общеобразовательной школы. Во вспомогательной школе оканчивают 6-8 классов. Могут приобретать простые трудовые навыки, при основном типе ОД адаптированы в труде, под контролем. В типовых жизненных ситуациях ориентируются достаточно, однако, дезадаптируются при любом отклонении от стереотипа. 

Легкая степень дебильности. Раннее развитие без отставания. Эмоциональные реакции в целом ситуативно адекватны, особенно при основном типе ОД. Абстрактный смысл пословиц и поговорок не вычленяют; наглядно-образное мышление возможно. Возможно обучение в массовой школе до 4-5 класса, далее трудности с предметами, содержащими абстрактный материал. Вспомогательная школа в полном объеме. Словарный запас достаточный, но суждения поверхностны, легковесны, штампованы. Могут приобретать трудовые навыки в неквалифицироованых профессиях. Нередко образуют семьи, занимаются бытом, и др.

Наряду с анализом интеллектуального дефекта, в МСЭ и ре- (абилитации) оценивается также тип и степень выраженности ОД (особенности темперамента, характера, мотивации пациента, а так же наличие сомато-неврологической патологии). 

Основной тип ОД формируется примерно у 80% детей с олигофренией. Характерен для дебильности или имбецильности легкой (умеренной) степени. По темпераменту эмоционально адекватны, синтонны, по характеру социально ориентированы. Как правило, охотно учатся во вспомогательной школе. Повзрослев, трудонаправлены, склонны к монотонности в работе. Цели, идеалы, представления, установки приземленные, шаблонизированные («быть как все»). В установках ригидны, меняют их с трудом. Однако, в практической деятельности свою мотивацию реализуют удовлетворительно.  Свыше 60% олигофренов в степени дебильности при основном типе ОД достаточно социально адаптированы и не нуждаются в определении категории «ребенок-инвалид». 

Психопатоподобный тип ОД могут иметь до 20% страдающих олигофренией в степени как дебильности, так и легкой (умеренной) имбецильности. Выделяют несколько его вариантов: 

– эксплозивный вариант  со стороны темперамента характеризуется возбудимостью, злобностью, раздражительностью, и т.п. Такие дети ситуативно неадекватны в поведении, требуют постоянного контроля их поведения. Небрежны в учебе, а повзрослев – и в работе; в целом деятельность таких пациентов неустойчива и мало целенаправлена. Поэтому даже при легкой степени дебильности дети с  умеренным или выраженным эксплозивным вариантом ОД требуют социальной защиты и медикаментозной коррекции поведения. При более выраженных степенях дебильности, и при легкой имбецильности, сочетающихся с эксплозивным вариантом типа дефекта, есть все основания для определения таким детям инвалидности.

– при астеническом варианте психопатоподобного типа ОД ребенка дезадаптирует т.н. «астенический рисунок поведения». Такие дети жалуются на головные боли, быструю утомляемость, раздражительность, плаксивость, расстройства сна и т.п. Часты отказы от игр, от учебных занятий. При ЭПО - замедление темпа психической деятельности, неустойчивость внимания, повышенная утомляемость, низкая выносливость к психическому и физическому напряжению. Объективно наблюдаемые стойкие умеренные и выраженные расстройства, характерные для данного типа ОД, с отказом от деятельности, с дезорганизацией поведения и др. – говорят в пользу экспертного решения о мерах социальной защиты, даже в случае легкой степени дебильности, и тем более, в случаях других степеней интеллектуального недоразвития. 

– апатический (апатически-торпидный) вариант психопатоподобного типа ОД:  крайне низок темп психической деятельности, низок интерес к различным фор​мам деятельности,  основной фон настроения - апатия; характерно безразличие к другим людям и самому себе; инте​рес к окружающему ограничен примитивными потребностями. Время часто проводят в постели, мал интерес к расширению навыков самообслуживания, к обучению. Навыки по социальной адаптации не стойки и вырабатываются медленно. Возможно привитие трудовых навыков к самым элементарным операциям (уборка, картонаж, и др.). Данный вид олигофренического дефекта наименее благоприятен для абилитации. При умеренных и выраженных апатических проявлениях здесь имеются существенные основания для признания ребенка инвалидом.
Сложный  («осложненный»)  тип олигофренического дефекта характеризуется сочетанием интеллектуальной недостаточности (дебильность, легкая или умеренная имбецильность) с сомато-неврологической патологией – припадки, параличи, гиперкинезы, речевые расстройства (афазия и др.), энурез, энкопрез, слепо​та, глухота, недоразвитие конечностей, пороки сердца и т. д.  

Показания для направления на МСЭ: возраст ребенка 3 и более лет; наличие стойкого непрогредиентного симптомокомплекса-дефекта интеллектуальной недостаточности различных степеней в сочетании  с  патологией в сфере темперамента и характера, либо стойкой сомато-неврологической симптоматикой умеренной, выраженной и значительно выраженной степеней; неэффективность  проведения реабилитационных мероприятий.

Необходимые обследования при направлении на МСЭ: заключения  специалистов: генетик (данные объективного осмотра с исследованием крови на кариотип, специальные методы исследования при наличии патологии метаболизма); психиатр, невролог, педиатр, травматолог-ортопед, окулист  и т.д. (по показаниям); данные экспериментально-психологического обследования (ЭПО) у детей старше 3 лет (состояние психических процессов и интеллекта, оценка особенностей темперамента и характера); логопед (оценка состояния речевой функции); дефектолог; при необходимости: заключение психолого-медико-педагогической комиссии (ПМПК), которое определяет вид обучения, его форму и режим; характеристика с места учебы, иные материалы объективного (клинико-экспертного) наблюдения, в т.ч. социальное обследование на дому; инструментальные  и лабораторные методы исследования (по показаниям, в зависимости от этиологии и наличия сомато-неврологической патологии):  МРТ, КТ, УЗИ головного мозга, нейросонография; ЭЭГ, ЭКГ  и т.д.
 Основной клинико-экспертно-функциональный диагноз складывается из:
а) синдрома интеллектуальной недостаточности с указанием степени выраженности; б) типа олигофренического дефекта с указанием степени выраженности, в том числе: основного; психопатоподобного; сложного (осложненного) - при сочетании нарушений психических функций с нарушениями соматических и неврологических функций.  

Например: Олигофрения в степени выраженной дебильности.  Выраженный сложный тип дефекта (с выраженными речевыми расстройствами). 

Критерии  инвалидности: стойкие умеренные, выраженные и значительно выраженные нарушения психических функций (в сочетании со стойкими нарушениями сомато-неврологических функций, в том числе - нарушения языковых и речевых функций; нарушения сенсорных функций; нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций; нарушения функций сердечно-сосудистой системы, дыхательной системы, пищеварительной, эндокринной систем и метаболизма, системы крови и иммунной системы, мочевыделительной функции, функции кожи и связанных с ней систем; нарушения, обусловленные физическим внешним уродством),  приводящие к ограничению способностей  к самообслуживанию, передвижению, ориентации, общению, обучению, контроля за своим поведением, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

 Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл. 75-78.
Таблица 75
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах (при умственной отсталости легкой степени)

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	7.2.1 Раздел «Умственная отсталость легкой степени» 
	

	7.2.1.1 Простой тип дефекта, без сопутствующей психопатологической симптоматики, без существенных нарушений адаптации; возможно трудоустройство в сфере практической деятельности (в том числе полуквалифицированный и неквалифицированный ручной труд), IQ 50 – 69 (79 по WISC – Тест Векслера Детский)
	10-30

	7.2.1.2 При наличии стойких психопатологических расстройств: умеренных  астенических, аффективных, психопатоподобных проявлений, нечастых эпилептиформных пароксизмов, сомато-психического инфантилизма, дополнительной сомато-неврологической патологии, изменений личности, недостаточности критики; сказывающихся в основных сферах жизнедеятельности, IQ 50 – 69  (79 по WISC – Тест Векслера Детский)
	40-60

	7.2.1.3 При наличии стойких выраженных психопатологических проявлений (сложный тип дефекта), частых эпилептиформных пароксизмов, дополнительной сомато-неврологической патологии, сомато-психического инфантилизма, изменений личности, резком снижении критики; дезадаптации в основных сферах жизнедеятельности, IQ 50 – 69 (79 по WISC – Тест Векслера Детский)
	70-80


Нарушения функций организма расцениваются как стойкие незначительные (10-30%) при легкой степени дебильности с основным типом ОД («Простой тип дефекта, без сопутствующей психопатологической симптоматики… трудоустройство в сфере практической деятельности… без существенных нарушений адаптации»); как стойкие умеренные (40-60%) при умеренно выраженной дебильности, с основным типом дефекта («изменения личности, недостаточность критики; сказывающиеся в основных сферах жизнедеятельности»), при сложном типе ОД умеренной степени выраженности («нечастые эпилептиформные пароксизмы, сомато-психический инфантилизм, дополнительная сомато-неврологическая патология»), при умеренной степени выраженности психопатоподобном типе ОД в его основных вариантах («наличие стойких психопатологических расстройств: умеренных  астенических, аффективных, психопатоподобных проявлений»); как стойкие выраженные (70-80%) при выраженной дебильности, с основным типом дефекта («резкое снижение критики; дезадаптация в основных сферах жизнедеятельности»), при сложном типе ОД выраженной степени («сложный тип дефекта… частые эпилептиформные пароксизмы, дополнительная сомато-неврологическая патология, сомато-психический инфантилизм»), при выраженном психопатоподобном типе дефекта в его основных вариантах («наличие стойких выраженных психопатологических проявлений» - т.е. не сомато-неврологических), исходя из количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Таблица 76
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах (при умеренной умственной отсталости)

	7.2.2 Раздел «Умственная отсталость умеренная»

	

	7.2.2.1 Простой тип дефекта; при возможности продуктивной целенаправленной деятельности, IQ 35 – 49
	40-60

	7.2.2.2 Умеренная умственная отсталость, при наличии психопатологических проявлений, эпилептиформных пароксизмов; дезадаптация в основных сферах жизнедеятельности, IQ 35 – 49
	70-80

	7.2.2.3 Умеренная умственная отсталость, с тяжелыми затяжными психотическими состояниями, грубыми аффективными нарушениями, дезорганизацией поведения, некорректируемыми нарушениями влечений, частыми эпилептиформными припадками, грубыми сомато-неврологическими нарушениями; необходимостью постоянного ухода и надзора, IQ 35 – 49
	90-100


Нарушения функций организма расцениваются как стойкие умеренные (40-60%) при умеренной либо легкой степени имбецильности с основным типом ОД («Простой тип дефекта») и элементами социально-трудовой адаптации («при возможности продуктивной целенаправленной деятельности»); как стойкие выраженные (70-80%) при выраженной имбецильности с основным типом ОД («дезадаптация в основных сферах жизнедеятельности»), а также при всех степенях имбецильности в сочетании с проявлениями психопатоподобного и сложного типов ОД («при наличии психопатологических проявлений, эпилептиформных пароксизмов»); как стойкие значительно выраженные (90-100%)  при сочетании всех степеней имбецильности со значительно выраженными стойкими психотическими расстройствами («тяжелые затяжные психотические состояния… необходимость постоянного ухода и надзора»), со значительно выраженным психопатоподобным ОД («грубые аффективные нарушения, дезорганизация поведения, некорректируемые нарушения влечений»), со значительно выраженным сложным типом ОД («частые эпилептиформные припадки, грубые соматоневрологические нарушения»), исходя из количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Таблица 77
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах (при тяжелой и глубокой умственной отсталости)

	7.2.3 Раздел «Умственная отсталость тяжелая» 
	

	Тяжелая умственная отсталость, необходимость постоянного ухода и надзора, IQ 20 – 34
	90-100

	7.2.4 Раздел «Умственная отсталость глубокая» 
	

	Глубокая умственная отсталость, необходимость постоянного ухода и надзора, IQ ниже 20
	90-100


Нарушения функций организма расцениваются как стойкие значительно выраженные (90-100%)  при Олигофрении в степени умеренной (легкой) идиотии  («Умственная отсталость тяжелая»), а также при Олигофрении в степени глубокой идиотии («Умственная отсталость глубокая»), исходя из количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.

Таблица 78
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах (при других формах умственной отсталости)

	7.2.5 Раздел «Другие формы умственной отсталости» 
	

	Оценка степени интеллектуального снижения затруднена или невозможна из-за сопутствующих болезней органов восприятия, при тяжелых поведенческих расстройствах
	90-100


Нарушения функций организма расцениваются как стойкие значительно выраженные (90-100%)  при идиотии или имбецильности со значительно выраженным сложным типом ОД («сопутствующие болезни органов восприятия»), либо со значительно выраженным психопатоподобным типом ОД («тяжелые поведенческие расстройства»), в случаях затруднения  оценки степени олигофрении из-за характера расстройств в типе ОД, исходя из количественной оценки степени нарушения здоровья в процентах.
Рекомендации по заполнению ИПР ребенка-инвалида при олигофрении:

Основная цель абилитации - устойчивая жизнь в социальных группах без конфликтов и декомпенсаций, вовлечение в социально приемлемые формы деятельности.   Ребенку до 5-7 лет  акцент делают на мероприятия медицинской и социальной  (ре)абилитации; после 7 лет - на  мероприятиях психолого-педагогической  и социальной реабилитации.

  Медицинская реабилитация: восстановительная терапия (курсы патогенетической терапии (ноотропы, сосудистые и метаболические препараты, витаминотерапия), симптоматическая терапия по показаниям – нейролептики, транквилизаторы, корректоры поведения, противосудорожные препараты и т.д.; лечебная физкультура, массаж, физиотерапия; санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний по заключению врачебной комиссии.
Психолого-педагогическая реабилитация:  выбор формы, вида, режима и условий  обучения по решению психолого-медико-педагогической комиссии, психолого-педагогическая коррекция (занятия с логопедом, дефектологом, психологом), при проведении профориентации выбирают профессии для профессионального обучения с исключением высокой интеллектуальной нагрузки.

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение ребенка    участию в обычных общественных взаимоотношениях (в семье, с друзьями, родственниками и др.), умению распоряжаться деньгами, посещать магазины, производить покупки, учреждения сферы услуг, делать иные расчеты, умению пользоваться транспортом, средствами связи, информации, проведению досуга, физической культуры, спорта, творчества, помощь в планировании и создании семьи, обучение семейным и супружеским отношениям и др.; социально-педагогическая реабилитация методами олигофренопедагогики;  социально-бытовая адаптация: обучение инвалида ребенка-инвалида навыкам личной гигиены, самообслуживания, передвижения, общения и др. В программу социальной реабилитации могут быть включены и другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.  

Технические средства реабилитации: с учетом медицинских показаний и противопоказаний:  кресла-коляски, управляемые сопровождающим лицом, ходунки;  кресла-стулья с санитарным оснащением; противопролежневые средства; адсорбирующее белье, подгузники; технические средства по ГОСТ Р 52079-2006, не входящие в перечень государственных гарантий: игры, игрушки, оборудование для  перцептуальной тренировки, средства обучения и развития способности осуществлять самообслуживание и т.д. 

3.6.2 НЕВРОЗЫ (НЕВРОТИЧЕСКИЕ РАССТРОЙСТВА И СОСТОЯНИЯ) 

Невротические расстройства встречаются примерно в 45% случаев от общего числа детей с нервно-психическими нарушениями, возникая более часто (в 1,4 раза) у мальчиков. 

Наиболее традиционной является классификация неврозов, которые в ней трактуются как заболевания (т.н. нозологическая классификация). К числу неврозов издавна относят: 1.неврастенический невроз; 2.истерический невроз; 3. невроз навязчивых состояний.

Невроз определяется как обусловленное фрустрацией нервно-психическое заболевание непсихотического регистра, в основе которого аутопсихологический конфликт между уровнем притязаний личности и возможностью его реализации.

Достаточно традиционной является также динамическая классификация, где обозначены – 

1. Невротическая реакция – кратковременная, не достигающая уровня синдрома, склонная к самокупированию.

2. Невротическое состояние – характеризующееся обязательным формированием невротического синдрома; способностью принимать затяжной и пролонгированный характер – до нескольких лет; категория «состояние» нередко используется как синоним понятия «невроз».

3. Невротическое патологическое развитие личности [F 62 по МКБ-10] - глубокая перестройка (трансформация) личностных структур, преимущественно в системе социально-психологических отношений (характер) и в мотивационной сфере, вследствие стойкой и выраженной сверхценной идеи различного содержания, со значительным видоизменением всех жизненных стереотипов.

Третья разновидность классификации невротической патологии - классификация невротических синдромов / невротических расстройств, данная классификация максимально ориентирует специалиста на исследование конкретных наблюдаемых проявлений имеющихся невротических расстройств. Вместе с тем, без анализа клинической динамики и прогноза, на которые в большей мере ориентированы нозологическая и динамическая классификации невротической патологии, затрудняется ее клинико-функциональная диагностика и дифференциальный диагноз, возрастает риск экспертных ошибок. В этой связи,   оптимальной должна быть одновременная опора на все три вышеуказанные направления систематики.

Конкретные клинические проявления невротической патологии, подлежащие анализу при количественной оценке выраженности невротических расстройств, прдставлены в рамках классификации невротических синдромов. Сюда включаются:

1.Неврастенический синдром [F48.0]. Характерно эмоциональное напряжение, невозможность расслабиться, беспокойство. Часты жалобы на утомляемость, которые объективно контрастируют с гипердеятельностью – чаще у детей, меньше у подростков. Имеется эмоциональная лабильность; сниженный фон настроения; гиперестезия; расстройства сна; «опоясывающие» головные боли; психогенно обусловленные соматовегетативные расстройства: анорексия, тош​нота, нарушения ритма дыхания, гипергидроз, тремор, кардиалгии, головокружения, и т. п. В подростковом возрасте после «гиперстенической» картины формируются «гипостенические» расстройства (апатия, снижение интереса к деятельности и др.). Дифференциальный диагноз проводят с   астеническим синдром различной этиологии, с неврастеническим вариантом неврозоподобного синдрома различного генеза. 

2. Истерический синдром (включая диссоциативные / конверсионные расстройства [F44.0]): демонстративность и театральность в поведении, расстройства сознания (обмороки, истерические сумеречные состояния, элементы псевдодеменции; иллюзии,  яркие фантазии с элементами сновидности, судорожные припадки без нарушения сознания, падения, прикуса языка, непроизвольного мочеиспускания и дефекации, послеприпадочного оглушения и деления на тоническую и клоническую фазы); функциональные моторные нарушения:  астазия-абазия, параличи, парезы, гиперкинезы; речевые нарушения: логоневроз,  афония, мутизм;  сенсорные: слепота, глухота, гипо- и гиперестезии, парестезии и др.; вегетативно-висцеральные нарушения: ларингоспазм, психогеная рвота, энурез [F 98.0], энкопрез [F 98.1] и др. Дифференциальный диагноз проводят с  истерическим вариантом неврозоподобного  и психопатоподобного синдрома различной этиологии; с истерической психопатией.  

3. Обсессивно-фобический синдром (тревожно-фобическое расстройство [F40] и обсессивно-компульсивное расстройство [F42]). Различают идеаторные обсессии: навязчивые мысли, представления, сомнения, опасения, воспоминания, счет и т. п., моторные навязчивости, компульсии: навязчивые движения, действия и поступки. Различают т.н. первичные, простые по формуле компульсии – отряхивание, почесывание, подергивание и др. От них отличают вторичные компульсии, ритуалы, содержащие защитный механизм по отношению к другим навязчивостям («мытье рук» и др.); фобии (навязчивые страхи): кардиофобия, канцерофобия, агаро- и клаустрофобии, лиссофобия (страх сумасшествия), эрейтофобии (страх "покраснения" лица), социофобии (страх публичных выступлений) и т. д. Навязчивости возникают непроизвольно, отношение к ним негативное, критика сохранена, однако дети не могут избавиться от них самостоятельно. Дифференциальный диагноз проводят с  обсессивно-фобическим вариантом неврозоподобного синдрома различного генеза, с реакциями при психопатиях тормозимого круга.  

4. Синдром невротической депрессии (расстройство адаптации [F43.2]): гипотимия, не достигающая степени витальной тоски, отсутствуют суточные и сезонные колебания настроения. Не отмечается значимой  моторной и идеаторной заторможенности. Чаще всего гипотимия скрывается под маской соматовегетативных расстройств.  Дифференциальный диагноз проводят с «эндогенной» депрессией,  депрессией в структуре неврозоподобного синдрома различного генеза,  гипотимическим вариантом циклотимии.

5. Ипохондрический синдром (расстройство [F45.2]). Формирование ипохондрического синдрома происходит на этапе затяжных невротических состояний, не ранее, чем на 2-3 году протекания и более, в возрасте не менее 14-16 лет. На фоне ипохондрической фиксации постепенно рмируется т.н. «псевдомедицинская», неадекватная концепция своего заболевания – т.е. представления о патологии снабжены массой «увязанных» между собой медицинских терминов – однако, мало связанных с реальной проблемой и не содержащих существенного смысла. Такая концепция, несмотря на неадекватность, не является бредовой, чаще относится к стойким заблуждениям, но может достигать в некоторых случаях уровня сверхценной идеи. Хотя эмоциональная составляющая синдрома (напряженность, тревога, беспокойство) несколько компенсируется за счет идеаторной составляющей («объяснения» и др.), но в целом сохраняется. Продолжает разворачиваться и сенестопатическая составляющая (распространенные вегето-висцеральные, мышечные и другие дискомфорты). В этой связи ипохондрические переживания, приняв развернутый, полиморфный характер, резко меняют рисунок поведения подростка или юноши и направленность его деятельности (постоянные жалобы на здоровье, вовлечение родных в ипохондрическую фиксацию, постоянное стремление обследоваться, активный поиск более «современных методов лечения», стремление проводить время в постели и т.п.). Такие подростки меняют свой жизненный стереотип, отказываются от учебного процесса, игровой деятельности, ограничивают передвижение, самообслуживание.

Этапность развития невротических расстройств наиболее полно изучена в рамках динамики невроза как нервно-психического заболевания, с выделением следующих стадии:

Стадия начальных проявлений: у детей развиваются расстройства в рамках неврастенического, истерического или обсессивно-фобического синдрома; характерна моносимптоматика. Здесь невротические расстройства либо купируются, либо приобретают затяжной характер. Стадия начальных проявлений обычно длится до одного года.

Стадия расцвета симптоматики формируется при протекании невроза свыше года: присоединяется клинический полиморфизм невротических синдромов (истеро-фобо-неврастенических и др.). Нарастает выраженность нарушений. Далее появляется ипохондрическая фиксация, а затем – развернутый ипохондрический синдром. Однако, важно учесть, что развернутая стойкая ипохондрическая симптоматика, как правило, не встречается у детей младше 14 лет. Если подобная картина развивается раньше, то требуется тщательный дифференциальный диагноз с неврозоподобными расстройствами органического или эндогенного генеза. 

Дальнейшее протекание невротической патологии в отдельных случаях может выразиться в переходе невроза в патологическое развитие личности. Согласно п. 7.5. Приказа от 29.09.2014 № 664н, невротическое (как и патохарактерологическое) патологическое развитие личности (ПРЛ) имеет значение при осуществлении экспертной оценки в МСЭ, поскольку внесено в текст перечня невротических расстройств пункта 7.5 Приказа. В этой связи требуется шире обозначить содержание понятия «патологическое развитие личности» [F 62]:

1. Патологическое невротическое развитие личности: формируется вслед за затяжным невротическим либо неврозоподобным состоянием различного генеза, длительностью не менее 5-6 лет; бывает представлено истеро-ипохондрическим, эксплозивно-ипохондрическим либо психастено-ипохондрическим вариантами. 

2. Патологическое патохарактерологическое (психопатическое) развитие личности: формируется вслед за затяжным психопатическим или психопатоподобным состоянием различного генеза, в том числе, эндогенного длительностью не менее 2-3 лет. Чаще всего  встречается: сутяжно-кверулянтный вариант; ипохондрический вариант.

3.  Патологическое развитие личности  на «измененной почве»: ПРЛ на фоне остаточных явлений органического поражения головного мозга без развертывания клинических проявлений прогредиентно текущего процесса; «субстратная» симптоматика незначительна, практически не ограничивает жизнедеятельность.  

Поскольку в п. 7.5 Приказа от 29.09.2014 № 664н введены понятия патохарактерологичекого (психопатического) ПРЛ, это требует раскрытия понятия психопатического состояния (затяжной психопатической реакции), клинико-логически связанного с понятием патохарактерологического (психопатического) ПРЛ – поскольку формирование такого психопатического ПРЛ происходит вслед за этапом затяжного психопатического состояния (реакции).

Известно, что психопатическое состояние (психопатическая реакция) формируется у психопатической личности, и содержит сочетание симптоматики усиления основных психопатических личностных особенностей – с качественно новой для психопатии симптоматикой, в п. 7.5 обозначенной как невротическая (в т.ч. истеро-конверсионая, обсессивно-фобическая, ипохондрическая и др.). Такое сочетание двух слоев симптоматики, один из которых - симптоматика невротическая, вводит психопатическое состояние (как и психопатическое ПРЛ) в качестве правомерного и существенного элемента количественной системы оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах, хотя и в рамках п. 7.5 «Невротические расстройства».

Дифференциальный диагноз психопатического состояния (реакции) проводится с психопатоподобными расстройствами различного генеза. Разграничение проводится также с психопатической фазой и психопатической декомпенсацией, не имеющими, однако, в отличие от психопатического состояния, экспертного значения в МСЭ – поскольку фаза и декомпенсация не содержат иной симптоматики невротического или другого характера, а только лишь проявляются усилением основных психопатических проявлений.

Показания для направления на МСЭ: возраст ребенка 3 и более лет; наличие стойкого (длительностью не менее 6 месяцев) невротического или психопатического состояния, содержащего невротические расстройства в форме неврастенических, истерических, обсессивно-фобических, ипохондрических, депрессивных синдромов умеренной и выраженной степеней, а также наличие невротического или патохарактерологического патологического развитий личности, содержащих сверхценные идеи различного содержания умеренной, выраженной и значительно выраженной степеней; неэффективность проведения реабилитационных мероприятий.

Необходимые данные  при направлении на МСЭ при невротических, связанных со стрессом и соматоформных расстройствах у детей и подростков: заключения  специалистов: психиатр, невролог, педиатр, травматолог-ортопед, окулист  и т.д. (по показаниям); данные экспериментально-психологического обследования (ЭПО): оценка  состояния психических процессов и личности; характеристика с места учебы, либо выписка  из центра реабилитации инвалидов (заключение дефектолога), иные материалы объективного (клинико-экспертного) наблюдения, в т.ч. социальное обследование на дому; при необходимости – заключение психолого-медико-педагогической комиссии (выписка или протокол) с определением вида обучения, условий, формы и режима; инструментальные  и лабораторные методы исследования:  МРТ, КТ, УЗИ головного мозга;  нейросонография; ЭЭГ; ЭКГ; ЭхоКГ и т.д. В том числе, при направлении на МСЭ детей с невротическим  энкопрезом и энурезом: исследование мочи (общий анализ, бактериальный посев мочи, анализ мочи по Зимницкому, определение функциональных возможностей мочевого пузыря и т.д.), исследование кала -  (объем, консистенция, посторонние включения и т.д.); УЗИ  органов брюшной полости и малого таза  (почки, мочевой пузырь, отделы желудочно-кишечного тракта и т.д.), трансректальное УЗИ; при необходимости - дополнительные исследования системы мочевыделения и желудочно-кишечного тракта (цистоскопия, цистоуретрография, экскреторная урография, колоноскопия, проктография и т.п.); при подозрении на наличие аномалий развития позвоночника или спинного мозга: проведение рентгенографического исследования (в 2 проекциях), компьютерной или магнитно-резонансной томографии (КТ или МРТ), а также нейроэлектромиографии (НЭМГ), для исключения психической и неврологической патологии: МРТ, КТ головного мозга, нейросонографии, УЗИ головного мозга, ЭЭГ и т.д.; оценка интеллектуальной сферы ребенка, состояния психических процессов, личности (в более старшем возрасте) и т.д.; осмотр невролога: оценка двигательной, рефлекторной, чувствительной сферы. При осмотре пояснично-крестцовой области  - выявление кожных изменений, указывающие на возможную миелодисплазию и т.д. 

Примеры экспертных диагнозов:  «Затяжное невротическое состояние. Стойкий умеренный обсессивно-фобический синдром», «Затяжное психопатическое состояние. Стойкий выраженный истеро-конверсионный синдром», «Невротическое патологическое развитие личности, истеро-ипохондрический вариант», «Патохарактерологическое патологическое развитие личности, вариант со сверхценными идеями изобретательства». 

Критерии  инвалидности: стойкие умеренные, выраженные и значительно выраженные нарушения психических функций, вызывающие ограничения способностей к общению, обучению, контролю за своим поведением, передвижению, самообслуживанию, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл. 79.
Таблица 79
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах 

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количествен-ная оценка (%)

	7.5.1 Невротические реакции, невротические состояния с незначительной фобической, тревожной, обсессивно-компульсивной, астено-депрессивной, ипохондрической и др. симптоматикой, существенно не сказывающейся на адаптации основных сферах жизнедеятельности
	10-30

	7.5.2 Стойкие умеренные истеро-ипохондрический, обсессивно-фобический, сенесто-ипохондрический, астено-депрессивный и другие синдромы, затрудняющие социальную адаптацию
	40-60

	7.5.3 Стойкие выраженные обсессивно-фобические истеро-конверсионные, сенесто-ипохондрические и др. расстройства, достигающие степени невротического или патохарактерологического развития личности, приводящие к дезадаптации в основных сферах жизнедеятельности

	70-80

	7.5.4 Невротическое или патохарактерологическое развитие личности со значительно выраженной истеро-конверсионной симптоматикой (истерический амавроз, истерический псевдопаралич нижних конечностей и др.), при необходимости постоянного ухода и надзора
	90-100


Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

 Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: купирование аффективных реакций: назначение транквилизаторов, антидепрессантов, нейролептиков, препаратов тимолептитического действия и т.д.; терапия «патопластического фона» (остаточные явления органических поражений головного мозга) препаратами, улучшающими метаболические процессы коры головного мозга (ноотропы, сосудистые препараты) курсами по 4–8 недель в  возрастной дозировке; при наличии энуреза: назначение дриптана или десмопрессина курсом не менее 3 мес. энурез: мочевые алармы («мочевые будильники»)  - прерывание сна при появлении первых капель мочи; методика ночных пробуждений по расписанию; энкопрез: проведение тренировочных клизм; иглорефлексотерапия, магнитотерапия, лазеротерапия, электростимуляция анального сфинктера и мышц промежности (эндоректальная электростимуляция) и т.д.;  ЛФК для мышц тазового дна, передней брюшной стенки. Психотерапия: рациональные, гипносуггестивные, телесноориентированные, бихевиоральные методики, использование формул самовнушения и т.д., направленные на коррекцию состояния фрустрации, мотивационной сферы, системы характера и формирование критики к наличию стереотипных форм реагирования (истерических, астенических и т.д.). Санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний по назначению врачебной комиссии.  

Психолого-педагогической реабилитации: выбор формы, вида, режима и условий  обучения в дошкольных и школьных образовательных учреждениях согласно заключению психолого-медико-педагогической комиссии; психолого-педагогическая коррекция: нуждается.     
Психологическая и социальная реабилитация: психокоррекция  и психопрофилактика, с выработкой критики к особенностям системы отношений в социальных группах, работа с родителями с целью коррекции их внутренней модели болезни ребенка и приведения её в соответствие с целями и задачами реабилитации и т.д.; другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.

 Технические средства реабилитации:  при невротических состояниях при отсутствии осложняющего фактора ребенок в назначении ТСР, как правило, не нуждается. Возможно, назначение т.н. «мочевых будильников» при энурезе, абсорбирующих изделий  (не входят в государственные гарантии).

3.6.3 ОРГАНИЧЕСКИЕ ПОРАЖЕНИЯ ГОЛОВНОГО МОЗГА  И ЭПЛЕПСИЯ С НЕРВНО-ПСИХИЧЕСКИМИ РАССТРОЙСТВАМИ   
Органические поражения головного мозга (ОПГМ) с психическими нарушениями занимают 2-3 место среди причин инвалидности у детей с нервно-психическими расстройствами, после умственной отсталости (олигофрении) и эпилепсии, что подтверждает важность проблем МСЭ и реабилитации детей с данной патологией.

Органическое поражение головного мозга – заболевание, имеющее мультифакторную природу, в  основе которого – непосредственное поражение структур головного мозга, проявляющееся специфическими (кардинальные растройства) и неспецифическими синдромами психотического и непсихотического регистров, отражащих как субстратные нарушения, так и реакцию личности на формирущуюся органическую неполноценность.   

Рубрика по МКБ-10: F02, F06, F07, F08, F09.

Рубрика по МКФ: b 110 (функции сознания), b 140 (функции внимания), b 160  (функции мышления), b 144 (функции памяти), b 152 (функции эмоций).

Наиболее частыми патогенными факторами являются: черепно-мозговые травмы; нейроинфекции; интоксикации; церебральная сосудистая  и эндокринная патология. Клинико-патогенетическая общность ОПГМ у детей и подростков обуславливает необходимость формирования единообразного клинико-экспертно-реабилитационного анализа. Анализируются: разнообразные пароксизмальные расстройства и их эквиваленты; стойкие изменения психических процессов по органическому или астеническому типу, стойкая психопатоподобная или неврозоподобная симптоматика, а также менее распространенные при ОПГМ в детском возрасте расстройства психотического уровня. 

Понятие «последствия ОПГМ» предполагает наличие текущего патологического процесса, с характерной динамикой, сменой синдромов, и позволяет учесть развертывание этапов заболевания, особенно, в его поздний и отдаленный периоды. Вместе с тем, несмотря на то, что специалисты МСЭ не встречаются с острыми, начальными этапами органического поражения мозга, знание клиники этих стадий необходимо для оценки объема и адекватности проводимой ранее терапии, возможной прогностической оценки на синдромальном уровне, и для анализа компенсаторных механизмов мозга и организма ребенка (подростка).

У детей основной синдром начального периода ОПГМ – состояние измененного и нарушенного сознания (от «дымки», сомоноленции – до оглушения, сопора и комы). Через 2-3 недели заболевание переходит в острый период, который длится до двух-четырех месяцев. Основными дезадаптирующими здесь являются: расстройства памяти (ретро- и антероградные, фиксационные и др.), а также выраженные астенические нарушения. Реже встречаются аффективные нарушения (субдепрессия, гипомания, элементы дисфории). Здесь возможно также развитие кратковременных, преходящих психотических эпизодов (делириозно-аментивный синдром, острый галлюциноз). Переход таких психозов в затяжные и хронические весьма нехарактерен в детском возрасте, и в подобных случаях у детей следует анализировать возможность иного психического заболевания, прежде всего шизофрении. Возможно также развитие эпилептических припадков, нередко абортивных, не развернутых и атипичных. Если симптоматика заболевания не подверглась регрессу, а продолжается ее дальнейшее развитие, то формируется поздний (подострый) период, длительность которого до 2-3 лет. Основными дезадаптирующими синдромами здесь являются астенический синдром, аффективные расстройства (различные виды депрессий, дисфории); пароксизмальные расстройства (эпилептические припадки и/или вегетативно-сосудистые кризы). В некоторых случаях может формироваться психоорганический синдром. В периоде отдаленных последствий, развивающемся при неблагоприятно протекающих последствиях ОПГМ в срок свыше 2-3 лет, формируются следующие синдромы: астенический; психоорганический синдромы; пароксизмальные расстройства,   неврозоподобный и  психопатоподобный синдромы. Значительно реже, но развиваются психотические аффективные и галлюцинаторно-бредовые расстройства. В отдельных случаях, в так называемых исходных состояниях ОПГМ, нельзя исключить формирование и органического слабоумия (деменции).

Астенический синдром – стойкое, различной степени выраженности состояние истощаемости психических процессов ребенка  (внимания, памяти, мышления, эмоций), не соответствующее возрастным критериям, с ослаблением или утратой способности к умственному напряжению, которое объективно верифицируется по результатам экспериментально-психологического обследования (ЭПО) психических процессов, а также через деятельность в типовых жизненных ситуациях (игра, учеба, общение и др.). У детей до 7 – 10 лет реакция на истощаемость при астении может быть парадоксальной: вместо нарастания сонливости и пассивности происходит парадоксальное возрастание гипердеятельности, речевой и двигательной расторможенности – что затрудняет правильную диагностику. Наряду со стойкостью, особое экспертное  значение имеет степень выраженности астенического синдрома: легкая и умеренная  степень астенического синдрома не является  достаточным основанием для признания ребенка инвалидом, но такое экспертное решение может быть принято при его сочетании с другими синдромами «органического» и «личностного» спектра, например, пароксизмальными расстройствами, неврозоподобными и психопатоподобными расстройствами; при выраженной степени стойкого астенического синдрома возникает необходимость определения категории «ребенок-инвалид» и особой организации реабилитационных мероприятий, учитывающих повышенную истощаемость ребенка.  
Психоорганический синдром (ПОС): стабильное состояние недостаточности психических процессов, то есть снижение памяти, расстройства внимания, мышления, эмоционально-волевой сферы, приводящее к социальной недостаточности и (или) ограничению жизнедеятельности. 

Сравнительный анализ термина «интеллектуально-мнестическое снижение» показывает его устаревание. По существу данный термин должен быть разделен на два понятия – психоорганический синдром, с указанием на его вариант, стойкость и степень выраженности, и собственно интеллектуальную недостаточность. Такое разделение позволяет четко очертить, с одной стороны, медико-биологический аспект реабилитации (патогенетическая терапия), и с другой стороны – социально-психолого-педагогический аспект реабилитации, ориентированный прежде всего на уменьшение (ликвидацию) вторичной интеллектуальной недостаточности ребенка (личностный регистр).

Клинические варианты психоорганического синдрома следующие:

–  астенический вариант: характеризуется малообратимым, стойким снижением всех психических процессов, которое, однако оказывается внешне завуалировано жалобами на физическую и психическую слабость, повышенную истощаемость, утомляемость, и др.;

– эксплозивный вариант: ведущими в клинической картине являются эмоциональные расстройства в виде повышенной раздражительности, гневливости, склонности к истеро-эксплозивным реакциям; 

– эйфорический вариант: на фоне снижения психических процессов отмечаются неадекватно повышенный фон настроения, благодушие, бестолковость, потеря критики, расторможенность влечений (пищевых, сексуальных). 

– апатический вариант:  слабость мотивации, резкое ограничение круга интересов, безразличие к окружающему;

– амнестический вариант: характеризуется преимущественным нарушением памяти, которое преобладает над снижением других процессов;

– идеаторный вариант в детской социальной психиатрии не значим, т.к. выявляется крайне редко.

Наряду с клиническим вариантом ПОС, большую клинико-экспертно- реабилитационную значимость степень выраженности этого синдрома. Всесторонняя объективизация такой степени достигается при сочетанном применении ЭПО психических процессов и клинического анализа деятельности в типовых жизненных ситуациях (игра, учеба, общение и др.).

Легкая степень психоорганического синдрома  не является  достаточным основанием для признания ребенка инвалидом, но такое экспертное решение может быть принято при его сочетании с другими синдромами «органического» или «личностного» характера умеренной (выраженной) степени.  При умеренной и выраженной степени психоорганического синдрома возникает необходимость определения категории «ребенок-инвалид». 

В экспертной практике принято разделять понятия «выраженный ПОС» и «органическое слабоумие (деменция)». Такое разделение у взрослых обусловлено не только разницей в клинико-экспертных показателях, но и разными экспертными решениями (II – I группа инвалидности). В детской МСЭ при психических болезнях эту практику целесообразно сохранить, не в силу ее экспертной значимости, но и для постановки и решения задач частичной реабилитации.

Пароксизмальные расстройства (см. также п. 7.7 Приложения к Классификациям и критериям) включают в себя эпилептические судорожные и бессудорожные припадки и их эквиваленты, а также вегетативно-сосудистые кризы, синкопальные сосудистые кризы. Судорожные припадки и их эквиваленты подразделяются на: генерализованные припадки (большие судорожные и малые бессудорожные); парциальные (фокальные) припадки (двигательные, аффективные); психические припадки (дисфории, амбулаторные автоматизмы, сумеречные расстройства сознания, кратковременные психотические эпизоды, особые состояния сознания). Вегетативно-сосудистые кризы:  а) с преимущественно вегетативными нарушениями (чаще всего встречаются у детей): внезапно возникающий немотивированный страх, тревога, ощущение «внутренней дрожи», тахикардия, озноб,  повышение температуры и артериального давления,  головная боль, потливость,  в конце приступа - полиурия (реже – полидефекация) и ощущение слабости; б) с потерей мышечного тонуса; в) с полиморфной симптоматикой. Продолжительность вегетативно-сосудистого кризов: от 30 минут  до 2-4 часов. Длительность криза не всегда определяет его тяжесть. По частоте возникновения вегетативные кризы делятся на редкие (1-2 раза в месяц или в год), средней частоты (3-4 в месяц) и частые (от 5 и более в месяц до ежедневных или даже нескольких в день). По тяжести - на легкие, средней тяжести и тяжелые кризы. Синкопальные сосудистые кризы: их клинико-экспертная значимость не так велика, однако при формировании ИПР их целесообразно ввести в клинико-реабилитационый диагноз и учитывать при назначении восстановительной терапии (медико-биологического аспекта реабилитации). Клиническая симптоматика достаточно стереотипна: постепенная утрата сознания и мышечного тонуса в течение 1-2 минут, больные успевают присесть, прислониться к стене, и т.п. При постепенной утрате сознания субъективно воспринимаются «мушки перед глазами», «цветные нити», и др, в дальнейшем, при полной утрате сознания – «потемнение», но на короткое время. Затем сознание постепенно возвращается. У детей после синкопального криза общая слабость сохраняется недолго, обычно от 5 до 15 минут. 

При экспертной оценке вегетативно-сосудистые и синкопальные сосудистые кризы, не являющиеся эпилептическими по генезу, по их тяжести приравниваются к легким эпилептическим припадкам, среди которых – абсансы, простые парциальные, миоклонические припадки (п. 7.7 Приложения к Классификациям и критериям ).  

Неврозоподобные и психопатоподобные  расстройства. 

Помимо указанных выше основных дезадаптирующих синдромов (астенический, психоорганический, группа пароксизмальных расстройств) «субстратного» происхождения, отдаленных последствиях ОПГМ постепенно могут формироваться и расстройства личностного характера: стойкие неврозоподобные и (или) психопатоподобные состояния, существено ограничивающие жизнедеятельность ребенка. Неврозоподобные расстройства при последствиях ОПГМ у детей по существу есть форма патопсихологического реагирования личности на имеющуюся органическую неполноценность, социальную недостаточность и развившееся состояние фрустрации.   
Для диагностики и дифференциальной диагностики неврозоподобных расстройств личностного характера важно, что за их фасадом всегда можно обнаружить «второй», «третий» слой симптоматики, характерной для ОПГМ. Например, фобический синдром (основной дезадаптирующий синдром), но за его «фасадом» - легкие или умеренные вегетативно-сосудистые кризы, редкие эпилептические припадки или их эквиваленты, приступы цефалгии, метеозависимость и т.д. В связи с этим, хотя основные дезадаптирующие синдромы (неврастенический, обсессивно-фобический, ипохондрический, истерический) при неврозоподобных состояниях органического генеза неспецифичны, вместе с тем, в их типологии отчетливо прослеживается органическая патопластика (дискинезии, «астеническое» мышление, сенестопатии, связанные с вегето-сосудистым дисбалансом, и др.). Неврозоподобные расстройства при ОПГМ нередко приобретают затяжной характер, их степень значительна, а реабилитация таких больных сложна и требует длительной восстановительной терапии. Поэтому в развернутом функциональном клинико-экспертно-реабилитационном диагнозе основные дезадаптирующие неврозоподобные синдромы должны быть отражены в полной мере с указанием на их стойкость и степень выраженности.

Под психопатоподобными расстройствами понимается стойкая, резко выраженная патология личности, преимущественно в сфере темперамента и характера, сформировавшаяся вследствие ОПГМ и ведущая к расстройствам поведения, а также к социальной недостаточности и / или ОЖД ребенка (подростка).

Диагностика психопатоподобных расстройств содержит два значимых в детской психиатрии аспекта. Во-первых, в таком диагнозе констатируется, что до начала заболевания формирующейся патологии личности не выявлялось, имелась ситуативная адекватность. Во-вторых, подчеркивается, что основным дезадаптирующим феноменом являются сформировавшиеся в результате заболевания расстройства личности и поведения. При психопатоподобных расстройствах вследствие ОПГМ добавочные синдромы – легкие ПОС или астенический, а также редкие пароксизмальные расстройства обычно встречаются. Они имеют значение для диагностики; однако, имеют малую значимость для развития социальной дезадаптации и ОЖД у ребенка. Психопатоподобные расстройства не препятствуют приобретению ребенком знаний, навыков и умений. Это происходит вторично, как следствие резкого снижения адаптивных возможностей личности в типовых жизненных ситуациях. Общими чертами психопатоподобных расстройств церебрально-органического генеза являются: готовность к ситуативно-неадекватным срывам поведения и конфликтам; узость, ригидность мышления («аффективное мышление»), а также патологическая незрелость личности, эгоцентризм, а также склонность к психогенно обусловленным реакциям. 

Вместе с тем, в зависимости от превалирования тех или иных аспектов ситуативно-неадекватного поведения ребенка или подростка в каждом случае психопатоподобных расстройств диагностируется один из нескольких их клинических вариантов: эксплозивный, истерический, ипохондрический, аутистически-торпидный. Встречающийся у взрослых паранойяльный вариант у детей до 16 лет не наблюдается. Психопатоподобная симптоматика крайне стойка и практически не поддается редукции.
Легкая степень неврозоподобных или психопатоподобных  расстройств  является  достаточным основанием для признания ребенка инвалидом лишь при сочетании с другими синдромами «органического» спектра. При умеренной,  выраженной степени возникает необходимость определения категории «ребенок-инвалид». 

Психотические состояния церебрально-органического генеза. Проблема галлюцинаторных и галлюцинаторно-бредовых расстройств при последствиях ОПГМ у детей весьма сложна и неоднозначна. Прежде всего, следует отметить, что в последние десятилетия складывается отчетливое представление, что «неполноценный» мозг не способен формировать у детей затяжные галлюцинаторные и галлюцинаторно-бредовые расстройства, которые могут считаться достаточным основанием для определения категории «ребенок-инвалид». Следовательно, в подобных случаях всегда возникает необходимость дифференциального диагноза, прежде всего с шизофренией, развившейся на органически неполноценной почве.

Однако, при ОПГМ у детей нельзя исключать возможность развития стойких галлюцинаторно-бредовых состояний, сформировавшихся под воздействием провоцирующего фактора (повторная ЧМТ, интоксикация, нейроинфекция) и принявших затяжное течение. Поэтому при ОПГМ возможно становление стойкого вербального галлюциноза церебрально-органического генеза, крайне простого по своей структуре и содержанию. Такой затяжной галлюцинаторный синдром не усложняется, не развивается и не трансформируется в другую симптоматику. Вместе с тем, он способен серьезно ограничивать жизнедеятельность ребенка (подростка). Затяжной параноидный синдром органического генеза также прост по своему содержанию, относительно примитивен, «приземлен» по содержанию, не имеет тенденции к расширению и трансформации в синдром Кандинского-Клерамбо. Затяжные аффективные расстройства (депрессия, мания) не характерны для последствий ОПГМ у детей, при обнаружении подобных расстройств требуется дифференциальный диагноз с маниакально-депрессивным психозом и периодически текущей шизофренией.

Показания для направления на МСЭ: наличие стойких астенического; психоорганического синдрома умеренной и выраженной степени; пароксизмальных расстройств умеренной, выраженной и значительно выраженной степени (см. также п. 7.7 Приказа), стойких  неврозоподобного и  психопатоподобного синдромов умеренной и выраженной степени, стойких психотических галлюцинаторно-бредовых и параноидных расстройств умеренной и выраженной степени, а также, в отдельных случаях, наличие органического слабоумия, характеризующегося значительно выраженной степенью нервно-психических расстройств по определению.

Необходимые данные  при направлении на МСЭ при нервно-психических расстройствах вследствие ОПГМ у детей и подростков: заключения  специалистов: психиатр, невролог, педиатр, травматолог-ортопед, окулист  и т.д. (по показаниям); данные экспериментально-психологического обследования (ЭПО): оценка  состояния психических процессов и личности; характеристика с места учебы, либо выписка  из центра реабилитации инвалидов (заключение дефектолога), иные материалы объективного (клинико-экспертного) наблюдения, в т.ч. социальное обследование на дому; при необходимости – заключение психолого-медико-педагогической комиссии (выписка или протокол) с определением вида обучения, условий, формы и режима; инструментальные  и лабораторные методы исследования:  МРТ, КТ, УЗИ головного мозга;  нейросонография; ЭЭГ; ЭКГ; ЭхоКГ и т.д.

При постановке клинико-экспертно-реабилитационного диагноза важно учесть следующие «регистры» диагноза «органическое поражение головного мозга»: этио-патогенетическая составляющая: последствия ЧМТ, нейроинфекций, интоксикаций и т.д.; основные синдромы «органического» спектра:  астенический, психоорганический, пароксизмальный, аффективный с указанием их стойкости, клинического варианта и степени выраженности; основные синдромы «личностного регистра»: неврозоподобный или психопатоподобный с указанием их стойкости, клинического варианта и степени выраженности; наличие вторичной интеллектуальной недостаточности различной степени выраженности; возможна речевая патология в виде нарушений устной (например, дизатрия) и письменной (дислексия, дисграфия) речи. Например: Органическое поражение головного мозга (последствия ЗЧМТ от 1998г.) у лица с пограничной интеллектуальной недостаточностью. Умеренный психоорганический синдром (амнестический вариант) и умеренно выраженные психопатоподобные расстройства (эксплозивный вариант). 

Критерии  инвалидности:  стойкие умеренные, выраженные и значительно выраженные  нарушения психических функций, приводящие к  ограничению способностей к самообслуживанию,  общению, обучению, контролю за своим поведением и  нуждаемости в мерах социальной защиты, включая реабилитацию. 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл. 80
Таблица 80
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах 

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	7.6 Раздел «Органические, включая симптоматические, психические расстройства»
	

	7.6.1.1 Выраженное стойкое мнестико–интеллектуальное снижение, аффективные нарушения, изменения личности, наличие психотической симптоматики и/или эписиндрома, приводящие к дезадаптации в основных сферах жизнедеятельности

	70-80

	7.6.1.2 Значительно выраженное мнестико-интеллектуальное снижение, нарушение структуры личности, необходимость в постоянном уходе и надзоре

	90-100

	7.6.2.1 Незначительная или умеренная астеническая симптоматика, нестойкие незначительные когнитивные нарушения, незначительные неврозоподобные, аффективные расстройства, не затрудняющие адаптацию в  основных сферах жизнедеятельности

	10-30

	7.6.2.2 Выраженная астеническая симптоматика в сочетании с умеренной собственно церебрально-органической симптоматикой (нарушение мышления, снижение памяти и интеллекта)
, а также наличие неврозоподобных, аффективных, психопатоподобных, паранойяльных расстройств, умеренных изменений личности, затрудняющих адаптацию в основных сферах жизнедеятельности

	40-60

	7.6.2.3 Выраженное стойкое мнестико–интеллектуальное снижение, аффективные нарушения, изменения личности, наличие психотической симптоматики и/или эписиндрома, приводящие к дезадаптации в основных сферах жизнедеятельности

	70-80

	7.6.2.4 Значительно выраженное мнестико-интеллектуальное снижение, нарушение структуры личности, необходимость в постоянном уходе и надзоре

	90-100

	7.7 Раздел «Эпизодические и пароксизмальные расстройства»

	

	7.7.1 Легкие припадки до 3 в день, тяжелые – 1 раз в 2 месяца и реже, незначительная  психопатологическая симптоматика без заметных изменений личности, существенно не сказывающиеся на адаптации в основных сферах жизнедеятельности
	10-30

	7.7.2 Легкие припадки 3-4 в день; тяжелые припадки – 1-2 в месяц; выраженные дисфории – 1 раз и реже в месяц; сумеречные расстройства сознания или особые состояния сознания – 1 раз и реже в 1,5 месяца;   эпилептический статус, серийные припадки – 1 раз в 3 месяца,  умеренная психопатологическая симптоматика, изменения личности, затрудняющие адаптацию в основных сферах жизнедеятельности 
	40-60

	7.7.3 Легкие припадки 5 и  более в день при наличии выраженной психопатологической симптоматики и изменений личности, приводящие к дезадаптации; тяжелые припадки - 3 раза в месяц, сумеречные расстройства сознания или особые состояния сознания – 1 раз в месяц, выраженные дисфории – 2 – 3 раза в месяц, эпилептический статус, серийные припадки – 1 раз в 2 месяца и/или выраженная психопатологическая симптоматика, выраженные изменения личности, приводящие к дезадаптации основных сферах жизнедеятельности
	70-80

	7.7.4 Тяжелые припадки - 4 и более в месяц, 2 и более сумеречных расстройства сознания или особых состояния сознания, 4 и более эпизодов выраженной дисфории, 1 и более эпистатус в месяц в сочетании со значительно выраженной психопатологической симптоматикой, значительно выраженными изменениями личности (слабоумие), вызывающие необходимость в постороннем уходе и надзоре
	90-100


Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида. Реабилитация должна быть патогенетически обоснованной, дифференцированной в каждом конкретном случае и строго индивидуальной. 
Мероприятия медицинской реабилитации: восстановительная терапия: медикаментозное лечение - регулярные 2-4 раза в год курсы патогенетической терапии; терапия основных дезадаптирующих синдромов (противосудорожные препараты, антидепрессанты, корректоры поведения и т.д.); физиотерапия; массаж; лечебная физкультура. Санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний по заключению врачебной комиссии. 

Психолого-педагогическая реабилитация:  выбор формы, вида, режима и условий  обучения по решению психолого-медико-педагогической комиссии, психолого-педагогическая коррекция  когнитивных процессов, мотивационной сферы, внутренней модели болезни, системы социально-психологических отношений и т.д.  (занятия с логопедом, дефектологом, психологом); при проведении профориентации выбирают профессии для профессионального обучения доступные по состоянию здоровья в зависимости от сохранности психологических профессионально важных качеств (мышление, сознание, память, внимание, эмоции и др.), и с учетом наличия и характера пароксизмов. 

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: помощь в адаптации и коррекция отношений в основных социальных группах: в учебных, в спортивных, в иных группах по интересам, в группах родных, сверстников, в семье, и др. Социально-бытовая реабилитация: коррекция и при необходимости помощь в освоении навыков личной гигиены, самообслуживания, передвижения, общения и др. В программу социальной реабилитации могут быть включены и другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.

3.6.4  ШИЗОФРЕНИЯ И АФФЕКТИВНЫЕ РАССТРОЙСТВА  
Шизофрени́я F 20-29 – клинически очерченное заболевание, которое характеризуется дезорганизацией психической деятельности, разрывом социальных связей, специфической дезинтеграцией мыслительных и эмоционально-волевых функций, и сопровождается малоспецифичными психотическими и непсихотическими нарушениями.

  Этиология шизофрении является дискутируемым вопросом. Наиболее приняты теории «шизофренического психогенеза», а также интегративные теории. Предусматривается существенная этиопатогенетическая значимость регресса личности на более ранние стадии развития под воздействием фрустрирующей ситуации, что может сочетаться и с генетически обусловленным ослаблением структуры психической деятельности, способствующим манифестации шизофренического процесса.

 Клинические проявления: начало заболевания: чаще  после 4-5 лет, хотя возможно и более раннее развитие процесса.  Характерен полиморфизм симптоматики (не всегда можно выделить основной дезадаптрирующий синдром); продуктивная психотическая симптоматика (бред, галлюциноз, кататонические, гебоидные расстройства и т.д.) у детей, особенно в младших возрастных периодах, встречается редко, характерны ее стертость и абортивность. Наибольшее значение имеет симптоматика непсихотического регистра или близкая к ней: неврозо- и психопатоподобные, мыслительные и эмоционально-волевые кардинальные расстройства; преобладает аутизация и снижение энергетического потенциала; в связи с этим у детей имеется превалирование малопрогредиентных разновидностей шизофрении – вялотекущей, периодической. Вместе с тем, часто встречается быстрое нарастание социальной дезадаптации (в течение нескольких недель, иногда месяцев); память, как правило, сохранна; интеллект снижается опосредованно, вторично, после долгой аутизации. При раннем развитии шизофрении (до 3 лет) наблюдается задержка формирования навыков самообслуживания и нарушения речи (задержка ее развития, вычурность речи  и т.д.). Встречаемость развернутой психотической симптоматики и случаев быстро- (грубо-) прогредиентно текущей шизофрении возрастает только в подростковом возрасте.

В диагностике шизофрении основное значение придается выявлению кардинальной, специфической для шизофренического процесса симптоматики – в виде проявлений дискордантности и ослабления эмоциональной и волевой сферы, дискордантности (дезорганизации) мышления, а также в форме явлений шизофренического аутизма.

В процессе течения шизофрении выделяют следующие  стадии заболевания: стадия начальных проявлений; стадия расцвета симптоматики; стадия исхода; тип течения: непрерывно-прогредиентный; приступообразно-прогредиентный (шубообразный); приступообразный (периодический) тип; темп течения (при нерерывно-прогредиентном и шубообразном типе течения): медленно-прогредиентный; средне-прогредиентный; быстро-прогредиентный (злокачественный).

Основные формы и варианты протекания шизофрении у детей и подростков.

Формы – преимущественно в рамках непрерывно-прогредиентного типа течения: простая, кататоническая и гебефреническая – чаще при быстро-прогредиентном темпе течения; параноидная; т.н. «вялотекущая»  (медленно-прогредиентный темп течения). 

Простая шизофрения (F20.60): развивается в подростковом возрасте (13-14 лет и старше); начало постепенное, течение  непрерывное, быстропрогредиентное по темпу. Клиническая картина: быстрое нарастание негативной симптоматики, преобладают эмоционально-волевые расстройства; через несколько месяцев после начала процесса возможно присоединение психопатоподобных нарушений (расторможенность влечений, асоциальное поведение, эмоциональная холодность вплоть до жестокости); относительно быстрое, за несколько лет, формирование выраженных и значительно выраженных апато-абулических расстройств в рамках исходного состояния. Данная форма шизофрении быстро приводит к значительным ограничениям жизнедеятельности в категориях способность к «самообслуживанию», «общению», «обучению», «контролю за своим поведением». 
Кататоническая шизофрения (F20.2): начало может приходиться как на детский, так и на подростковый возраст; течение чаще непрерывно-прогредиентное, быстропрогредиентное по темпу; в некоторых случаях возможен приступообразно-прогредиентный тип течения, с меньшим темпом прогредиентности; начало подострое, психоз манифестирует чаще кататоническим ступором, реже кататоно-гебефренным возбуждением; негативные расстройства резко выражены; в ремиссиях – психопатоподобная симптоматика, единичные кататонические симптомы, грубое эмоционально-волевое снижение; в последующих обострениях присоединяются отрывочные бредовые идеи (после 10-12 лет), единичные обманы восприятия.

Гебефреническая шизофрения(F20.1): начало заболевания приходится на подростковый возраст (13-14 лет); симптоматика развивается постепенно, течение непрерывное, быстропрогредиентное по темпу; резко выражены негативные расстройства; манифестация – через 1-2 года после развития начальных проявлений;
в клинической картине – полиморфная симптоматика: вычурные навязчивости, эпизоды кататоно-гебефренного возбуждения, негативизм, единичные обманы восприятия; длительность периода расцвета – 1,5-2 года, затем формируется исходное состояние, в структуре которого психопатоподобные расстройства (расторможенность влечений, эмоциональная холодность к близким), аутизация, грубое эмоционально-волевое снижение, что обуславливает выраженные ограничения жизнедеятельности.

Параноидная шизофрения(F20.0): развивается не ранее 11-12 лет, быстро- или среднепрогредиентное по темпу течение; в периоде расцвета преобладает галлюцинаторно-бредовая симптоматика (галлюциноз, синдром Кандинского-Клерамбо, явления парафренизации), кататонические включения, а также неврозо- и психопатоподобные стигмы, нарастают кардинальные расстройства мышления, аутизация и эмоционально-волевое снижение; в ремиссиях сохраняется параноидная симптоматика. При злокачественном течении процесса дефицитарная симптоматика выходит на первый план; относительно быстро, за несколько лет формируются выраженные и значительно выраженные расстройства, сочетающиеся с «осколками» продуктивной симптоматики – в рамках исходных состояний.

Вялотекущая шизофрения: начало заболевания не ограничено возрастными рамками; характерно постепенное развитие процесса; течение непрерывное, медленнопрогредиентное по темпу; негативная симптоматика выражена нерезко, преобладает аутизация, эмоциональное и волевое снижение;  ограничения жизнедеятельности обусловлены, преимущественно, неврозоподобными и психопатоподобными расстройствами; в некоторых случаях на отдаленных этапах заболевания может произойти стабилизация процесса; при этом ограничений жизнедеятельности либо нет, либо они минимальны, возможна устойчивая социальная адаптация. В других случаях тяжесть (стойкость, степень выраженности) неврозо- и психопатоподобных расстройств нарастает, они становятся выраженными и малообратимыми, в соответствии с этим формируются и выраженные ограничения жизнедеятельности. Значительно выраженные расстройства такого рода, особенно истеро-конверсионные, требуют дифференциального диагноза с невротическим (психопатическим) состоянием, и с патологическим развитием личности.  

Кроме того, в детском и подростковом возрасте, помимо непрерывно-прогредиентного, имеются другие типы течения шизофренического процесса:

Приступообразно-прогредиентный (шубообразный) тип течения шизофрении: на фоне непрерывно-прогредиентных расстройств встречаются четко очерченные состояния (приступы) иного регистра симптоматики; структура приступа включает в себя аффективные расстройства, параноидную, галлюцинаторно-параноидную, кататоническую симптоматику, элементы синдрома Кандинского-Клерамбо. В ремиссиях продолжается нарастание негативных расстройств. Темп их нарастания, в сочетании с тяжестью расстройств в приступах, учитывается при установлении темпа прогредиентности (медленно-, средне-, либо быстро-прогредиентный). 
Приступообразный (периодический,  реккурентный) тип течения шизофрении: особенностью данного типа течения является возникновение более или менее однотипных приступов, сменяющихся отчетливыми ремиссиями; клинические варианты приступов: аффективные, аффективно-бредовые, приступы онейроидной кататонии, т.н. «острой парафрении»; в периоды ремиссий не происходит нарастания негативных расстройств, в первых ремиссиях они практически отсутствуют (интермиссии). В связи с этим темп прогредиентности при приступообразном (периодическом) типе течения не определяется.

Типы ремиссий при шизофрении. Тип ремиссии – сложный, стойкий клинико-психологический симптомокомплекс, развивающийся в процессе течения заболевания, в формировании которого участвуют сохранные структуры личности, компенсаторные механизмы, дефицитарные расстройства и остаточная продуктивная симптоматика. Типы ремиссий: 

1)астенический: снижение энергетического потенциала личности оказывается «прикрыто» различного рода неврозоподобными расстройствами: сенесто-ипохондрическими, обсессивно-фобическими и др.; интеллект сохранен; сохранены прежние жизненные навыки и умения; формируется т.н. астенический личностный радикал: неуверенность, аутизация, жалобы на повышенную истощаемость и утомляемость, что обусловлено снижением волевого компонента; степень выраженности данного вида ремиссии определяется степенью снижения энергетического потенциала и выраженностью неврозоподобных расстройств; 

2)параноидный: чаще всего наблюдается в возрасте 14-15 и более лет; негативная (дефицитарная) симптоматика (снижение энергетического потенциала, расстройства мышления, эмоционально-волевое снижение) сочетается с резидуальными «застывшими» бредовыми переживаниями, галлюцинаторными включениями без дальнейшего развития; интеллект сохранен; сохранены прежние жизненные навыки и умения; формируется  склонность к подозрительности, к идеям отношения и др.; степень выраженности меньше связана с дефицитарными расстройствами, в большей мере зависит от представленности и аффективной заряженности остаточных параноидных нарушений.
3)апато-абулический: основной является эмоционально-волевая дефицитарная симптоматика, которая и обуславливает социальную дезадаптацию; интеллект сохранен; сохранены прежние жизненные навыки и умения; при незначительной степени выраженности эмоционально монотонны, излишне прямолинейны, ригидны, упрямы, настойчивы; умеренная степень выраженности характеризуется гипобулией, снижением адаптивности; при выраженной степени нарастают апато-абулические расстройства, полностью дезадаптированы. 
4) психопатоподобный разделяется на несколько вариантов: а) эксплозивный: возбудимость, эгоцентризм, истероформный радикал, сужение круга социальных контактов, склонность к сверхценным образованиям, в сочетании с  негрубыми расстройствами мышления (резонерство); б) эмоционально холодный: утеря общепринятых морально-этических норм, склонность к грубой псевдологии, нередки расстройства влечений, критики к асоциальному рисунку поведения нет;  в) аутистический: вычурная до нелепости манера поведения, одежда, избирательный своеобразный круг интересов, установка на особые, узкие формы деятельности – бродяжничество, делинквентное поведение и т.д;  степень выраженности устанавливается клинически, при анализе выраженности дезадаптивных поведенческих форм, и уточняется по данным клинико-экспертного наблюдения в типовых жизненных ситуациях.
5) псевдоорганический:  проявляется в сочетании симптоматики психоорганического синдрома и негативной симптоматики шизофрении (расстройства мышления, эмоции, воли); встречается при шизофрении, осложненной последствиями перинатального поражения ЦНС, ЧМТ, нейроинфекции и другими органическими процессами у детей;  при проведении ЭПО в   выявляется два типа изменения психических процессов: по органическому типу и по эндогенному типу; характерно также формирование вторичной интеллектуальной недостаточности; возможна утрата прошлых знаний, навыков, умений; новые знания приобретаются крайне трудно;  степень выраженности зависит от степени снижения психических процессов и интеллектуального потенциала.
Необходимые сведения при  направлении на МСЭ: при первичном обращении – данные о постановке диагноза в условиях психиатрического стационара; в случае отсутствия таковых – комиссионный осмотр психиатров ПНД для первичной постановки диагноза «шизофрения»; при повторном обращении – данные об амбулаторном и стационарном лечении за истекший экспертный период; экспериментально-психологическое обследование с оценкой состояния психических процессов (изменения по эндогенному типу) и, в случае необходимости – оценка  интеллекта по Векслеру, заключения специалистов: психиатр, педиатр, травматолог-ортопед, невролог, окулист и др., характеристика с места учебы, либо выписка  из центра реабилитации инвалидов (заключение дефектолога), инструментальные и лабораторные методы исследования (МРТ головного мозга, ЭЭГ, УЗДГ сосудов головы и шеи и т.д.): необходимы при наличии сопутствующей или осложняющей составляющей (например, шизофрения на фоне органического поражения головного мозга).  
 Клинико-экспертно-функциональный диагноз складывается из следующих характеристик: а) типа и темпа течения заболевания; б) этапа развития заболевания; в) основных дезадаптирующих  синдромов («позитивного» и «негативного» регистра); их стойкости и степени выраженности; г) типа ремиссии, ее стойкости и степени выраженности. Например: Шизофрения, параноидная форма, непрерывно-прогредиентный тип течения, средне-прогредиентная по темпу. Стойкий выраженный синдром Кандинского-Клерамбо. 
Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные и значительно выраженные  нарушения психических функций, приводящие к  ограничению способностей к самообслуживанию, общению, обучению, контролю за своим поведением, определяющих необходимость социальной защиты ребёнка.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл. 81
Таблица 81
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах 

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	7.3.1 Раздел «Шизофрения, эпизодический ремитирующий тип течения: параноидная; гебефреническая; кататоническая; недифференцированная; постшизофреническая депрессия; другой тип; неуточненная; шизоаффективное расстройство»

	

	7.3.1.1 Приступы 1 – 2  в год общей продолжительностью до 4 месяцев; стойкая ремиссия, без существенных нарушений адаптации в основных сферах жизнедеятельности
	10-30

	7.3.1.2 Приступы 1 – 2  в год общей продолжительностью 4 и более месяцев, ремиссия с резидуальной симптоматикой, отрицательно сказывающейся на адаптации в основных сферах жизнедеятельности 
	40-60

	7.3.1.3 Затяжные или частые приступы общей продолжительностью 10 и более месяцев дезадаптацией в основных сферах жизнедеятельности 
	70-80

	7.3.2 Раздел «Шизофрения,

эпизодический тип течения со стабильным дефектом,

эпизодический тип течения с нарастающим дефектом:

параноидная; гебефреническая; кататоническая; недифференцированная; постшизофреническая; депрессия; другой тип; неуточненная; остаточная (резидуальная)»

	

	7.3.2.1 Не более одного приступа в год продолжительностью до 4 месяцев, стойкая ремиссия с дефицитарной симптоматикой, существенно не влияющей на адаптацию основных сферах жизнедеятельности
	10-30

	7.3.2.2 Приступы продолжительностью более 4 месяцев, неполная ремиссия с умеренной  дефицитарной симптоматикой, сказывающейся на адаптации в основных сферах жизнедеятельности
	40-60

	7.3.2.3 Приступ продолжительностью более 6 месяцев,  или неполная ремиссия с резидуальнной симптоматикой, резистентной к терапии, выраженной дефицитарной симптоматикой, изменениями личности по эндогенному типу, снижением критики, дезадаптацией в основных сферах жизнедеятельности
	70-80

	7.3.2.3 Приступ продолжительностью более  10 месяцев, или значительно выраженная дефицитарная симптоматика и грубые изменения личности с отсутствием критики к состоянию, нуждаемостью в постоянном уходе и надзоре
	90-100

	7.3.3 Раздел «Параноидная шизофрения, непрерывный тип течения. Остаточная шизофрения»

	

	7.3.3.1 С продуктивной и негативной симптоматикой, не оказывающей существенного влияния на социальную адаптацию и с наличием критики к ситуации в целом
	20-30

	7.3.3.2 С продуктивной, умеренной  негативной симптоматикой, изменениями личности  и частичной критикой, затрудняющими социальную адаптацию, с дефицитарной симптоматикой
	40-60

	7.3.3.3 С выраженной продуктивной и/или выраженной негативной симптоматикой, с выраженными изменениями личности, снижением критики, социальной дезадаптацией
	70-80

	7.3.3.4 Со значительно выраженной продуктивной симптоматикой и\или значительно выраженными негативной симптоматикой и изменениями личности, отсутствием критики, нуждаемостью в постоянном уходе и надзоре
	90-100

	7.3.4 Шизофрения, непрерывный тип течения: гебефреническая; кататоническая; недифференцированная; остаточная; простая

	

	7.3.4.1 Высокая прогредиентность процесса с быстрым формированием стойкого выраженного дефекта, социальной дезадаптацией
	70-80

	7.3.4.2 Высокая прогредиентность процесса с быстрым формированием стойкого значительно выраженного дефекта, с нуждаемостью в постоянном уходе и надзоре
	90-100

	7.3.5 Раздел «Шизотипическое расстройство»

	

	7.3.5.1 Медленно-прогредиентное течение с продуктивной психопатологической симптоматикой пограничного регистра, не оказывающей существенного влияния на социальную адаптацию и сохранной критикой
	10-30

	7.3.5.2 Медленно-прогредиентное течение со стойкой умеренной  продуктивной психопатологической симптоматикой пограничного регистра, затрудняющей социальную адаптацию
	40-60

	7.3.5.3 Медленно-прогредиентное течение со стойкой выраженной продуктивной психопатологической симптоматикой пограничного регистра, изменениями личности по эндогенному типу, снижение критики, социальной дезадаптацией
	70-80

	7.3.5.4 Медленно-прогредиентное течение со значительно выраженной истеро-конверсионной симптоматикой (истерический амавроз, истерический псевдопаралич нижних конечностей и др.), необходимостью постоянного ухода и надзора
	90-100

	7.4 Раздел «Расстройства настроения (аффективные расстройства)»

	

	7.4.1 Аффективные расстройства, незначительные, купирующиеся фармакотерапией, со стойкой ремиссией, существенно не сказывающиеся на адаптации основных сферах жизнедеятельности
	10-30

	7.4.2 Стойкие затяжные или частые аффективные расстройства, умеренные, общей продолжительностью более 6 месяцев в год, затрудняющие адаптацию основных сферах жизнедеятельности
	40-60

	7.4.3 Выраженные аффективные расстройства, стойкие затяжные или частые, общей продолжительностью более 10 месяцев в год, приводящие к дезадаптации в основных сферах жизнедеятельности
	70-80

	7.4.4 Стойкие затяжные или частые значительно выраженные аффективные расстройства общей продолжительностью более 10 месяцев в год, с нуждаемостью в постоянном уходе и надзоре
	90-100


 Кодировка по МКФ: b 130 (воля и побудительные функции),  b 152 (функции эмоций), b 156 (функции восприятия), b 160 (функции мышления).

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида при шизофрении.

Комплексная  программа реабилитации даже при самом благоприятном течении заболевания у детей  должна проводиться не менее 5 лет из-за возможности перехода процесса на «стадию расцвета». 

  Медицинская реабилитация: восстановительное лечение, направленное на  формирование стойкой ремиссии путем купирования обострения, профилактика возможных обострений (приступов); стабилизация ремиссии; основные группы препаратов – транквилизаторы, антидепрессанты, нейролептики, препараты тимолептитического действия и т.д. Санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний по заключению врачебной комиссии.  
 Психолого-педагогической реабилитации: выбор формы, вида, режима и условий  обучения в дошкольных и школьных образовательных учреждениях согласно заключению психолого-медико-педагогической комиссии; психолого-педагогическая коррекция: имеется нуждаемость в состояниях ремиссии.     
Психологическая и социальная реабилитация: психокоррекция  и психопрофилактика, с выработкой критики к социальной ситуации и к особенностям системы отношений в социальных группах, работа с родителями с целью коррекции их внутренней модели болезни ребенка и приведения её в соответствие с целями и задачами реабилитации и т.д.; другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.

3.6.5  АУТИЗМ
Аутизм F84 – психическая патология, проявляющаяся до трехлетнего возраста и характеризующаяся нарушениями социальных функций, речи и общения, а также наличием нетипичных интересов и форм поведения.
Кодировка по МКФ:  b 122 (глобальные психосоциальные функции).

Характерны только для детского возраста: синдром раннего детского аутизма Каннера (РДА); синдром Ретта; аутизм при хромосомных аберрациях; аутистическая психопатия Аспергера, резидуально-органический аутизм. 

Синдром раннего детского аутизма Каннера  (F 84.0): начало расстройства в возрасте до 2,5-3 лет, иногда после периода нормального развития в раннем детстве.

В клинике: а) неспособность к эмоциональному контакту: не отвечают улыбкой на ласки, проявления любви родителей, не любят, когда их берут на руки или обнимают, нет тревоги  при разлуке с близкими и в незнакомой обстановке, типичным является отсутствие визуального контакта; б) нарушения речи: задержка формирования, либо речь не развивается вообще;  в случае наличия -  стереотипные фразы вне контекста, называют себя  во втором или третьем лице или по имени, не используя местоимение  "я", наличие эхолалий; в) особенности поведения:  стереотипное и ритуальное поведение (постоянно кружится или стереотипно раскачивается, теребит свои пальцы или хлопает в ладоши), требование на  сохранении всего в неизмененном виде и сопротивление переменам: предпочитают есть одну и ту же пищу, носить одну и ту же одежду, играть в повторяющиеся игры. Отмечаются эпизоды экзо- и  аутоагрессии:  внезапные вспышки гнева, или раздражения, страха, не вызванные какими-либо очевидными причинами; г) игра: игры чаще стереотипны и не социальны, отмечено пристрастие к играм с неструктурированным материалом - песком, водой; д) атипичные сенсорные реакции: болевой порог чаще понижен, или отмечается атипичная реакция на боль; е) интеллект: чаще всего – наличие умственной отсталости различных степеней. Прогноз:  возможен переход РДА в шизофрению, либо формирование умственной отсталости. 

 Синдром Ретта (F84.2) – это прогрессирующее дегенеративное заболевание ЦНС предположительно генетического происхождения (ломка Х-хромосомы  и наличие мутаций в генах-регуляторах процесса репликации), встречается преимущественно у девочек. Морфология: замедление развития мозга после рождения и остановку его роста к 4-летнему возрасту. Выявлено замедление роста тела и отдельных органов (сердца, печени, почек, селезенки).

Обязательные диагностические критерии синдрома Ретта: 
нормальный пре- и перинатальный периоды; нормальное психомоторное развитие в течение первых 6 - 18 мес. жизни, затем – грубая задержка психомоторного развития; замедление роста головы в период от 5 мес. до 4 лет; грубое нарушение экспрессивной и импрессивной речи; стереотипные движения рук, напоминающие выжимание, стискивание рук, хлопки, "мытье рук", потирание их; появление нарушений походки (апраксии и атаксии) в возрасте 1-4 лет; интеллект – умственная отсталость различных степеней. Дополнительные критерии: дыхательные расстройства (периодическое апное во время бодрствования, перемежающееся гипервентиляцией, аэрофагия); судорожные припадки; спастичность, часто сочетающаяся с дистонией и атрофией мышц;  сколиоз; задержка роста;  гипотрофичные маленькие ступни.

Синдром Аспергера (F84.5) - аутистическая психопатия, шизоидное расстройство детского возраста: характеризуется нарушениями социального поведения в сочетании со стереотипными, повторяющимися действиями на фоне нормального когнитивного развития и речи. Состояние встречается чаще у мальчиков (соотношение 8:1). Критерии диагностики: нарушения поведения после 3 лет: ребенок начинает держаться отстраненно, обособлено, много времени посвящает узкому, стереотипному кругу интересов, поведение определяют импульсивность, контрастные аффекты, желания, представления; речь: монотонная, коммуникативные функции речи ослаблены, своеобразна по ритму и темпу, голос то тихий, то резкий; когнитивные процессы и интеллект: в целом соответствуют норме. Прогноз: симптомы обычно сохраняются во взрослом возрасте в виде психопатии тормозимого круга.  

Аутизм как вариант психопатии тормозимого круга (в т.ч.  синдром Аспергера)  и психогенный аутизм самостоятельно не являются основанием  для определения  категории «ребенок-инвалид».

Резидуально-органический вариант аутизма у детей.

Критерии диагностики: последствия раннего органического поражения головного мозга, сочетается с проявлениями психоорганического синдрома, интеллектуальной недостаточности, судорожными расстройствами, задержкой речи. Аутистические расстройства проявляются чаще всего в рамках психопатоподобной симптоматики органического генеза, достигая   умеренной и выраженной степени.

При направлении на МСЭ  необходимы данные экспериментально-психологического обследования с оценкой состояния психических процессов (изменения по эндогенному типу, органическому типу),  оценка качества контакта, личности и  интеллекта по Векслеру. 
Клинико-экспертно-функциональный диагноз аутизма складывается из: а) нозологической принадлежности; б) основного синдрома (синдромов), ограничивающих жизнедеятельность, их стойкости и степени выраженности: собственно аутистический синдром, либо аутистический вариант психопатоподобных расстройств; синдромы «органического спектра»: психоорганический,  судорожные припадки и т.д.; синдром умственной отсталости различной степени выраженности; синдром речевых расстройств и т.д. Например: «Синдром раннего детского аутизма Каннера  со снижением интеллекта до степени выраженной дебильности и выраженными нарушениями экспрессивной речи.»

Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные и значительно выраженные  нарушения психических и речевых функций,  приводящие к  ограничению способностей к самообслуживанию,  общению, обучению, контролю за своим поведением, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка.

  Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл. 82
Таблица 82
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах 

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	7.1.2.1 В патопсихологическом синдроме на передний план выступают неврозоподобные расстройства, что проявляется в тормозимости, робости, пугливости, особенно при  изменении привычной обстановки и при новых социальных контактах. Социально-коммуникативные интеракции присутствуют. Речевые навыки  сформированы, используются в социально-коммуникативных контактах, в речи встречаются речевые «штампы» и стереотипы, но их количество незначительно, сформированы навыки самообслуживания. Сохраняется способность к обучению: обучается по массовой общеобразовательной программе в рамках Федеральных государственных образовательных стандартов, возможна необходимость индивидуального подхода. 

Наличие психопатологической симптоматике заметно не сказывается на поведении и адаптации (характеризуются менее глубоким аутистическим барьером, незначительной патологией в аффективной и сенсорной сферах). Имеющиеся проявления аутизма курабельны и поддаются медикаментозной и психолого-педагогической коррекции
	10-30

	7.1.2.2 В патопсихологическом синдроме доминирует выраженная психопатологическая симптоматика, сказывающаяся на поведении, затрудняющая адаптацию, характеризующаяся более сложными формами аффективной защиты, что проявляется в формировании патологических влечений, в компенсаторных фантазиях. Речь у детей данной группы более «штампованная», «стереотипная». Когнитивное функционирование, интеллектуальные и социально-коммуникативные интеракции умеренно нарушены/несформированы по сравнению с возрастной нормой. 

Обучение и получение образования возможно в рамках государственных образовательных стандартов в образовательных учреждениях общего назначения с использованием специальных методов обучения, специального режима обучения, в том числе часто при соблюдении индивидуального режима процесса обучения (обучения на дому) с применением при необходимости вспомогательных технических средств и технологий. Нуждаются в психолого-педагогической коррекции и психосоциальном сопровождении
	40-60

	7.1.2.3 Патопсихологический синдромом характеризуется выраженным проявлением замещения адекватного взаимодействия и восприятия окружающей действительности на специфические способы восприятия с выраженной тенденцией к изоляции. Выраженная психопатологическая симптоматика, сказывающаяся на поведении, выражено затрудняющая адаптацию, характеризующаяся выраженным снижением уровня целенаправленности психической деятельности и расстройствами поведения с тенденцией к формированию простейших стереотипных реакций и речевых штампов. При адекватной длительной коррекции дети могут освоить навыки самообслуживания и элементарного обучения, которое возможно только по программе  специального (коррекционно) образовательного учреждения, в виду их нуждаемости в постоянной психолого-педагогической коррекции и психосоциальном сопровождении. Когнитивное функционирование, интеллектуальные и социально-коммуникативные интеракции выражено нарушены/несформированы по сравнению с возрастной нормой
	70-80

	7.1.2.4 Патопсихологический синдром характеризуется  значительно выраженными, глубокими нарушениями социально-коммуникативного поведения и значительно выраженной психопатологической симптоматикой, обусловливающими вторичную интеллектуальную недостаточность в сочетании со специфическими поведенческими проявлениями в виде полной отрешенности от происходящего вокруг, при возможных частых проявлениях аутоагрессии, случаях самоповреждения, полевого характера поведения, мутизма, агрессивных поведенческих проявлений, отсутствии сформированных адаптивных форм взаимодействия (контактов) и восприятия окружающей действительности при отсутствии потребности в них. Самообслуживание не доступно, при значительно выраженных трудностях обучения, которое возможно лишь на уровне усвоения элементарных навыков и умений в привычной бытовой сфере. 

Значительно выраженное нарушение (несформированность) когнитивного функционирования и интеллекта на фоне некурабельного, тотального отсутствия социально-коммуникативных интеракций, в прогностическом отношении является крайне неблагоприятным и требует постоянного психосоциального сопровождения
	90-100


Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

 Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: симптоматическая терапия: назначение нейролептиков, антидепрессантов, корректоров поведения,  аналептиков и т.д.;  терапия «осложняющего фактора» (органического поражения головного мозга различного генеза) препаратами, улучшающими метаболические процессы коры головного мозга (ноотропы, сосудистые препараты) курсами по 4–8 недель в  возрастной дозировке. Санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний по назначению врачебной комиссии.
 Психолого-педагогическая реабилитация: проведение психолого-педагогической коррекции:  занятия по развитию коммуникативных и речевых навыков ребенка, навыков самообслуживания и т.д. с психологом, дефектологом, логопедом.

Социальная реабилитация: социально-психологическая реабилитация: психокоррекция, психотерапия (в т.ч. семейная) с целью сохранения жизненного стереотипа ребенка за счет формирования личностных компенсаторных механизмов; работа с родителями с целью коррекции их внутренней модели болезни ребенка и приведения её в соответствие с целями и задачами реабилитации и т.д.; другие мероприятия с учётом индивидуальной потребности ребенка.
 Технические средства реабилитации:  по показаниям.  
3.7. МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ  РАССТРОЙСТВАХ РАЗВИТИЯ РЕЧИ И ЯЗЫКА
Речь - это высшая психическая функция, свойственная только человеку. Расстройства развития речи и языка - рубрики МКБ-10: F70-72; F 80.0 - .1 - 80.2; F80.81; F81.1; F98.5-98.6; R47.0-47.1;  R49.0-49.1-49.2

Под нормой речи понимают общепринятые варианты употребления языка в процессе речевой деятельности.  Для нормальной речи и ее развития у ребенка необходимо:  нормальное строение и функция центральной нервной системы и речевых центров; нормальное состояние органов голосо- и речеобразования (гортань, глотка, полость рта, дыхательный аппарат и др.); нормальный слух, который необходим не только для восприятия и подражания речи окружающих, но и для контроля собственной речи.

Кратко можно выделить следующие виды речи: устная речь, среди которой выделяют сенсорную (импрессивную) речь, связанную с восприятием и пониманием речи и моторную (экспрессивная) речь, связанную с  произнесением звуков речи человеком; письменная речь, связанная с письмом и чтением. 

Различают следующие семантические  понятия в патологии речи: 

1. Общее недоразвитие речи (ОНР) — различные сложные речевые расстройства, при которых нарушается формирование всех компонентов речевой системы: звуковой стороны (фонетики) и смысловой стороны (лексики, грамматики) при нормальном слухе и интеллекте.

Степени выраженности общего недоразвития речи (табл. 83). 

1-й уровень ОНР: полное отсутствие речи или наличие лишь ее элементов (лепетные слова, звукоподражания, звукокомплексы) в возрасте, когда у нормально развивающихся детей речь  в основном сформирована. Понимание обращенной речи неполное. 

2-й уровень ОНР: искаженная фонетически и грамматически фраза, предложения простой конструкции из 2-4 слов. Понимание речи неполное. Полиморфное нарушение звукопроизношения, наличие большого количества (16-20) несформированных звуков.

 3-й уровень ОНР:  наличие сравнительно развернутой  фразовой речи с элементами лексико-грамматического и фонетико-фонематического недоразвития. Лексика  включает все части речи. Понимание обращенной речи  приближается к норме. Незначительное нарушение звукопроизношения. 

4-й уровень ОНР: развернутая фразовая речь с незначительными изменениями всех компонентов языка (лексика, фонетика, грамматика), которые чаще всего проявляются в процессе выполнения специальных заданий. Полное понимание обращенной речи.
  Таблица 83
Степени выраженности общего недоразвития речи и ориентировочные степени нарушения функций 
	Уровни общего недоразвития речи  
	Ориентировочная степень нарушения языковых и речевых функций

	ОНР 1 уровня
	выраженная

	ОНР 2 уровня
	умеренная

	ОНР 3 уровня
	незначительная

	ОНР 4 уровня
	незначительная


Примерные формулировки речевого диагноза при направлении на МСЭ: «Общее недоразвитие речи (I уровень). Моторная алалия (сенсорная алалия, сенсомоторная алалия)»;  «Общее недоразвитие речи (II уровень). Стертая псевдобульбарная дизартрия»; «Общее недоразвитие речи (III уровень). Выход из моторной алалии».  
2. Системное недоразвитие речи (СНР): речевые расстройства, при которых нарушается формирование всех компонентов речевой системы: звуковой стороны (фонетики) и смысловой стороны (лексики, грамматики)  у детей с умственной отсталостью и органическим поражением ЦНС (табл.84).
Таблица 84
Степени выраженности  системного недоразвития речи и ориентировочные степени нарушения функций 
	Степени  системного недоразвития речи
	Ориентировочная степень нарушения языковых и речевых функций

	СНР тяжелой степени 
	выраженная

	СНР средней степени 
	умеренная

	СНР легкой степени 
	незначительная


Примерные формулировки речевого диагноза при направлении на МСЭ:  «Системное недоразвитие речи средней степени при умственной отсталости. Стертая форма псевдобульбарной дизартрии. Сложная форма дисграфии (акустическая дисграфия, дисграфия на почве нарушения языкового анализа и синтеза)», «Системное недоразвитие речи легкой степени при умственной отсталости, Механическая дислалия. Аграмматическая дислексия и дисграфия.»
2. Задержка речевого развития – замедление  нормального темпа  речевого развития ребенка до 3-4 лет, когда отдельные психические (память, внимание, мышление)  и языковые функции, а также функция интеллекта  отстают в своём развитии от принятых психологических норм для данного возраста, однако интеллектуальная недостаточность при этом не достигает степени слабоумия  

3. Фонетико-фонематическое недоразвитие (ФФН) - к этой категории относятся  дети с нормальным физическим слухом и интеллектом, у которых нарушены произносительная сторона речи и фонематический слух, т.е. слух, позволяющий различать и узнавать фонемы (звуки) родного языка.

Примерные формулировки речевого диагноза при направлении на МСЭ: «Фонетико-фонематическое нарушение речи. Сенсорная функциональная дислалия. Дисграфия на основе нарушения фонемного распознавания», «Фонетико-фонематическое нарушение речи. Стертая псевдобульбарная дизартрия».
Основные речевые синдромы при фонетико-фонематическом недоразвитии речи: дислалия, дизартрия, ринолалия,  нарушения голоса; нарушения письменной речи. 

Степени выраженности фонетико-фонематического недоразвития речи: легкая степень:  недостаточное различение и узнавание только тех звуков, произношение которых нарушено; средняя степень: недостаточное различение значительного количества звуков из разных фонетических групп при относительно сформированном их произношении; глубокое фонематическое недоразвитие, когда ребенок практически не может выделить их из состава слов, определить последовательность звуков в слове.
4.Лексико-грамматическое недоразвитие речи (ЛГНР): ограниченный словарный запас, нарушение грамматического строя речи у детей с нормальным  звукопроизношением и относительно сохранными фонематическими процессами;

5. Распад речи - утрата имевшихся речевых навыков и коммуникативных умений вследствие локальных или диффузных поражений головного мозга.

Данные понятия являются логопедическими терминами и должны быть отражены в заключении логопеда при направлении на МСЭ (с указанием их степени выраженности). 

После трех - четырехлетнего возраста у ребенка необходимо определять конкретный вид речевого нарушения и структуру речевого дефекта. 

Все виды нарушений речи делятся на 2 основные группы: нарушения устной речи: нарушения фонационного (внешнего) оформления речи: афония (дисфония), брадилалия, тахилалия, заикание, дислалия, дизартрия, ринолалия; нарушения структурно-семантического (внутреннего) оформления речи: алалия, афазия; нарушения письменной речи:  дисграфия (аграфия), дислексия (алексия). 

Основными  речевыми синдромами являются: 

- моторная алалия -  недоразвитие экспрессивной речи, (затруднение овладения активным словарным запасом и грамматическим строем языка) при достаточно сохранном понимании речи, нормальном слухе и первично сохранном интеллекте. Причина моторной алалии - поражение центра Брока (корковый конец речедвигательного анализатора) и его проводящих путей;

- сенсорная алалия -  нарушение понимания речи и фонетической ее стороны вследствие нарушения работы центрального отдела  речеслухового анализатора и его проводящих путей (центра Вернике) при сохранном элементарном слухе;

- афазия - полная или частичная утрата речи, обусловленная локальным поражением речевых зон коры головного мозга в результате мозговых травм, нарушения мозгового кровообращения (инсульты), нейроинфекций, объемных образований и других заболеваний центральной нервной системы; до 3 лет диагноз «афазия» не выставляется; 

- заикание - нарушение темпо-ритмической организации речи, обусловленное судорожным состоянием мышц речевого аппарата (син.: логоневроз); 

- дислалия - нарушение звукопроизношения при нормальном слухе и сохранной иннервации речевого аппарата; 

- ринолалия - нарушения тембра голоса и звукопроизношения, обусловленные анатомо-физиологическими дефектами речевого аппарата и характеризующееся своеобразным сочетанием неправильной артикуляции звуков и голосовых расстройств;

- дизартрия - нарушение произносительной стороны речи, обусловленное органическим поражением центральной нервной системы и расстройствами иннервации речевого аппарата вследствие поражения корково-ядерных связей, периферических нервов, черепно-мозговых нервов (VII, IX, X, XII пары), мозжечка, подкорковых ядер.

Необходимые данные при  направления на МСЭ: при первичном обращении  желательны данные о постановке диагноза в условиях речевого стационара; при повторном обращении – данные об амбулаторном и стационарном лечении за истекший экспертный период, ЭПО с оценкой состояния психических процессов  и,  в случае необходимости – оценка  интеллекта по Векслеру, заключения специалистов: психиатр, педиатр, ортопед, невролог, окулист и т.д., развернутое заключение логопеда с указанием речевого статуса, диагноза, степени выраженности имеющихся нарушений, характеристика с места учебы, либо выписка  из центра реабилитации инвалидов (заключение дефектолога), при необходимости – заключение психолого-медико-педагогической комиссии  (выписка или протокол) с определением вида обучения, формы, режима и условий; инструментальные и лабораторные методы исследования (МРТ или КТ  головного мозга, нейросонография, УЗДГ сосудов головы и шеи, ЭЭГ и т.д.): необходимы при наличии сопутствующей или осложняющей составляющей. 

Клинико-экспертно-функциональный диагноз после проведенного осмотра и оценки клинико-экспертных документов складывается из: а) основной нозологии; б) основных дезадаптирующих  синдромов речевой патологии (расстройства устной и письменной речи), указания их стойкости   и степени выраженности; в) дополнительных синдромов неречевой патологии – синдрома дефицита внимания с гипрактивностью, психоорганического синдрома, астенического синдрома,  стато-динамических расстройств и т.д. Например: «Органическое поражение головного мозга перинатального генеза с  умеренным синдромом дефицита внимания, с умеренными нарушениями экспрессивной речи по типу псевдобульбарной дизартрии и умеренными нарушениями письменной речи по типу дисграфии и дислексии.» 
Экспертная оценка основных видов речевой патологии: степени выраженности нарушений языковых и речевых функций при различных речевых синдромах определяется степенью выраженности общего, системного и фонетико-фонематического нарушения речи.

Критерии инвалидности: стойкие умеренные, выраженные и значительно выраженные  нарушения языковых и речевых функций, приводящие к ограничению способностей к общению, обучению, определяющие необходимость социальной защиты ребёнка 

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма ребёнка в процентах
 представлена в табл.85.

Таблица 85
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количест-венная оценка (%)

	Раздел 6.2.2« Болезни нервной системы с нарушением познавательной деятельности, в том числе с нарушениями высших корковых функций, сопровождающимися симптомами и признаками, относящиеся к нарушениям речи и голосу (в виде афазии, апраксии, агнозии)»
	

	6.2.2.1 Незначительные нарушения (легкая остаточная афазия)
	10-30

	6.2.2.2 Умеренные нарушения (умеренная  афазия с умеренными  коммуникативными нарушениями)
	40-60



	6.2.2.3 Выраженные нарушения (выраженная афазия с выраженными коммуникативными нарушениями)
	70-80


Домены по МКФ: нарушение функций:  b 167 умственные функции речи, b 310 функции голоса, b 320 функции артикуляции, b 330 функции беглости и ритма речи, нарушение структур:  

  Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида. Медицинская реабилитация: реконструктивная хирургия – по показаниям;  восстановительная терапия: медикаментозная терапия основного заболевания: патогенетическая и симптоматическая - препараты, улучшающие метаболические процессы коры головного мозга (ноотропы, сосудистые препараты, витаминотерапия) курсами по 4–8 недель в  возрастной дозировке, корректоры поведения и т.д.); физиотерапевтическое лечение, лечебная физкультура, массаж (в т.ч. зондовый логопедический); иглорефлексотерапия; бальнеотерапия и т.д. Санаторно-курортное лечение при отсутствии противопоказаний.
3.8 МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ  БОЛЕЗНЯХ УХА 
Тугоухостью называется стойкое снижение слуха различной степени выраженности, при котором возможно разборчивое восприятие речи. Глухоту рассматривают как полное отсутствие слуха или такое его стойкое снижение, при котором невозможно разборчивое восприятие речи.

Код по МКБ: Н60,H90.0-90.8.

Классифицируют нарушения слуха:  а) по типу, выделяя кондуктивный (связанный с нарушением функции механического звукопроводения в наружном, среднем и внутреннем ухе; перцептивный (связанный с нарушением восприятия звуков рецепторными клетками кортиева органа и патологией всего слухового сенсорного тракта, поэтому правильнее называть ее нейросенсорной тугоухостью); смешанный (представляет собой переходную стадию к нейросенсорной тугоухости, когда имеются изменения гидродинамики ушной лимфы и повышение ее давления) типы.
б) по причинам возникновения тугоухости или глухоты: наследственная, встречается гораздо реже, признаками ее являются двухстороннее поражение звуковосприятия, вовлечение в процесс спирального органа, отсутствие вестибулярных расстройств, нейросенсорная по характеристике, не прогрессирующая, данные пороки развития могут касаться только слухового анализатора или же одновременно и других органов и систем, а также сопровождаться нарушениями в психическом развитии ребенка; врожденная, возникает в результате  воздействия какого-либо патологического фактора на орган слуха во внутриутробном периоде его развития, особенно опасны воздействия вредных факторов в первые 3-4 месяца беременности, когда происходит внутриутробная закладка органа слуха, проявляется как в виде нарушения звукопроведения, так и нарушения звуковосприятия. В большинстве случаев изменения носят характер нейросенсорной тугоухости, и только 7% наблюдений указывает на наличие тугоухости проведения звуков (при пороках развития наружного и среднего уха); приобретенная, может быть различной степени и типа (звукопроводящая звуковоспринимающая, смешанная), более чем у 30% детей патология обнаруживается  в возрасте до 3 лет.

в) по степени снижения слуха: различают тугоухость от I до IV степени, глухоту (табл.86).
Таблица 86
Международная классификация тугоухости (ВОЗ, 1997)

	Степень снижения слуха
	I степень
	II степень
	III степень
	IV степень
	Глухота

	Среднее значение порогов слышимости на речевых частотах, дБ
	26 - 40
	41 - 55
	56 - 70
	71 - 90
	91 и выше


Стандарт обследования детей и сроки  направлении  на МСЭ:

При выявлении наследственной или врожденной формы ребенок направляется на МСЭ с момента постановки диагноза для раннего начала реабилитационных мероприятий,  дети с приобретенной формой тугоухости или глухоты - при наличии стойких от умеренных до выраженных нарушениях функции слуха.

Диагностический минимум при направлении на МСЭ: заключение педиатра, невролога, лор-врача, заключение сурдолога, логопеда, данные аудиометрии, при наследственных формах- заключение генетика. При необходимости углубленного обследования используются данные электрофизиологических и других специальных морфофункциональных методов исследования (аудиоимпедансометрия, отоакустическая эмиссия, вызванные слуховые потенциалы).
Критерии инвалидности: стойкие нарушения сенсорной функции (функции слуха) от умеренной до значительно выраженной степени (иногда могут сопровождаться нарушением языковых и речевых функций, нарушением психических функций), приводящие к  ограничениям способности 1-2 степеней к ориентации, способности к общению, способности к обучению, в некоторых случаях- способности к трудовой деятельности, нуждаемость в мерах социальной защиты, включая реабилитацию.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.87.

Таблица 87
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах

	Клинико-функциональная характеристика основных стойких нарушений функций организма
	Количественная оценка (%)

	9.1 Раздел «Потеря слуха (глухота), тугоухость, обусловленные болезнями уха и сосцевидного отростка и другими причинами (заболеваниями, травмами, дефектами), кроме профессиональных»
	

	9.1.1 Врожденная или приобретенная в детстве до 7 лет глухота или граничащая с глухотой тугоухость с речевыми нарушениями (тяжелое нарушение овладения речью, как правило, на всю жизнь)
	60

	9.1.2 Приобретенная позже (от 8 до 18 лет) глухота с тяжелыми речевыми нарушениями (тяжелая для понимания громкая речь, незначительный словарный запас) 
	60

	9.1.3 Тугоухость I-IV степени, односторонняя 
	10

	9.1.4 Тугоухость I-II степени, двусторонняя 

	10-30

	9.1.5 Тугоухость III степени, двусторонняя
	40

	9.1.6 Тугоухость IV степени, двусторонняя
	50

	9.1.7  Глухота двусторонняя
	60

	9.1.8 Глухонемота, сопровождающаяся психическими нарушениями
	70


Нарушения слуховой функции организма расцениваются от незначительной до  выраженной, исходя из клинико-функциональной характеристики выраженной в процентах. Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций основывается преимущественно на оценке характера и степени выраженности нарушения функции слуха (степени тугоухости), лучше слышащего (единственного) уха (по международной классификации тугоухости). Учитываются также и другие факторы патологического процесса: форма и стадия течения заболевания, время наступления слухового дефекта, степень адаптивности к нему, вид и особенности осложнений, сочетание с нарушением речи и психических функций и другие.
При этом оцениваются максимально выраженные нарушения сенсорной функции и наличие (отсутствие) влияния всех других имеющихся стойких нарушений на максимально выраженное нарушение функции организма ребенка (…+10%).

Как правило, нарушения слуха у ребенка разной степени выраженности приводят к следующим основным ограничениям жизнедеятельности: ограничению способности к ориентации: 1 степени при способности к ориентации только в привычной ситуации самостоятельно и (или) с помощью вспомогательных технических средств и 2 степени при способности к ориентации с регулярной частичной помощью других лиц с использованием при необходимости вспомогательных технических средств; ограничению способности к  общению: 1 степени при способности к общению со снижением темпа и объема получения и передачи информации, использование при необходимости вспомогательных технических средств помощи, при изолированном поражении органа слуха - способность к общению с использованием невербальных способов общения и услуг по сурдопереводу и 2 степени при способности к общению при регулярной частичной помощи других лиц с использованием при необходимости вспомогательных технических средств; общение оценивается при использовании ребенком слухового аппарата; ограничение способности к обучению:1 степени при способность к обучению и получению образования в рамках федеральных государственных образовательных стандартов (ФГОС) в образовательных и иных организациях с созданием специальных условий (при необходимости) для получения образования, в том числе обучение с применением (при необходимости) специальных вспомогательных технических средств (слуховых аппаратов, кохлеарных имплантов), определяемая с учетом заключения психолого-медико-педагогической комиссии и 2 степени при способности к обучению и получению образования в рамках ФГОС в образовательных и иных организациях с созданием специальных условий для получения образования только по адаптированным образовательным программам и адаптированным (основным) образовательным программам при необходимости обучение на дому и/или с использованием дистанционных технологий с применением (при необходимости) специальных вспомогательных технических средств, определяемая с учетом заключения психолого-медико-педагогической комиссии с возможным использованием слухового аппарата при эффективном слухопротезировании и возможностью вербального или невербального контакта с педагогическим персоналом, или с привлечением сурдопереводчика, и наблюдается у больных со значительно выраженным снижением слуха на оба уха с отсутствием речевых нарушений или в сочетании с нарушением речи от умеренной степени до полного ее отсутствия,  в том числе при двусторонней глухоте и при глухонемоте.

Кодировка функционирования по МКФ: нарушение  функции слуха b230;  нарушение структур: s240 структура наружного уха, s250 структура среднего уха, s260 структура внутреннего уха

Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.
Медицинская реабилитация: восстановительная терапия: фармакотерапия, включая сосудорасширяющие и рассасывающие средства, витамины, курсы восстановительной терапии речи (слухоречевой реабилитации) в условиях речевого отделения стационара. Реконструктивная хирургия: по показаниям. Протезирование: слухопротезирование, основным критерием оценки потребности в которой является возможность восприятия разговорной речи; одним из наиболее эффективных методов является слухоэндопротезирование (кохлеарная имплантация). Санаторно-курортное лечение показано как этап восстановительного лечения. Динамическое наблюдение лор-врача, сурдолога, невролога, педиатра.

Психолого-педагогическая реабилитация:

– рекомендуется обучение и получение образования в соответствии со степенью ограничения в обучении с созданием специальных условий для получения образования, применением  специальных вспомогательных технических средств (слуховых аппаратов, кохлеарных имплантов), поддержкой тьютеров и др. (при 1 степени) и  созданием специальных условий для получения образования только по адаптированным образовательным программам и адаптированным (основным) образовательным программам с применением специальных вспомогательных технических средств и др. 

– при проведении профориентационной работы и подборе профессий для профессионального обучения и дальнейшего трудоустройства учитывают противопоказанные и доступные условия и факторы труда;

– при необходимости рекомендуется проведение психолого-педагогической коррекции.

Мероприятия социальной реабилитации

–  социально-средовая реабилитация, ребенок может нуждаться в обучение его и членов его семьи пользованию техническими средствами реабилитации, обучению социальному общению, обучение социальным навыкам, в том числе по ведению хозяйства,  в адаптации жилья к потребностям  ребенка (установка сигнализаторов, FM-петли и др.); 

– социально-педагогическая реабилитация методами сурдопедагогики;

– социально-психологическая реабилитация ребенка и членов его семьи;

– социально-бытовая адаптация направлена на обучение ребенка-инвалида и членов его семьи навыкам личной гигиены, самообслуживания, передвижения, общения и др., в том числе с помощью технических средств реабилитации;

– физкультурно-оздоровительные мероприятия и спорт; дети с патологией слуха относятся к приоритетным категориям для занятий адаптивной физической культурой и спортом; включая паралимпийское движение России, сурдлимпийское движение России; для участия в Сурдлимпийских играх принимаются спортсмены с III-IVст. тугоухости, глухотой с потерей слуха не менее 55 дБ, использование слуховых аппаратов и кохлеарных имплантов разрешается, звуковые сигналы не используются, вместо них применяются зрительные; в физкультурно-оздоровительных мероприятиях дети участвуют без ограничений.
Технические средства реабилитации и услуги (с учетом медицинских показаний и противопоказаний):

 – кохлеарный имплант;

– сигнализаторы звука световые и вибрационные; 

– слуховой аппарат 

– вкладыш ушной индивидуального изготовления (для слухового аппарата) 

– телевизор с телетекстом для приема  программ со скрытыми субтитрами с диагональю 54-66 см

– телефонное устройство с текстовым выходом

– технические средства по ГОСТ Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий, исполнителем в ИПР ребенка-инвалида указывается «сам инвалид» или законный представитель): средства для перцептуальной тренировки, средства обучения коммуникационным навыкам (способности общаться), средства для тренировки голоса и речи ( в том числе слухоречевые тренажеры), индукционно-петлевые устройства и др.

– услуги по сурдопереводу.

3.9. МЕДИКО-СОЦИАЛЬНАЯ ЭКСПЕРТИЗА И РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ ПРИ ПАТОЛОГИИ ОРГАНА ЗРЕНИЯ

Понижение зрения у ребенка, вызванное патологией глаз, влечет за собой нарушение зрительного восприятия, различительной способности,  детального зрения, что приводит к ограничению ориентации, общения, обучения, а в тяжелых случаях в сочетании с задержкой развития,  самообслуживания и самостоятельного передвижения.

В возрасте от 0 до 3 лет тяжесть нарушения зрительной функции, состояние органа зрения и клинический прогноз будут определяться суммой объективных и субъективных признаков патологического процесса и коррелирующими с ними возможными изменениями зрительных функций с учетом формирования  детского зрительного восприятия в различные периоды жизни. Основными признаками, позволяющими судить о наличии у ребенка  инвалидизирующей патологии, в указанных возрастных периодах являются: глубокое нарушение зрительных  функций, которое выявляется по отсутствию прямой и содружественной реакции зрачка на свет, а также отсутствию условного рефлекса смыкания век на приближение к глазу яркого предмета; видимые  органические нарушения тканей глазного яблока (например: колобома сосудистой или сетчатой оболочек глаза); одноглазие  Данные симптомы  будут  проявляться на фоне характерных для этого возраста  поведенческих реакций, т.е. субъективных признаков:  

· 0-3 месяцев: ребенок не фиксирует взглядом близлежащие предметы, отсутствует "комплекс оживления"  при появлении матери;  

· 4-6 месяцев:  при случайном касании предметов возникает реакция отталкивания, на шум реагирует торможением,  удивлением, не играет с игрушками и своими руками, характерна низкая общая активность и подвижность;  

· 6-18 месяцев: отстают в развитии движений от сверстников (позже начинают хватать игрушки, вставать, ползать, ходить и т.д.), появляется стереотипия в движениях   (трение глаз, ритмические движения  головой); с игрушкой производят неспецифические  действия: вертят, подносят к лицу и др.; 

· 1,5 - 3-х лет: речь формальная, мимика бедная; в игре отсутствует воображаемая ситуация, с игрушкой выполняют только простые действия, не могут выполнить элементарных  действий по самообслуживанию (одеться, есть из ложки, пользоваться горшком и т.д.); малоподвижны,  не ориентируются в большом и малом пространстве, ходят с вытянутыми вперед руками, заваливаясь на пятки и натыкаясь на предметы, походка неуверенная, движения неловкие.              

С 3-х лет уже можно количественно определить основные зрительные нарушения такие как: остроту, поле зрения и зрительную работоспособность. Однако электрофизиологические характеристики достоверно определить трудно, так как длительная концентрация внимания, необходимая для выполнения методик, в этом возрасте отсутствует.

Начиная с  7 лет возраста и особенно после 12 лет при нормальном развитии ребенка появляется возможность количественно определить все нарушения зрительной функции.

Ретинопатия недоношенных (H 35.1)

Ретинопати́я недоно́шенных (ретролентальная фиброплазия) – тяжёлое заболевание глаз, занимающее одно из первых мест по развитию слепоты и слабовидения у детей, которое развивается преимущественно у глубоко недоношенных детей, сопровождающееся изменениями в сетчатке и стекловидном теле.

Чем раньше родился ребёнок, тем меньше площадь сетчатки, покрытая сосудами, при офтальмологическом осмотре выявляются более обширные зоны без сосудов или аваскулярные зоны, так как нарушается нормальное образование сосудов сетчатки (которое завершается к 40 неделе внутриутробного развития, то есть к моменту рождения доношенного ребёнка).

Наблюдается 3 периода течения ретинопатии недоношенных: острый  (до 6-месячного возраста), включающий изменения сосудов сетчатки (изменение артерий, расширение вен, извитость сосудов, помутнение стекловидного тела, кровоизлияния в стекловидном теле, формирование тракционной отслойки сетчатки, реже отрывов и разрывов сетчатки (регматогенная отслойка сетчатки) или их сочетания; период регрессии (от 6-месячного возраста до 1 года), возможен на ранних стадиях активного периода до изменений в стекловидном теле; рубцовый период (после 1 года жизни), который может сопровождаться формированием миопии средней и высокой степени, разрывами и отслойкой сетчатки, развитием помутнений хрусталика, повышением внутриглазного давления, уменьшением глазных яблок (субатрофией).

Рубцовый период, чаще всего приводящий к стойким выраженным нарушениям зрительных функций. Выделяют стадии рубцового периоды, которые соответствуют степени тяжести осложнений: 1 стадия - витреоретинопатия, при которой определяются при офтальмоскопии неравномерные пигментные скопления, увеличенная извитость ретинальных сосудов, периферические витреоретинальные мембраны, миопия средней и высокой степени, острота зрения с максимально переносимой степенью коррекцией 0,6-1,0; 2 стадия - нейровитреоретинопатия, при офтальмоскопии определяется вытянутость ДЗН, ориентированность ретинального сосудистого пучка в темпоральную сторону, гетеротопия макулы, атрофические очаги, преретинальная тяжистость СТ, ОСТ, острота зрения с максимально переносимой степенью коррекцией 0,5-1,0; 3 стадия - тракционнаявитреоретинапатия с деформацией и складками сетчатки, конгломераты фиброзной полиморфной ткани, серповидная складка сетчатки, тракционные разрывы сетчатки, острота зрения с коррекцией 0,1-0,03; 4 стадия - витреоретинальный тракционный синдром с частичной отслойкой сетчатки: деформация передней камеры, катаракты, вторичная глаукома, микрофтальм, субатрофия глазного яблока, острота зрения с коррекцией 0,02- движение руки у лица; 5 стадия – массивная витроеоретинальная фиброплазия с тотальной OR, коллапсом стекловидного тела, выраженные изменения тканей глаза дистрофического характера, острота зрения-светоощущение или полная слепота.

         Глазным изменениям могут сопутствовать микроцефалия, гидроцефалия, гипоплазия тканей полушарий, мозжечка, которые приводя
т к умственной отсталости.

         Особенности МСЭ при ретинопатии недоношенных заключается в тщательном изучении зрительной  функции, которое затруднено тем, что пациенты находятся в возрасте до 3 лет и требуют специальных методов обследования, некоторые из которых проводятся под наркозом в условиях стационара. При выраженных изменениях органа зрения, которые характерны для 3,4,5 стадий рубцового периода  ребенок направляется на МСЭ.  

Заболевания хрусталика (H-26).

В патологии хрусталика у детей основное значение имеют его помутнения и изменения положения. Катарактой называется всякое нарушение прозрачности хрусталика, имеющие  разные причины, расположение в линзе и выраженность. Высока распространенностью этой патологии и удельный вес их среди причин инвалидности вследствие заболеваний органа зрения. Так, несмотря на несомненные достижения в микрохирургии катаракт, инвалидность вследствие этого заболевания занимает 4-5 ранговое место среди прочих причин инвалидности при офтальмопатологии у детей.

Основными формами патологии,  приводящими  к инвалидности,   являются: врожденная катаракта, травматическая и осложненная катаракта. 

Врожденные катаракты в большинстве случаев не прогрессируют, имеют вид ограниченных или очаговых помутнений с характерной локализацией помутнения в области эмбрионального ядра. Среди других видов, врожденные катаракты отличаются своей частотой (4-10%), двусторонним поражением, разнообразием проявлений. Некоторые комбинируются с другими пороками развития глаза, передаются по наследству, нередко имеют семейный характер. В этиологии всех врожденных катаракт придают значение нарушениям обмена веществ у матери в период беременности, внутриутробным воспалениям сосудистого тракта у плода на почве токсоплазмоза, вирусных инфекцией (краснуха и реже грипп, ветряная оспа, свинка, herpes zoster и др.).

Врожденные катаракты по своим клиническим проявлениям весьма разнообразны, причем большая часть из них носит наследственный характер. Степень помутнения линзы может колебаться от нежных, видимых только биомикроскопически изменений хрусталика, почти не влияющих на зрительные функции до полного его помутнения, приводящего к практической слепоте с первых месяцев жизни ребенка. Мягкие и слоистые катаракты характеризуются, как правило, повреждением значительной зоны хрусталиковой линзы. Эти виды врожденных катаракт вследствие массивности изменений приводят к резкому снижению зрения в раннем детстве, обусловливая стойкое слабовиденье. Двусторонний характер этих нарушений усугубляет состояние больных. Даже в случаях оперативного вмешательства, которое обыкновенно осуществляется в раннем детстве, зрение нередко остается низким в течение всей жизни.  

Одной из особенностей врожденных катаракт является частая комплексность поражения различных структур органа зрения, сочетание катаракты с косоглазием, нистагмом, аномалией рефракции, врожденной колобомой радужной и сосудистой оболочек, микрофтальмом, микрокорнеа и т.д. Помутнение хрусталиковой линзы в указанных случаях служит лишь одним из проявлений общей врожденной аномалии развития органа зрения, которое следует принимать во внимание при оценке состояния жизнедеятельности ребенка. 

Для медико-социальной экспертизы наиболее важной чертой контингента лиц с врожденными катарактами является сочетанность поражения органа зре​ния с изменениями других функциональных систем организма, главным обра​зом, центральной нервной системы. Обычно имеющиеся у них заболевания нервно-психической сферы (олигофрения, болезнь Дауна, гидроцефа​лия, эпилепсия и др.) следует рассматривать как единый комплекс в совокупности с врожденной патологией органа зрения, обусловленный внутриутробным органическим поражением мозга.

Травматическая катаракта одно из наиболее частых последствий повреждения органа зрения у детей. Травма глаза в 30,6% случаев сопровождается повреждением хрусталика, в результате которого наступает стойкое нарушение трудоспособности. Виды изменения хрусталика довольно многообразны и в основном зависят от характера травмы: в 58% случаев развивается тотальное помутнение хрусталика, в 42% - частичное. Особенно тяжелые повреждения отмечаются при проникающих травмах, когда в полость глаза попадает инородное тело. По характеру течения травматические катаракты могут быть стационарными и прогрессирующими. При некоторых формах повреждений, например при контузии, помутнения хрусталика нередко возникают в поздние сроки, иногда через несколько лет после травмы.

 Понятие осложненной катаракты объединяет большую группу помутнений хрусталика, вызванных различными причинами, в частности общим страданием организма (диабет, микседема, анемия, инфекция,  нарушение водно-солевого обмена и др.), заболеваниями органа зрения (миопия, увеит, дистрофия сетчатки, глаукома и др.), некоторыми повреждающими факторами экзогенного характера (травма, контузия и др.). Однако не все формы осложненных катаракт одинаково часто приводят к инвалидности, так как каждой из них присущи свои закономерности развития и клинические особенности. В зависимости от этиопатогенетических факторов, вызывающих помутнение хрусталика, выявляется различие в характере и локализации помутнений, течения  операционного и послеоперационного периодов, а также в возможности полной или частичной медицинской реабилитации.

Сроки развития осложненных катаракт различны. Катаракты, возникающие на фоне миопии, пигментной дистрофии сетчатки и некоторых других заболеваний глаз, созревают очень медленно (до 10 лет и более), при диабете помутнение хрусталика происходит гораздо быстрее. Основной чертой осложненных катаракт является их частая сочетанность с изменениями других структур глаза, преимущественно тканей глазного дна.  

При определении состояния жизнедеятельности детей с катарактой следует учитывать следующие социальные и клинические факторы: а)  вид катаракты, причины ее возникновения, степень помутнения хрусталика; б) состояние  других структур глазного яблока; в) зрительные функции, главным образом, остроту  и поле зрения, внутриглазное  давление, зрительную работоспособность; г) при необходимости – результаты электрофизиологического обследования (электроретинография, определение порога чувствительности и лабильности зрительного нерва); д) особенности катарактального процесса, время наступления, сроки и темпы развития слепоты; е) при осложненных катарактах - данные о характере и прогнозе основного заболевания; ж) результаты обследования больного терапевтом, неврологом, а в случаях  врожденных катаракт-психиатром (данные гносеологического анамнеза); з)возраст и образование.

Вопрос о степени нарушения функции и категорий ограничения жизнедеятельности ребенка с катарактой, подлежащих хирургическому лечению, целесообразно решать после осуществления оперативного вмешательства-экстракции катаракты, если к проведению ее не имеется противопоказаний со стороны других структур глаза или общего состояния организма, а также, если операция не противоречит желанию родителей ребенка.

Афакия – состояние, при котором в глазном яблоке отсутствует хрусталик. Основные  принципы клинико-экспертного подхода при различных формах афакии у детей имеют свои отличия. Так, врожденная катаракта  является одним из проявлений врожденного, генетически обусловленного поражения центральной нервной системы и других функциональных систем организма. Обследование детей с афакией после удаления врожденной катаракты в большинстве случаев свидетельствует о наличии у них нервно-психических заболеваний (олигофрения, эпилепсия  и др.), а также врожденных дефектов органа зрения (нистагм, микрофтальм, косоглазие, врожденная колобома радужной и сосудистой оболочек и др.). Значительной части таких больных хирургическое лечение проводится в  возрасте 8-15 лет. Послеоперационный период характеризуется частыми осложнениями (вторичная катаракта, деструкция стекловидного тела и др.).

Низкие зрительные функции у больных, видимо, объясняются  наличием ранее возникшей амблиопии.

Функциональные и органические изменения зрительно-нервного аппарата, а нередко и последствия послеоперационных осложнений определяют в большинстве случаев низкие зрительные функции и инвалидизацию лиц с афакией после удаления врожденных катаракт.

При решении вопросов медико-социальной экспертизы и определении путей реабилитации данного контингента больных необходимо учитывать следующие их особенности: врожденный характер патологии; поражение обоих глаз; сочетание афакии с иными видами врожденных нарушений органа зрения; сочетание изменений глаз с различными формами врожденной неполноценности других функциональных систем организма; многократность, трудность оперативного вмешательства и сравнительно большой процент ранних и поздних послеоперационных осложнений; частую неполноценность зрительных функций после удаления врожденной катаракты; формирование с рождения стереотипа слабовидящего или слепого; развитие адаптационных механизмов, позволяющих, по возможности, компенсировать имеющийся зрительный дефект.

Для больных с афакией после экстракции травматических катаракт характерны следующие особенности, которые должны учитываться в практике МСЭ: травма встречается преимущественно у детей в любом возрастном периоде; поражение носит обычно односторонний характер; тяжесть патологии определяется видом травмы и степенью  повреждения различных отделов глаза (тяжелые проникающие ранения глазного яблока, особенно сопровождающиеся внедрением инородного тела, вызывают, помимо травматических катаракт, изменения в стекловидном теле и в структуре глазного дна, что обусловливает резкое снижение зрительных функций).

У больных с афакией после удаления катаракты любого вида благодаря успехам офтальмохирургии и современным методам коррекции в большинстве случаев восстанавливается высокая острота зрения. Однако некоторые из них могут стать инвалидами вследствие неполного восстановления других функций органа зрения.                                    Темновая адаптация резко замедляется во всех случаях некоррегированной афакии. Любые средства коррекции значительно повышают адаптационную способность афакичных глаз, причем больший эффект дают очки и контактные линзы. Поле зрения у больных с афакией суживается незначительно, все виды корригирующих линз вызывают ухудшение функции периферического зрения. Изменение поля зрения при коррекции афакии очками имеет место в 100% случаев и носит выраженный характер, проявляясь как в сужении периферических границ, так и в появлении функциональных парацентральных скотом. Полностью  бинокулярные функции зрительного анализатора, хроматическое и ахроматическое зрение стабилизируется не ранее чем через 6-8 месяцев со времени операции. 
Клинико-экспертные особенности детей с артифакией определяются в основном состоянием зрительной функцией. Так, острота зрения после имплантации искусственной интраокулярной оптической линзы (ИОЛ) восстанавливается в большинстве случаев  после исчезновения  реактивных послеоперационных изменений, которые заканчивается примерно к концу 2-3 месяца после операции. 

Низкая острота зрения у этой категории лиц может быть обусловлена: состоянием преломляющих сред глаза (отек и дистрофия роговицы, роговичный астигматизм, образование  зрачковой пленки, помутнение стекловидного тела); изменениями со стороны глазного дна, не выявленными до операции или развившимися в результате операции (макулодистрофия, синдром Ирвина, атрофия зрительного нерва, хориоретинит, отслойка сетчатки); неточным подбором преломляющей силы ИОЛ, в связи,  с чем требуется дополнительная очковая коррекция; амблиопией.

При экспертном освидетельствовании во всех случаях должна быть выявлена причина низкой остроты зрения. Периферические границы поля зрения при артифакии, как правило, не нарушается. Цветовое зрение при артифакии восстанавливается полностью. Темновая адаптация может быть нарушена, причем степень ее нарушения зависит от функции и ширины зрачка. Восстановленные зрительные функции, как правило, являются стабильными, если не возникают осложнения в отдаленные  сроки после операции. 

Учитывается возможность возникновения таких осложнений как развитие дистрофии роговицы, что чаще наблюдается в течение первого года после операции. Экссудативная зрачковая пленка развивается после выраженной экссудативной реакции в послеоперационном периоде, в основном, в первые 2 мес. после операции. Как осложнение возможна отслойка сетчатки. Причина  ее развития в ранние сроки после операции связана с выпадением стекловидного тела во время операции, в отдаленные сроки- с травмой, подъемом тяжести, вибрацией при наличии факторов риска. Макулярная дистрофия чаще наблюдается, когда операция протекала  с выпадением стекловидного тела. Прогноз в таких случаях всегда серьезный, и это необходимо учитывать при экспертизе трудоспособности;

Вторичная катаракта возникает после экстракапсулярной экстракции катаракты, как правило, в течение первых 12 месяцев после операции. Возможно как оперативное, так и консервативное лечение в результате, которого возможно восстановление зрительных функций.

Необходимыми обследованиями при направлении на МСЭ являются: осмотр офтальмолога (все имеющиеся данные обследований и выписки из офтальмологических стационаров, где проходил лечение пациент); осмотр педиатра ; осмотр невролога; осмотр хирурга, общее клиническое обследование (анализ крови, мочи и др.); заключения других специалистов при необходимости.

Количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций глаза и его придаточного аппарата, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами, при осуществлении медико-социальной экспертизы основывается на характере и степени выраженности нарушения зрительных функций, основные из которых: острота зрения в условных единицах (ед.)  и поле зрения в градусах (°). Состояние зрительных функций определяется с учетом ранжирования их показателей, содержащихся в МКБ X пересмотра. Степень нарушения зрительного анализатора оценивается по состоянию функции лучше видящего (или единственного) глаза с оптимальной коррекцией. При необходимости углубленного обследования используются  данные электрофизиологических и других специальных морфофункциональных методов исследования (определение ретинальной остроты зрения, вызванных зрительных потенциалов). Учитываются также другие факторы патологического процесса: форма и стадия течения, активность процесса, время наступления зрительного дефекта, степень адаптивности к нему, вид и особенности коррекции (очковая, контактная, интраокулярная).

Критерии инвалидности: стойкие нарушения сенсорной функции (функции зрения) от умеренной до значительно выраженной степени, приводящие к  ограничениям способности к самообслуживанию, к передвижению, к ориентации, способности к общению, способности к обучению, способности к трудовой деятельности, нуждаемость в мерах социальной защиты, включая реабилитацию.

Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах представлена в табл.88.

Таблица 88
Количественная система оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах
	Клинико-функциональная характеристика стойких нарушений функций органа зрения и его придаточного аппарата
	Количест-венная оценка (%)

	Раздел 8.1 «Острота зрения»
	

	8.1.1 Острота зрения (лучше видящим глазом с коррекцией) › 0,3
	10-30

	8.1.2 Острота зрения (лучше видящим глазом с коррекцией) более 0,1 до 0,3
	40-60

	8.1.3 Острота зрения (лучше видящим глазом с коррекцией) 0,1 до 0,05
	70-80

	8.1.4 Острота зрения (лучше видящим глазом с коррекцией) 0 до 0,05
	90

	Раздел 8.2 «Сужение полей зрения (периферическое по радиусу от точки фиксации)»
	

	8.2.1 Всестороннее сужение поля зрения одного глаза при нормальном поле зрения другого глаза равно или менее 20°, но шире 10°
	10

	8.2.2 Концентрическое сужение поле зрения одного глаза при нормальном поле зрения другого глаза
	20

	8.2.3 Концентрическое сужение бинокулярно норма или сужено до 40 °

	10

	8.2.4 Концентрическое сужение поля зрения обоих глаз менее 40°, но шире 20° 
	40

	8.2.5 Концентрическое сужение поля зрения обоих глаз равно или менее 20°, но шире 10°
	70-80

	8.2.6 Концентрическое сужение поля зрения обоих глаз 10-0 °.
	90

	8.2.7 Концентрическое сужение поля зрения при отсутствии другого глаза норма или сужено до 40 °
	40

	8.2.8 Концентрическое сужение поля зрения при отсутствии другого глаза менее 40°,но шире 20°
	60

	8.2.9 Концентрическое сужение при отсутствии другого глаза равно или менее 20°,но шире 10°
	80

	8.2.10 Концентрическое сужение поля зрения при отсутствии другого глаза до 10-0°
	90

	Раздел 8.3  «Скотомы в центральном поле зрения (град.)»
	

	8.3.1 Единичные относительные скотомы
	40

	8.3.2 Единичные абсолютные скотомы 
	70

	8.3.3 Множественные абсолютные несливные скотомы
	70

	8.3.4 Центральные абсолютные скотомы 10 градусов и более
	90

	8.3.5 Парацентральные абсолютные сливные скотомы 
	90


Нарушения зрительных функций расцениваются от умеренных до  значительно выраженных, исходя из суммарной оценки степени нарушения здоровья в процентах (до 100 %). При этом оцениваются максимально выраженные нарушения зрительных функций, и сопутствующие заболевания других органов и систем организма, влияющих на состояние жизнедеятельности (10 %). 

При наличии у ребенка, например, врожденной катаракты при определении степени выраженности ограничения жизнедеятельности необходимо учитывать степень выраженности помутнений в хрусталике, локализацию помутнений, скорость прогрессирования, степень выраженности нарушения зрительной функции, нарушения функции кровообращения и дыхания и других органов и систем организма.

 Кодировка  по МКФ: нарушаются функции организма b2100-функция остроты зрения,21000,21001- 09; b2101- функции полей зрения;  b2102-качество зрения 21020-023; b21028 качество зрения, другое уточненные;  b21029 качество зрения, другое не уточненные;  b215- функции структур примыкающих к глазу (b2150-59); b220 ощущения, связанные с глазом и примыкающими к нему структурами;  b229- зрение и связанные с ним функции, другие уточненные и не уточненные; нарушение структур s210-структура глазницы; s230-структуры окружающие глаз.
Рекомендации по реабилитации в ИПР ребенка-инвалида.

Медицинская реабилитация. Восстановительная терапия (с первого года жизни до окончания роста ребенка):медикаментозная терапия, массаж общий; лечебная физкультура, логопедическая помощь при необходимости. Реконструктивная хирургия: при необходимости имплантация искусственного хрусталика, с учетом возраста ребенка и размеров его глазного яблока. Санаторно-курортное лечение показано детям как этап восстановительного лечения. Протезирование: протезирование глазного яблока индивидуальными глазными протезами, не реже одного раза в год, в связи с ростом и формированием костей черепа (глазницы). Динамическое наблюдение врача офтальмолога детской поликлиники 1раз в 6 мес. до окончания роста; офтальмохирурга - по мере необходимости.  

Психолого-педагогическая реабилитация: получение дошкольного воспитания и обучения в дошкольном учреждении специализированного назначения (для детей с ослабленным зрением). Получение общего образования в общеобразовательной школе общего назначения с использованием обычной программы по очной форме, режим занятий соответствует классу обучения, объем изучаемого материала может снижаться за счет исключения  заданий для выполнения, которых требуется значительное зрительное напряжение. Для детей с ослабленным зрением, в общеобразовательных школах, организованы  классы охраны зрения с индивидуальным подходом к обучению или на дому, слабовидящие и слепые дети обучаются в специализированных коррекционных школах (III-IV типа), по специально адаптированной к их зрительному дефекту программе, дети-инвалиды по зрению с задержкой  психомоторного  и  речевого  развития обучаются в специализированных коррекционных школах; проведение психолого-педагогической коррекции: формирование образовательных и социально-бытовых навыков (письмо, чтение, использование клавиатуры, использование столовых приборов, навыков самообслуживания, проведения досуга и др. по возможности самостоятельно с помощью технических средств реабилитации), обучают навыкам взаимоотношений в детском коллективе, в семье;  подбор профессий при профессиональной ориентации, проводится с учетом доступных по состоянию здоровья: слабовидящим детям с исключением чрезмерной нагрузки на орган зрения; незрячим - с ориентацией на тактильную чувствительность.

Социальная реабилитация: социально-средовая реабилитация: обучение пользования приборами, компьютером и др. с применением технических средств реабилитации; социально-бытовая адаптация: обучение социально-бытовым навыкам с использованием ТСР; обустройство жилья в соответствии с имеющимися ограничениями жизнедеятельности (установка звуковых индикаторов и др.); социально-педагогическая реабилитация методами туфлопедагогики; физкультурно-оздоровительные мероприятия и спорт (близорукость высокой степени с изменениями на глазном дне является противопоказанием для адаптивной физической культуры); другие мероприятия, ориентированные на индивидуальную потребность ребенка.

Технические средства реабилитации: тифлотехнические средства реабилитации для слепых и слабовидящих: трость тактильная (белого цвета), специальные устройства для чтения "говорящей книги", для оптической коррекции слабовидения, приборы для письма рельефно-точечным шрифтом Брайля, медицинские термометры и тонометры с речевым выходом; собаки-проводники с комплектом снаряжения; тифлосредства по ГОСТу Р 52079-2006 (не входящие в перечень государственных гарантий)
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ПРИЛОЖЕНИЕ 
ПОКАЗАТЕЛИ НЕРВНО-ПСИХИЧЕСКОГО РАЗВИТИЯ У ДЕТЕЙ

ПОКАЗАТЕЛИ НПР ДЕТЕЙ 1-ГО ГОДА ЖИЗНИ 

	Аа
	—
	анализатор зрительный

	Ао
	—
	анализатор слуховой

	Э
	—
	эмоции

	До
	—
	движения общие


	Др
	—
	движения руки

	Ра
	—
	речь активная

	Рп
	—
	речевое понимание

	Н
	—
	навыки


	10 дней 
	—
	Аа 
	-удерживает в поле зрения движущийся предмет(ступенчатое слежение)

	
	 
	Ао
	-вздрагивает и мигает при резком звуке


	20 дней 
	—
	Аа
	-удерживает в поле зрения неподвижный предмет(лицо взрослого)


	1 месяц 
	—
	Аа
	-кратковременная фиксация взгляда на ярком, плавно следит  за движущимся предметом

	
	
	Ао 
	-вздрагивает при резком звуке, прислушивается к голосу        взрослого

	
	
	Э   
	-первая улыбка в ответ на разговор взрослого

	
	
	До 
	-пытается поднимать и держать голову лежа на животе


	2месяца 
	—
	Аа
	-длительно следит за движением и игрушкой (до 1 метра)

	
	
	Ао
	-прислушивается (ищущие повороты головы при длительном звуке)

	
	
	Э
	-улыбается в ответ на речь

	
	
	До  
	-держит голову, находясь в вертикальном положении, лежа на животе непродолжительно держит голову

	
	
	Ра  
	-произносит отдельные звуки


	3месяца 
	—
	Аа
	-фиксирует взгляд на неподвижном предмете в любом положении. Зрительное сосредоточение.

	
	
	Ао
	-слуховая сосредоточенность

	
	
	Э
	-звуки + движение + улыбка (локомоция) комплекс оживления в ответ на общение с ним

	
	
	До 
	-держит голову лежа на животе, приподнимается опираясь на предплечья, есть упор ног при поддержке за подмышки

	
	
	Др 
	-случайно наталкивается на висящую над ним игрушку

	
	
	Ра  
	-гулит


	4месяца
	—
	Аа
	-узнает мать (радуется)

	
	
	Ао 
	-поворачивает голову на звук, находит глазами невидимый источник звука 

	
	
	Э    
	-громко смеется в ответ на общение

	
	
	До 
	-то же что и в Э + поворот со спины на живот

	
	
	Др 
	-захватывает игрушки

	
	
	Ра  
	-длительно гулит

	
	
	Н   
	-придерживает бутылочку, грудь матери при кормлении


	5 месяц 
	—
	Аа
	-отличает чужих и своих (по разному реагирует) 

	
	
	Ао 
	-различает интонации, узнает голос матери

	
	
	До 
	-стоит не сгибая ног при поддержке, переворачивается со спины на живот

	
	
	Ра  
	-длительно, громко, певуче гулит

	
	
	Др 
	-захватывает, удерживает подолгу и играет  игрушкой, берет игрушку из рук взрослого

	
	
	Н   
	-ест густую пищу с ложки


	6 месяц 
	—
	До
	-поворот с живота на спину, подползает, сидит

	
	
	Др 
	-берет  игрушки  из  любого  положения,  подолгу  ими занимается, перекладывает из рук в руку

	
	
	Ра 
	- первые отдельные слоги (начало лепета)

	
	
	Н   
	-хорошо ест с ложки, снимая пищу губами с ложки


	7 месяц 
	—
	До
	-хорошо ползает в разных направлениях

	
	
	Др 
	-перекладывает игрушку из руки в руку, игрушкой стучит, размахивает, бросает

	
	
	Ра  
	-слоги (лепет), подолгу лепечет

	
	
	Рп  
	-на вопрос «где?» находит знакомый предмет

	
	
	
	

	8 месяц 
	—
	До
	-сам садится, сидит, ложится, встает, ходит (переступая) у опоры

	
	
	Др 
	-занимается игрушками подолгу и разнообразно, подражает действиям взрослого (катает, стучит...)

	
	
	Ра  
	-громко повторяет слоги

	
	
	Рп  
	-по просьбе повторяет ранее разученные: «ладушки», «до свидания», «дай ручку»


	
	
	Н  
	-сам ест сухарик, корочку хлеба, пьет из чашки, которую держит взрослый


	9 месяц 
	—
	До
	-ходит за руки, может придерживаясь переходить от предмета к предмету

	
	
	Др 
	-действует с предметами по их предназначению

	
	
	Ра  
	-подражает взрослым, повторяя за ними слоги, имеющиеся в его лепете

	
	
	Рп 
	-знает свое имя, находит по просьбе предметы, независимо от их местопожения

	
	
	Н 
	-хорошо умеет пить из чашки, спокойно относится к процессу высаживания на горшок


	10месяц 
	—
	До
	-влезает и входит на невысокую поверхность и затем спускается оттуда

	
	
	Др 
	-открывает, закрывает, вынимает, вкладывает

	
	
	Ра 
	-подражает взрослым, повторяя за ними слоги, которых еще не было в его лепете

	
	
	Рп 
	-знает название частей тела, дает предмет по просьбе

	
	
	Н   
	-закрепляются умения 9 месяца


	11месяц 
	—
	До
	-стоит  самостоятельно, ходит при поддержке за 1 руку

	
	
	Др 
	-складывает кубики, пирамидку, выполняет действия со слов взрослого

	
	
	Ра 
	-произносит первые слова обозначения (дай, на, ав, па, ба, и т.д.)

	
	
	Рп 
	-первые обобщения в понимаемой речи (по просьбе находит любые мячи, машинки, часики), знает элементы требования

	
	
	Н   
	-пьет из чашки


	12месяц 
	—
	До
	-ходит самостоятельно, без опоры

	
	
	Ра  
	-знает 10 слов, легко подражает новым слогам

	
	
	Рп 
	-выполняет  требования  и  поручения (найди, подай, принеси, положи на место, НЕЛЬЗЯ), знает многие названия

	
	
	Н 
	-сам берет чашку, сам пьет, сам ставит на стол


ПОКАЗАТЕЛИ НПР ДЕТЕЙ 2-ГО ГОДА ЖИЗНИ

1 год — 1 год 3 месяца

	Сенсорное развитие (С) 
	—
	играя, различает  2  разных по величине предмета (например, 2 куба)

	Общее движение (ДО))
	—
	ходит длительно, меняет положения (приседает, наклоняется)

	Игра    (И) 
	—
	умеет воспроизводить в игре разученные действия (кормит куклу, собирает пирамиду)

	Речь активная (РА) 
	— 
	пользуется  лепетом  и облегченными словами (машина-«би-би», собака-«ав-ав»)

	Речепонимание (РП) 
	—
	значительно увеличивается запас понимаемых слов

	Навыки (Н) 
	—
	самостоятельно ест густую пищу ложкой


1 год 3 месяца — 1 год 6 месяцев

	Сенсорное развитие (С)  
	—
	из предметов разной формы (3-4) по предлагаемому образцу и слову подбирает предметы такой же формы (к кубику кубик)

	Общие движения (ДО)
	—
	движения более координированные — перешагивает через препятствие приставным шагом (например, через палку, лежащую на полу)

	Игра (И)
	—
	умеет воспроизводить часто наблюдаемые в жизни действия (причесывает куклу, умывает и т. д.)

	Речь активная (РА)
	—
	в момент удивления или сильной заинтересованности называет предметы

	Речепонимание (РП)
	—
	находит по слову среди нескольких внешне схожих предметов — два одинаковых по значению, но разных по цвету и величине

	Навыки (Н)
	—
	самостоятельно ест жидкую пищу ложкой


1 год 6 месяцев — 1 год 9 месяцев

	Сенсорное развитие (С)
	— 
	играя, различает три разных по величине предметов (например, 3 куба)

	Общие движения (ДО) 
	—
	умеет ходить по поверхности шириной 15-20 см на высоте от пола 15-20 см

	Игра (И) 
	—
	строит «ворота», «скамейку», «домик»

	Речь активная (РА) 
	—
	пользуется двухсловными предложениями

	Речепонимание (РП) 
	—
	отвечает на вопросы взрослого при рассматривании сюжетных картинок

	Навыки (Н) 
	—
	умеет частично раздеваться с небольшой помощью взрослых


1 год 9 месяцев — 2 года

	Сенсорное развитие (С)
	—
	подбирает по образу по просьбе 3-4 конкретных цвета

	Общие движения ДО)
	—
	перешагивает через препятствия чередующимся шагом

	Игра (И) 
	—
	воспроизводит несколько последовательных действий, т.е. начало сюжета

	Речь активная (РА) 
	—
	в общении пользуется двухсловными предложениями, местоимениями

	Речепонимание (РП) 
	—
	понимает рассказ без показа о событиях, бывших в опыте ребенка

	Навыки (Н) 
	—
	частично одевает одежду, с небольшой помощью взрослого


ПОКАЗАТЕЛИ НПР ДЕТЕЙ 3-ГО ГОДА ЖИЗНИ

	2 - 2,5 года
	Раг 
	—
	(грамматика) говорит многословными предложениями

	
	Раз 
	—
	(вопросы) появляются вопросы «где?» и «куда?»

	
	Сф
	—
	(форма) по образу подбирает геометрические фигуры из различного материала

	
	Сц  
	—
	(цвет) подбирает по образу разнообразные предметы 4 основных цветов

	
	И
	—
	носят сюжетный характер, где действия взаимосвязаны и сцен не менее 3

	
	К
	—
	(консультативная деятельность) делает простые сюжетные постройки из кубиков или пластилина и называет их

	
	Но
	—
	(одевание) полностью одевается, но не застегивается и не зашнуривается

	
	Нк
	—
	(кормление) ест аккуратно

	
	До
	—
	перешагивает через препятствие на полу до 20 см приставным шагом


	2,5 - 3 года
	Раг 
	—
	употребляет придаточные предложения, сложные 

предложения

	
	Рав
	—
	появляются вопросы «когда?» и «почему?»

	
	Сф
	—
	правильно использует геометрические формы и знает их названия

	
	Сц
	—
	знает названия 4 основных цветов

	
	И
	—
	начинается ролевая игра

	
	К
	—
	сюжетные постройки

	
	Изо
	— 
	(изображение) карандашом или красками изображает простые предметы и называет их

	
	Но
	—
	застегивается и завязывается с небольшой помощью

	
	Нк
	—
	пользуется салфеткой по мере надобности без напо- минания

	
	
	
	

	
	До
	—
	перешагивает через препятствия высотой 10-15 см или длиной 35 см чередующимся шагом


ПОКАЗАТЕЛИ НПР ДЕТЕЙ 4-8 ЛЕТ

Критерии оценки: «соответствует норме» или «с отклонениями»

4 года

	1. Мышление и речь.
	

	- соответствует норме:
	Умеет группировать простые предметы по классам: мебель, посуда, животные, птицы и др.; классифицирует картинки и определяет среди них лишнюю (непохожую на другие); складывает из 3-х частей разрезанные картинки. Составляет рассказ по сюжетной картинке, отвечая на вопросы взрослого

	- с отклонениями:
	Группирует предметы по несущественному признаку: например, по цвету.


2.  2. Моторика.

	- соответствует норме.
	Общая: умеет подпрыгивать одновременно на двух ногах, на месте и продвигаясь вперед; балансирует около 5 секунд на одной ноге.

Ручная: всегда или иногда застегивает пуговицы, молнию самостоятельно. Всегда или иногда самостоятель-но завязывает шнурки.

	- с отклонениями:
	Не умеет подпрыгивать на месте и продвигаясь вперед: отталкивается одной ногой или не отрывается от пола. 

Никогда не застегивает пуговицы и не завязывает шнурки самостоятельно.


3. Внимание и память.

	- соответствует норме.
	Внимателен, собран. Стихи соответственно возрасту, запоминает быстро, прочно или медленно, после многих повторений, но в целом успешно. Из 4-5 пока-занных предметов вспоминает названия 1-2 после того, как их убирает взрослый.

	- с отклонениями.
	Рассеян,  невнимателен, часто «отключается». С трудом и непрочно запоминает стихи.


4. Социализация.

	- соответствует норме.
	Умеет играть с другими детьми, не ссорясь и соблюдая правила игры. Знает свои имя, фамилию, пол.

	- с отклонениями.
	Часто ссорится с другими детьми, обижается, дерется. Избегает других детей, любит играть в одиночестве, не имеет друзей в детском саду, во дворе.


5. Психическое здоровье.

	- соответствует норме.
	Без отклонений.

	- с отклонениями.
	Наличие отклонений сомато-вегетативного, эмоционального, психомоторного характера.


5 лет

1. Мышление и речь.

	- соответствует норме.
	Умеет составить по картинке рассказ из нескольких предложений с открытым и скрытым смыслом. Правильно отвечает на вопрос, какой герой попал в данную ситуацию. Строит и составляет по образцу различные узоры ( из кубиков, мозаики, лего).

	- с отклонениями.
	 Составляя рассказ, не может ответить на вопрос, как герой попал в данную ситуацию, не понимает смысла картинки, перечисляя действия героя вместо пересказа сюжета.


2. Моторика.

	- соответствует норме.
	Общая: умеет прыгать на месте на одной ноге и продвигаясь вперед. Ручная: одевается и раздевается полностью самостоятельно всегда или почти всегда. Рисует фигуру человека из 3-6 частей.

	- отклонениями.
	 Не умеет  прыгать на одной ноге. Никогда полностью не одевается и не раздевается или делает это очень редко.


3. Внимание и память.

	- соответствует норме.
	Внимателен, собран. Стихи, соответственно возрасту, запоминает быстро, прочно или медленно, после многих повторений, но в целом успешно, запоминает ско-роворки или считалки. Запоминает последовательность разложения на столе картинок (4-5), находит одинаковые детали или предметы в двух положенных рядом картинках.

	- с отклонениями.
	Рассеян, невнимателен, часто «отключается». С трудом и непрочно запоминает стихи.


4. Социализация.

	- соответствует норме.
	Умеет играть с детьми разного возраста, не ссорясь и соблюдая правила игры

	- с отклонениями.
	Часто ссорится с детьми, обижается, дерется. Избегает других детей, любит играть в одиночестве. Не имеет друзей в детском саду, во дворе.


5. Психическое здоровье.

	- соответствует норме.
	Без отклонений.

	- с отклонениями.
	Наличие отклонений сомато-вегетативного, эмоционального, психомоторного характера.


8 лет

1. Мышление и речь.

	- соответствует норме.
	Умеет составить по 2-3 картинкам рассказ с развитием сюжета, отразив в нем события прошлого, настоящего и будущего. Решает простые логические задачи (отгадывает загадки, подбирает недостающие предметы в ряду). Понимает значения всех слов из бытовой лексики, называет из чего сделаны отдельные предметы.

	- с отклонениями.
	При рассказе сюжета не может ответить на вопрос, как герой попал в данную ситуацию и чем все завершится.


2. Моторика.

	- соответствует норме.
	Общая: умеет прыгать в длину с места с результатом не менее 40 см. Ручная: умеет аккуратно закрасить карандашом круг диаметром 2 см, не более, чем за 70 сек. Рисует человека из 6 частей.

	- с отклонениями.
	Не умеет прыгать в длину с места или показывает результат менее 40 см. Неаккуратно закрашивает круг (часто и грубо пересекает линию, много больших пробелов) или тратит на это более 70 сек.


3. Внимание и память.

	- соответствует норме.
	Внимателен, собран. Стихи и сказки, соответственно возрасту, запоминает быстро, прочно или медленно, после многих повторений, но в целом успешно. Запоминает 68 слов и однозначных цифр, названных взрослым.

	- с отклонениями.
	 Рассеян, невнимателен, часто «отключается». С трудом и непрочно запоминает стихи.


4. Социализация.              

	- соответствует норме.
	Умеет играть с другими детьми, не ссорясь и соблюдая правила игры. Оценивает поступки и поведение окружающих. Дает самооценку. Знает имя, отчество роди-телей. Знает, как найти свой дом, что надо делать, если потеряет чужую игрушку и т. п.

	- с отклонениями.
	Часто ссорится с детьми, обижается, дерется. Избегает других детей, любит играть в одиночестве. Не имеет друзей в детском саду, во дворе.


5. Психическое здоровье. 

	- соответствует норме.
	Без отклонений.

	- с отклонениями.        
	Наличие отклонений сомато-вегетативного, эмоционального, психомоторного характера.

	
	


Раздел 1. Продукция и технологии





Раздел 5 . Службы, административные системы и политика





Раздел 3. Поддержка и взаимосвязи





Раздел 2. Природное окружение и изменения окружающей среды, осуществленное человеком





Раздел 4. Установки





сознания, ориентации, интеллекта, личностных особенностей, волевых и побудительных функций, внимания, памяти, психомоторных функций, эмоций, восприятия, мышления, познавательных функций высокого уровня, умственных функций речи, последовательных сложных движений





нарушения психических функций





нарушения языковых и речевых функций





устной (ринолалия, дизартрия, заикание, алалия, афазия);


письменной (дисграфия, дислексия);


вербальной и невербальной речи; нарушение голосообразования





зрения; слуха; обоняния; осязания; тактильной, болевой, температурной, вибрационной и других видов чувствительности; вестибулярной функции; боль





 нарушения сенсорных функций





нарушения нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций








движения головы, туловища, конечностей, в том числе костей, суставов, мышц; статики, координации движений





нарушения функций сердечно-сосудистой системы, дыхательной системы, пищеварительной, эндокринной систем и метаболизма, системы крови и иммунной системы, мочевыделительной функции, функции кожи и связанных с ней систем








деформации лица, головы, туловища, конечностей, приводящие к внешнему уродству; аномальные отверстия пищеварительного, мочевыделительного, дыхательного трактов; нарушение размеров тела





нарушения, обусловленные физическим внешним уродством





Основные направления и виды реабилитации  и абилитации детей-инвалидов





Включает восстановительную терапию, реконструктивную хирургию, протезирование и ортезирование, санаторно-курортное лечение; 








Медицинская


реабилитация





Психолого-педагогическая


реабилитация





включает получение общего образования, психолого-педагогическую коррекцию





 включает профессиональную ориентацию, общее и профессиональное образование, профессиональное обучение, содействие в трудоустройстве (в том числе на специальных рабочих местах), производственную адаптацию








Профессиональ-ная реабилитация





включает социально-средовую, социально-педагогическую, социально-психологическую и социокультурную реабилитацию, социально-бытовую адаптацию; физкультурно-оздоровительные мероприятия и спорт











Социальная реабилитация





ОТВЕТСТВЕННОЕ ЛИЦО





РЕЗУЛЬТАТЫ


    





ФУНКЦИИ





ОРГАНИЗАЦИОННОЕ ЗВЕНО





Руководитель врачебной комиссии





Заполнение пункта34 Направления на МСЭ





Направление 


на МСЭ, формирование рекомендации по медицинской реабилитации  





Медицинская организация





Федеральные учреждения медико-социальной экспертизы





Оформление ИПР ребенка-инвалида  





Определение потребности ребенка-инвалида во всех ТСР





 Руководитель  учреждения  МСЭ








Уполномоченный орган:


региональное отделение ФСС или  орган социальной защиты субъекта РФ








Специалист территориального органа ФСС 


или органа социальной


защиты населения





    Выдача:


- уведомления;


- направления на получение либо изготовление ТСР;


- специального талона на проезд.








Определение финансовых гарантий обеспечения ТСР, входящих в федеральный перечень





Руководитель компании- поставщика











Поставщик ТСР








Обеспечение ТСР





Подбор (изготовление), выдача (доставка) ТСР








� Утверждена постановлением Правительства Российской Федерации от 15.04.2014 № 297


� Постановление Центрального комитета Коммунистической партии Советского Союза и Совета Министров СССР «Об улучшении материального обеспечения инвалидов с детства» от 23.05.1979 N 469


� Федеральный закон «О внесении изменений в отдельные законодательные акты Российской Федерации по вопросам социальной защиты инвалидов в связи с ратификацией Конвенции о правах инвалидов» от 01.12.2014 N 419-ФЗ


� Федеральный закон «О внесении изменений в отдельные законодательные акты Российской Федерации по вопросам социальной защиты инвалидов в связи с ратификацией Конвенции о правах инвалидов» от 01.12.2014 N 419-ФЗ


� Об утверждении формы направления на медико-социальную экспертизу организацией, оказывающей лечебно-профилактическую помощь. � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-23-1" ��Приказ Министерства здравоохранения и социального развития Российской Федерации от 31.01.2007  № 77� 


� Об утверждении Порядка выдачи медицинскими организациями справок и медицинских заключений. Приказ Министерства здравоохранения и социального развития Российской Федерации от 02.05.2012 № 441н


� Об утверждении формы направления на медико-социальную экспертизу органом, осуществляющим пенсионное обеспечение, или органом социальной защиты населения. � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-24-1" ��Приказ Министерства здравоохранения и социального развития Российской Федерации от 25.12.2006  № 874� 





�  В соответствии со ст. 2 и ст.20 федерального закона «Об основах охраны здоровья граждан в РФ» от 21.11.2011 № 323-ФЗ письменное согласие на медицинское вмешательство дает гражданин в возрасте 15 лет и старше. По смыслу указанных статей МСЭ может быть отнесена к медицинскому вмешательству.


�  В соответствии со ст. 28 Гражданского кодекса Российской Федерации от 30.11.1994г. № 51-ФЗ  и ст. 64 Семейного кодекса от 29.12.1995 № 223-ФЗ  законными представителями гражданина в возрасте до 14 лет являются родители, усыновители, опекуны, гражданина в возрасте старше 14 лет – родители, усыновители, попечители.


� Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации. Федеральный закон от 21.11.2011г. № 323-ФЗ 


� Гражданский кодекс Российской Федерации. Федеральный закон от 30.11.1994г. № 51-ФЗ  


� Семейный кодекс Российской Федерации. Федеральный закон от 29.12.1995г. № 223-ФЗ


� Об утверждении формы протокола проведения медико-социальной экспертизы гражданина в федеральном государственном учреждении медико-социальной экспертизы. � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-1122-1" ��Приказ Министерства труда и социальной защиты Российской Федерации от 17.10.2012 N 322н� 


� Об утверждении формы акта медико-социальной экспертизы гражданина и порядка его составления. � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-571-1" ��Приказ Министерства здравоохранения и социального развития Российской Федерации от 17.04.2012 г. № 373н� 


� О формах справки, подтверждающей факт установления инвалидности, и выписки из акта освидетельствования гражданина, признанного инвалидом, выдаваемых федеральными государственными учреждениями медико-социальной экспертизы, и порядке их составления. � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-741-1" ��Приказ Министерства здравоохранения и социального развития Российской Федерации от 24.11.2010 № 1031н� 


� Об утверждении форм индивидуальной программы реабилитации инвалида, индивидуальной программы реабилитации ребенка-инвалида, выдаваемых федеральными государственными учреждениями медико-социальной экспертизы, порядка их разработки и реализации. � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��Приказ Министерства здравоохранения и социального развития Российской Федерации от 04.08.2008 № 379н�  


� Статья 7 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-21-1" ��Федерального закона «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 N181-ФЗ�; пункт 2  Правил признания лица инвалидом/ утверждены � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-20-1" ��постановлением Правительства РФ от 20.02.2006 N 95�; Пункт 96 Административного регламента по предоставлению государственной услуги по проведению медико-социальной экспертизы / утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2116-1" ��приказом Министерства труда и социальной защиты Российской Федерации от 29.01.2014 № 59н� 


� Об утверждении формы протокола проведения медико-социальной экспертизы гражданина в федеральном государственном учреждении медико-социальной экспертизы. � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-1122-1" ��Приказ Министерства труда и социальной защиты Российской Федерации от 17.10.2012 N 322н�  


�Пузин С.Н., Лаврова Д.И., Кузьминишин Л.Е. и др. Регламенты экспертно-реабилитационной диагностики для бюро медико-социальной экспертизы. Информационное письмо. М.: ФБ МСЭ, 2006; 


� Заключение трудового договора допускается с лицами, достигшими возраста 16 лет (Трудовой кодекс Российской Федерации). Однако в случаях получения общего образования, либо оставления общеобразовательного учреждения трудовой договор могут заключать лица, достигшие возраста 15 лет для выполнения легкого труда, не причиняющего вреда их здоровью. С согласия одного из родителей (попечителя) и органа опеки и попечительства трудовой договор может быть также заключен с учащимся, достигшим возраста 14 лет, для выполнения в свободное от учебы время легкого труда, не причиняющего вреда его здоровью и не нарушающего процесса обучения (Статья 63.Возраст, с которого допускается заключение трудового договора).








�Черкасова В.И., Хазова И.В., Портова Л.З., 2000; Осадчих А.И., Пузин С.Н., Лаврова Д.И. с совт., 2005; Макаренко Н.В. с соавт.,1987; Старобина Е.М. с соавт., 2000 и др.


� О социальной защите инвалидов в Российской Федерации. Федеральный закон от 24.11.1995 № 181-ФЗ, статья 1


� � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-20-1" ��Правила признания лица инвалидом / утверждены постановлением Правительства Российской Федерации от 20.02.2006  № 95�, пункт 5


� Иллюстрации нарушений функций МКФ (официальные иллюстации разработаны TAI Такахаси, Международный университет здоровья и благополучия). [Электронный ресурс]: – Режим доступа:  http://www.icfillustration.com/icfil_eng/b/b.html





� Если приложением к  Классификациям и критериям не предусмотрена количественная оценка степени выраженности стойких нарушений функций организма человека, обусловленных заболеваниями, последствиями травм или дефектами, имеющимися у освидетельствуемого лица, то в данном случае степень выраженности стойких нарушений функций организма оценивается в соответствии с пунктом 4  � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификаций и критериев�.


� О социальной защите инвалидов в Российской Федерации. Федеральный закон от 24.11.1995г. № 181-ФЗ, статья 2


� Положение о признании лица инвалидом/ утверждено постановлением Правительства Российской Федерации от 13.08.1996 г. № 965, пункт 20





� Перечень заболеваний, дефектов, необратимых морфологических изменений, нарушений функций органов и систем организма, при которых группа инвалидности без указания срока переосвидетельствования  (категория "ребенок-инвалид" до достижения гражданином возраста 18 лет) устанавливается гражданам не позднее 2 лет после первичного признания инвалидом (установления категории "ребенок-инвалид"). Приложение к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-20-1" ��Правилам признания лица инвалидом, утвержденным постановлением Правительства Российской Федерации от 20.02.2006 № 95�


�  Гражданский кодекс Российской Федерации от 30.11.1994 № 51-ФЗ


� О социальной защите граждан, подвергшихся воздействию радиации вследствие катастрофы на Чернобыльской АЭС. Закон Российской Федерации от 15.05.1991 № 1244-1, статья 29; О социальной защите граждан Российской Федерации, подвергшихся воздействию радиации вследствие аварии в 1957 году на производственном объединении "Маяк" и сбросов радиоактивных отходов в реку Теча. Федеральный закон от 26.11.1998 № 175-ФЗ, статья 3


� Статья 9 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-21-1" ��Федерального закона РФ «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 г. № 181-ФЗ�





� Статья 23 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12.2012  N 273-ФЗ, а также Порядок организации и осуществления образовательной деятельности по основным общеобразовательным программам - образовательным программам дошкольного образования / утвержден приказом Министерства образования и науки Российской Федерации от 30.08.2013 N 1014


� Статья 23 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12.2012  N 273-ФЗ, а также Порядок организации и осуществления образовательной деятельности по основным общеобразовательным программам - образовательным программам начального общего, основного общего и среднего общего образования/ утвержден приказом Министерства образования и науки Российской Федерации от 30.08.2013 №1015


� Статья 23 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12.2012  N 273-ФЗ


� Статья 31 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12.2012  N 273-ФЗ





� Статья 7 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-21-1" ��Федерального закона «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 N 181-ФЗ�


� Пункт 3 Порядка организации и деятельности федеральных государственных учреждений медико-социальной экспертизы»/утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-1047-1" ��приказом Минтруда России 11.10.2012 N 310н�;


� Пункт 5  Приложения 3 к Приказу � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Пункт 2 статьи 8 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-21-1" ��Федерального закона  «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 №181-ФЗ�, а также  пункт 5-б  Порядка организации и деятельности федеральных государственных учреждений медико-социальной экспертизы»/утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-1047-1" ��приказом Минтруда России 11.10.2012 N 310н�


� Пункт 1  Приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��Приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Пункт 14  Приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��Приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


�Статья 8 Федерального закона  «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 №181-ФЗ


� «Порядок организации и деятельности федеральных государственных учреждений  МСЭ», утвержденный � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-1047-1" ��приказом Минтруда России от 11.10.2012 N 310н� относит оказание услуг по реабилитации в функции Федерального бюро МСЭ.


� Статья 11 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-21-1" ��Федерального закона «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 №181-ФЗ�


� Пункт 71 Административного регламента по предоставлению государственной услуг по проведению МСЭ / утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2116-1" ��приказом Минтруда России от 29.01.2014 №59н�


� Пункт 27 Правил признания лица инвалидом / утверждены � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-20-1" ��постановлением Правительства РФ от 20.02.2006 N 95�, а также пункт 7 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Пункт  1 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Пункт 8 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Пункт 34 Правил признания лица инвалидом / утверждены � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-20-1" ��постановлением Правительства РФ от 20.02.2006 N 95�; Пункт 122 Административного регламента по предоставлению государственной услуг по проведению МСЭ / утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2116-1" ��приказом Минтруда России от 29.01.2014 №59н�


� Пункт 2 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Пункт 12 Административного регламента по предоставлению государственной услуг по проведению МСЭ / утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2116-1" ��приказом Минтруда России от 29.01.2014 №59н�


� Пункт 9 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379�


� Абзац 1, статьи 11 Федерального закона «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 №181-ФЗ; пункт 6 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Статья 4 Федерального закона  «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации» от 21.11.2011 № 323-ФЗ


� Пункт 11 Правил признания лица инвалидом / утверждены � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-20-1" ��постановлением Правительства РФ от 20.02.2006 N 95�


� Формулировки Примечания Приложения 1 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н� и статьи11  Федерального закона «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 №181-ФЗ


� Пункт 7 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Статья 40 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-334-1" ��Федерального закона  «Об основах охраны здоровья граждан в  РФ» от 21.11.2011 № 323-ФЗ�


� Утвержден и введен в действие Приказом Федерального агентства по техническому регулированию и метрологии от 27.12.2007 N 555-ст.


� Программа государственных гарантий бесплатного оказания гражданам медицинской помощи на 2015 год и на плановый период 2016 и 2017 годов. Утверждена постановлением Правительства  РФ от  28.11.2014 N 1273


� Статья 34 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-334-1" ��Федерального закона «Об основах охраны здоровья граждан в  РФ» от 21.11.2011 № 323-ФЗ�


�Порядок организации оказания высокотехнологичной медицинской помощи с применением специализированной информационной системы. Утвержден приказом Минздрава России от  29.12.2014 N 930н


� Правила обеспечения за счёт средств федерального бюджета инвалидов техническими средствами реабилитации и отдельных категорий граждан из числа ветеранов протезами (кроме зубных протезов), протезно-ортопедическими изделиями /утверждены � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-166-1" ��постановлением Правительства  РФ  от 07.04.2008 № 240�


� Распоряжение Правительста РФ от 10.09.2014 № 1776-р  уточнило Федеральный перечень реабилитационных мероприятий, ТСР и услуг, предоставляемых инвалиду, в части использования эндопротезов, исключив их из документа


� Статья 40 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-334-1" ��Федерального закона  «Об основах охраны здоровья граждан в РФ» от 21.11.2011 № 323-ФЗ�


� � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-938-1" ��Федеральный закон «О государственной социальной помощи» от 17.07.1999 N 178-ФЗ�


� � HYPERLINK "http://base.garant.ru/12151804/" \l "block_1000" �Перечень� изделий медицинского назначения и специализированных продуктов лечебного питания для детей-инвалидов, отпускаемых по рецептам врача (фельдшера) при оказании дополнительной бесплатной медицинской помощи отдельным категориям граждан, имеющим право на получение государственной социальной помощи утвержден � HYPERLINK "http://base.garant.ru/12151804/" �приказом� Минздравсоцразвития России от 09.01.2007 N 1


�Порядок медицинского отбора и направления больных на санаторно-курортное лечение утвержден � HYPERLINK "http://base.garant.ru/12137974/" \l "block_1000" �приказ�ом Минздравсоцразвития России от 22.11.2004 N 256


� Статья 6.2 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-938-1" ��Федерального закона «О государственной социальной помощи» от 17.07.1999 N 178-ФЗ�


� Медицинские показания и противопоказания для санаторно-курортного лечения детей (кроме больных туберкулезом) утверждены Минздравом России 22.12.1999 N 99/231


� Утверждена приложением N 11к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/SKL/Pr-MZ-834n.rtf" ��приказу Министерства здравоохранения РФ от 15.12.2014  N 834н�


� Утверждена приложением N 16 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/SKL/Pr-MZ-834n.rtf" ��приказу Министерства здравоохранения РФ от 15.12.2014  N 834н�


� Приказ Минздравсоцразвития России от 29.12.2004 № 328 "Об утверждении Порядка предоставления набора социальных услуг отдельным категориям граждан»


� ГОСТ Р 52877-2007 «Услуги по медицинской реабилитации инвалидов. Основные положения»


� Родители являются законными представителями своих детей (часть 1 ст. 64 Семейного кодекса РФ)


� Пункт 2 ст. 28 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12. 2012  N 273-ФЗ 


� Пункт 4 ст. 17 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12. 2012  N 273-ФЗ 


� Положение о психолого-медико-педагогической комиссии. Утверждено � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2752-1" ��приказом Министерства образования и науки Российской Федерации от 20.09.2013 N 1082�


� Статья 79 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12.2012 N 273-ФЗ


�Порядок организации и осуществления образовательной деятельности по основным общеобразовательным программам - образовательным программам дошкольного образования. Утвержден  приказом Министерства образования и науки Российской Федерации от 30.08.2013 N 1014


� Часть 5 ст. 41 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12.2012 N 273-ФЗ


�  Приложение 2 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Порядок организации и осуществления образовательной деятельности по основным общеобразовательным программам - образовательным программам начального общего, основного�общего и среднего общего образования. Утвержден  приказом Министерства образования и науки Российской Федерации от 30.08.2013 N1015


� Часть 5 ст. 79 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12.2012 N 273-ФЗ


� Приказ Минобрнауки России от 19.12.2014 №1598 «Об утверждении Федерального государственного образовательного стандарта начального общего образования обучающихся с ограниченными возможностями здоровья», а также  � HYPERLINK "http://fgos-ovz.herzen.spb.ru/wp-content/uploads/2015/02/%D0%9F%D1%80%D0%B8%D0%BA%D0%B0%D0%B7-1599-%D0%BE%D1%82-19.12.2014.pdf" �приказ Минобрнауки России от 19.12.2014 № 1599 «Об утверждении федерального государственного образовательного стандарта образования обучающихся с умственной отсталостью (интеллектуальными нарушениями)»�


� Часть 4 ст. 63 Федерального закона «Об образовании в Российской Федерации» от 29.12.2012 N 273-ФЗ


�Утверждены � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��приказом Минтруда России от  29.09.2014 №664 н�.





� С учётом заключения � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2752-1" ��ПМПК�


�Утвержден и введен в действие �HYPERLINK "http://docs.cntd.ru/document/902350755"�Приказом Федерального агентства по техническому регулированию и метрологии от 13.12.2011 N 912-ст�


� Ст. 17 Федерального закона РФ «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 № 181-ФЗ; Пункт 11 Правил предоставления льгот инвалидам и семьям, имеющим детей-инвалидов, по обеспечению их жилыми помещениями, оплате жилья и коммунальных услуг/ утверждённых постановлением Правительства РФ от 27.07.1996 N 901


� Ст. 12 и ст.31 Федерального закона РФ «О физической культуре и спорте в РФ» от 04.12.2007 N 329-ФЗ


�Пункт 3 постановления Правительства РФ «О предоставлении льгот инвалидам и семьям, имеющим детей-инвалидов, по обеспечению их жилыми помещениями, оплате жилья и коммунальных услуг» от 27.07.1996 № 901


�  Рекомендацию об адаптивном спорте подтверждают заключением ВК медицинской организации (функцию допуска инвалидов к занятиям тем или иным видом спорта осуществляют физкультурные диспансеры).


� Орган исполнительной власти субъекта Российской Федерации по месту жительства инвалида (ветерана), уполномоченный на осуществление переданных в соответствии с заключенным Министерством труда и социальной защиты Российской Федерации и высшим органом исполнительной власти субъекта Российской Федерации соглашением полномочий Российской Федерации по предоставлению мер социальной защиты инвалидам и отдельным категориям граждан из числа ветеранов








� Правила обеспечения за счёт средств федерального бюджета инвалидов техническими средствами реабилитации и отдельных категорий граждан из числа ветеранов протезами (кроме зубных протезов), протезно-ортопедическими изделиями. Утверждены � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-166-1" ��постановлением Правительства Российской Федерации от 07.04.2008 № 240�


� Федеральный перечень реабилитационных мероприятий, технических средств реабилитации и услуг, предоставляемых инвалиду за счёт средств федерального бюджета, Утверждён � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-30-1" ��распоряжением Правительства Российской Федерации от 30.12.2005 № 2347–р� (в редакции 10.09.2014); Сроки пользования техническими средствами реабилитации, протезами и протезно-ортопедическими изделиями до их замены. Утверждены � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-1601-1" ��приказом Минтруда России  24.05.2013 N 215н�


� Порядок выплаты компенсации за самостоятельно приобретённое инвалидом ТСР и (или) оказанную услугу, включая порядок определения её размера и порядок информирования граждан о размере указанной услуги. Утверждён � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-50-1" ��приказом Минздравсоцразвития России от 31.01.2011 № 57н�; Классификация ТСР (изделий) в рамках федерального перечня реабилитационных мероприятий, ТСР и услуг, предоставляемых инвалиду, утверждённого � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-30-1" ��распоряжением Правительства РФ от 30.12.2005 №2347-р�/ утверждена � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-1491-1" ��приказом Минтруда России от 24.05.2013 № 214н�


� Ст.11.1 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-21-1" ��Федерального закона РФ «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 № 181-ФЗ�


� Перечень медицинских показаний и противопоказаний для обеспечения инвалидов ТСР в рамках федерального перечня реабилитационных мероприятий, технических средств реабилитации и услуг, предоставляемых инвалиду. Утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2524-1" ��приказом Минтруда России от 09.12.2014 N 998н�


� Федеральный закон РФ «О контрактной системе в сфере закупок товаров, работ, услуг для обеспечения государственных и муниципальных нужд» от 05.04.2013 N 44-ФЗ   


� Назначение специалистами медико-социальной экспертизы технических средств реабилитации инвалида. Методическое пособие ФБМСЭ,  рекомендовано Минтрудом России, 2013 год


� Федеральный перечень реабилитационных мероприятий, технических средств реабилитации и услуг, предоставляемых инвалиду за счёт средств федерального бюджета, Утверждён � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-30-1" ��распоряжением Правительства Российской Федерации от 30.12.2005 № 2347–р� (в редакции 10.09.2014) 


� Перечень медицинских показаний и противопоказаний для обеспечения инвалидов ТСР в рамках федерального перечня реабилитационных мероприятий, технических средств реабилитации и услуг, предоставляемых инвалиду. Утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2524-1" ��приказом Минтруда России от 09.12.2014 N 998н�


� Используются «наименования ТСР» из Классификации ТСР (изделий) в рамках федерального перечня реабилитационных мероприятий, ТСР и услуг, предоставляемых инвалиду, утверждённого � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-30-1" ��распоряжением Правительства РФ от 30.12.2005 №2347-р�. Утверждена � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-1491-1" ��приказом Минтруда России от 24.05.2013 № 214н� (в редакции от 29 декабря 2014 года N 1200н)


� Федеральный закон РФ «О контрактной системе в сфере закупок товаров, работ, услуг для обеспечения государственных и муниципальных нужд» от 05.04.2013 N 44-ФЗ   


�  Перечень медицинских показаний и противопоказаний для обеспечения инвалидов ТСР в рамках федерального перечня реабилитационных мероприятий, технических средств реабилитации и услуг, предоставляемых инвалиду. Утвержден � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2524-1" ��приказом Минтруда России от 09.12.2014 N 998н�


� Так, например, ребёнку с умеренными нарушениями статодинамической функции медицинская организация рекомендовала аппарат ортопедический на всю ногу, однако в качестве показания для данного ТСР в � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2524-1" ��приказе Минтруда России от 09.12.2014 N 998н указаны� – выраженные нарушения статодинамической функции, таким образом, при умеренных нарушениях ребёнок теряет право на обеспечение данным ТСР за счет федерального бюджета


� Раздел «Факторы окружающей среды» Международной классификации функционирования, ограничений жизнедеятельности и здоровья, (ВОЗ, 2001)


� Пункт 13 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�


� Статья 4 и 5 Федерального закона РФ «О социальной защите инвалидов в Российской Федерации» от 24.11.1995 №181-ФЗ


� Иллюстрацией модели независимой жизни является история героев  художественного фильма «Внутри себя я танцую» Дэмиена О’Доннелла.


� О совершенствовании медико-социальной и психологической реабилитации детей-инвалидов и инвалидов с детства, приказ Министерства здравоохранения Российской Федерации от 25.11.2003 №567





� В отдельных субъектах Российской Федерации функции по обеспечению инвалидов ТСР переданы другому уполномоченному органу (органам социальной защиты населения)


� Пункт 14 приложения 3 к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-156-1" ��приказу Минздравсоцразвития России от 04.08.2008 №379н�





�  Капранов, Н.И. Современная диагностика и лечение муковисцидоза / Н.И.Капранов, Е.И. Кондратьева, В.Д. Шерман [Электронный ресурс]: – Режим доступа:  http://www.cftr2org


� Энциклопедия детского здоровья. [Электронный ресурс]: – Режим доступа: http://www.bhealth.ru/centilnye-tablicy/


� Отдельно для гипотрофии или белково-энергетической недостаточности количественная оценка не разработана, поэтому при оценке функции пищеварения используют пункт 4 Классификаций и Критериев, примечание к пункту 3 Приложения к Классификациям и критериям,  ориентировочные подходы, представленные в других разделах Количественной системы оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма человека в процентах


� Описана в разделе 3.1.2 «Болезни сердечно-сосудистой системы» данного методического пособия, см. Хроническая сердечная недостаточность 


� Процент  количественной оценки  при  одностороннем нарушении  соответствует  4,6  классу клинических проявлений классификации СЕАР;  при двустороннем нарушении соответствует  4,5 классу клинических проявлений классификации СЕАР;  учитываются  частота обострения тромбофлебита, дерматита или рожистого воспаления


� Процент  количественной оценки   при двустороннем нарушении соответствует  4,6 классу клинических проявлений классификации СЕАР;  учитываются  частота обострения тромбофлебита, дерматита или рожистого воспаления





�Укорочение (условное) здоровой конечности по отношению к удлиненной больной конечности 


�Здесь и далее по разделу для детей данная количественная система оценки применяется с определённой долей условности, и требует доработки; врожденные пороки конечностей будут приводить к нарушениям, обусловленным физическим внешним уродством и нарушениям нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, которые влияют друг на друга, увеличивают  суммарную оценку стойких нарушений функций организма  


� Точнее у детей использовать вместо «ампутация» следующие термины: врожденное полное отсутствие верхней конечности (амелия);   врожденное недоразвитие верхней конечности по типу выленения в плечевом суставе; врожденное недоразвитие верхней конечности по типу межлопаточно-грудной ампутации


� При врожденной патологии этот экспертный фактор не применим


�ТСР определяются с учетом медицинских показаний и противопоказаний для обеспечения, утвержденных � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2524-1" ��приказом Минтруда России от  09.12.2014 №998н�





� Точнее у детей использовать вместо «ампутация» следующие термины: врожденное полное отсутствие верхней конечности (амелия); врожденное недоразвитие верхней конечности по типу выленения в плечевом суставе; врожденное недоразвитие верхней конечности по типу межлопаточно-грудной ампутации; полная фокомелия, врожденная очень короткая или короткая культя плеча


� При врожденной патологии этот экспертный фактор не применим


� Этот пункт нуждается в дополнении следующими формулировками: отсутствие или значительная деформация 2-х и более конечностей, в т.ч. двустороняя фокомелия, тетрафокомелия, недоразвитие обеих верхних и нижних конечностей в проксимальных отделах 


� Т.к. при фокомелии, как правило, плечевой сустав не сформирован, то при оценке ограничения движения учитывают движения надплечья


� Точнее вместо «ампутация» использовать термин «врожденная культя предплечья»


� Точнее использовать термин «врожденная очень короткая культя предплечья»


� Данный протез точнее называть функционально-косметический, однако в документах, определяющих финансирование, протез обозначен как косметический


�   Точнее у детей вместо анкилоза использовать в данном случае термин «синостоз»


� Точнее у детей вместо анкилоза использовать в данном случае термин «контрактура»


�Здесь и далее по разделу для детей количественная система оценки применяется с определённой долей условности, и требует доработки; врожденные пороки конечностей будут приводить к нарушениям, обусловленным физическим внешним уродством и нарушениям нейромышечных, скелетных и связанных с движением (статодинамических) функций, которые влияют друг на друга, увеличивают  суммарную оценку стойких нарушений функций организма  


� Точнее у детей использовать вместо «ампутация» следующие термины: врожденное полное отсутствие  нижней  конечности (амелия);  врожденное недоразвитие  нижней конечности по типу выленения в  тазобедренном суставе; врожденное недоразвитие  нижней конечности по типу  межподвздошно-брюшной ампутации, очень короткая кулья бедра, полная фокомелия


� После межподвздошно-брюшной ампутации рекомендуют функционально-косметический ортез «для сидения», но данное ТСР не входит в государственные гарантии обеспечения


� Точнее у детей использовать вместо «ампутация» следующие термины: врожденное полное отсутствие  нижней  конечности (амелия);  врожденное недоразвитие  нижней конечности по типу выленения в  тазобедренном суставе; врожденное недоразвитие  нижней конечности по типу  межподвздошно-брюшной ампутации, очень короткая кулья бедра, полная фокомелия


� Точнее у детей использовать вместо «ампутация» следующие термины: врожденная культя бедра, фокомелия дистальная и проксимальная


� Точнее у детей использовать вместо «ампутация» следующие термины: врожденное полное отсутствие  нижней  конечности (амелия);  врожденное недоразвитие  нижней конечности по типу выленения в  тазобедренном суставе; врожденное недоразвитие  нижней конечности по типу  межподвздошно-брюшной ампутации, очень короткая кулья бедра, полная фокомелия


� Точнее у детей использовать вместо «ампутация» следующие термины: врожденная культя бедра, фокомелия дистальная и проксимальная


� Точнее у детей использовать вместо «ампутация»  термин «врожденная культя голени»


� Термин «дееспособность культи» подразумевает отсутствие пороков и болезней культи, осложняющих и/или препятствующих протезированию


�  Критерии «ампутация» проводятся условно,  при данной патологии нижняя конечность недоразвита и уменьшены ее линейные размеры


�  Критерии «ампутация» проводятся условно,  при данной патологии нижняя конечность недоразвита и уменьшены ее линейные размеры, точнее использовать термин «врожденная культя»


�  Критерии «ампутация» проводятся условно,  при данной патологии нижняя конечность недоразвита и уменьшены ее линейные размеры, точнее использовать термин «врожденная культя»


� Точнее использовать термин «врожденное недоразвитие по типу культи по Шопару»


� Точнее использовать термин «врожденное отсутствие»


� Количественная система оценки ориентируется на пункт 4 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификаций и критериев� и примечание к пункту 13 Приложения к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификациям и критериям�


� Количественная система оценки ориентируется на примечание  на пункт 4 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификаций и критериев� и примечание к пункту 13 Приложения к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификациям и критериям�, учитываются и другие имеющиеся клинико-функциональные характеристики





� Количественная система оценки ориентируется   на пункт 4 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификаций и критериев� и примечание к пункту 13 Приложения к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификациям и критериям� и другие имеющиеся клинико-функциональные характеристики





� Количественная система оценки  ориентируется   на пункт 4 � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификаций и критериев� и примечание к пункту 13 Приложения к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Классификациям и критериям� и  другие имеющиеся клинико-функциональные характеристики





�Количественная система оценки разрабатывается для данной патологии  отдельно.  





�В соответствии с ГОСТ Р 51079-2006 «ТСР людей с ограничениями жизнедеятельности. Классификация», указанное изделие является моделью абдукционного ортопедического аппарата (ортеза)


� Отдельно для болезни Фридрейха количественная оценка не разработана





� Отдельно для  болезни Штрюмпелля количественная оценка не разработана





� «достигающие степени невротического или патохарактерологического развития личности, приводящие к дезадаптации в основных сферах жизнедеятельности»  - указание на два клинических проявления, имеющих равную клинико-экспертную значимость, при несколько различающейся клинико-реабилитационной значимости:


1) выраженное стойкое состояние, невротическое или психопатическое;


2) невротическое или патохарактерологическое развитие личности.


Выраженная степень и малая обратимость затяжного стойкого невротического или патохарактерологического состояния такова, что позволяет в количественной системе оценки степени выраженности стойких нарушений функций организма ребенка в процентах приравнять эти состояния по их клинико-экспертной значимости к экспертной значимости невротических и патохарактерологических патологических развитий личности, имеющих выраженную степень расстройств.


Дифференциальный диагноз основывается на формировании при патологических развитиях, в отличие от состояний, стойких и необратимых сверхценных идей, по содержанию соотвествующих клиническому варианту развития. За счет таких сверхценных идей происходит глубокая и необратимая качественная трансформация структур личности. Факторы качественной новизны и необратимости при патологическом развитии личности отрицательно сказываются на реабилитационном прогнозе, по сравнению с реабилитационным прогнозом при состоянии, даже в случае равной степени выраженности расстройств.


� «выраженное стойкое мнестико–интеллектуальное снижение, аффективные нарушения, изменения личности» - в соответствии со сложившимися теоретическими и практическими клинико-экспертными подходами, применительно к данной формулировке следует рассматривать прежде всего стойкое выраженное снижение психических процессов в рамках различных клинических вариантов психоорганического синдрома выраженной степени


� «значительно выраженное мнестико-интеллектуальное снижение, нарушение структуры личности, необходимость в постоянном уходе и надзоре» - применительно к данной формулировке следует рассматривать органическое слабоумие (деменцию)


� «незначительная или умеренная астеническая симптоматика, нестойкие незначительные когнитивные нарушения» - применительно к данной формулировке следует рассматривать астенический синдром (незначительной выраженности, либо умеренной выраженности, но не стойкий) и различные клинические варианты психоорганического синдрома незначительной степени выраженности


� «выраженная астеническая симптоматика в сочетании с умеренной собственно церебрально-органической симптоматикой (нарушение мышления, снижение памяти и интеллекта)» - указание на умеренной степени выраженности психоорганический синдром, в его различных клинических вариантах, и на возможное его сочетание с выраженным астеническим сидромом


� «наличие неврозоподобных, аффективных, психопатоподобных, паранойяльных расстройств, умеренных изменений личности, затрудняющих адаптацию в основных сферах жизнедеятельности» - формулировка указывает на умеренную степень выраженности всех перечисленных расстройств, а не только «изменений личности»; в ряду таких расстройств здесь правомерно также учесть возможность наличия умеренно выраженного, но стойкого астенического синдрома


� «выраженное стойкое мнестико–интеллектуальное снижение, аффективные нарушения, изменения личности» - в соответствии со сложившимися теоретическими и практическими клинико-экспертными подходами, применительно к данной формулировке следует рассматривать прежде всего стойкое выраженное снижение психических процессов в рамках различных клинических вариантов психоорганического синдрома выраженной степени


� «значительно выраженное мнестико-интеллектуальное снижение, нарушение структуры личности, необходимость в постоянном уходе и надзоре» - применительно к данной формулировке следует рассматривать органическое слабоумие (деменцию)


� В примечании к п. 7.7 в Приложении к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Приказу Минтруда России от 29.09.2014 № 664н� указывается, что количественная оценка выраженности нарушений психических функций при эпилепсии и эпилептических синдромах основывается на анализе генеза, вида и частоты эпилептических припадков, времени их возникновения; выраженности и длительности постприступного периода; возраста начала заболевания; типа течения заболевания; локализации эпилептического очага; наличия личностных изменений, обусловленных болезнью;  наличия, структуры и степени выраженности психоорганической, психотической, неврозоподобной, психопатоподобной, аффективной и другой психопатологической симптоматики; объема и эффективности терапии; вида, характера, стойкости и степени выраженности нарушений психических функций; свойств преморбидной личности; критики к своему состоянию и ситуации; степени клинической и социальной компенсации болезненного состояния; уровня социальной адаптации в основных сферах жизнедеятельности (производственной, семейной, бытовой, социально-средовой).


Основными дезадаптирующими синдромами в клинике эпилепсии являются: пароксизмальный, психоорганический, психопатоподобный синдромы, личностные изменения по эпитипу.


Эпилептические (эпилептиформные) припадки и их эквиваленты принято разделять по степени тяжести: легкие припадки (абсансы, простые парциальные припадки, миоклонические); тяжелые припадки (большие судорожные, вторично генерализованные парциальные - джексоновские, астатические, амбулаторные автоматизмы); особо тяжелые состояния (сумеречные расстройства сознания, затяжные дисфории, серийные припадки, эпилептические статусы).


� Совокупность приведенных в разделе 7.3.1 клинических характеристик приступов и ремиссий позволяет соотнести содержание раздела с шизофренией приступообразной (рекуррентной, периодической), и с отдельными случаями приступообразно-прогредиентной шизофрении, медленно-прогредиентной по темпу. Характерными приступами здесь являются аффективные (депрессивные, маниакальные), аффективно-бредовые («шизоаффективные», «параноидные»), онейроидно-кататонические (онейроид с кататоническим либо гебефреническим «фасадом»). Стойкая ремиссия без существенных нарушений адаптации (т.н. интермиссия) характерна для приступообразной (периодической, рекуррентной) шизофрении; ремиссия с резидуальной симптоматикой, отрицательно сказывающейся на адаптации, возможна при приступообразно-прогредиентной шизофрении, медленно-прогредиентной по темпу.


� С учетом приведенных в разделе 7.3.2 клинических характеристик, содержание данного раздела соотносится с приступообразно-прогредиентной шизофренией, с различными темпами прогредиентности. Ремиссии с дефицитарной симптоматикой, существенно не влияющей на адаптацию, характерны для данной шизофрении с медленно-прогредиентным, и лишь в отдельных случаях со средне-прогредиентным темпом течения. Ремиссии с умеренной дефицитарной симптоматикой, сказывающейся на адаптации, наиболее характерны для средне-прогредиентного темпа протекания данной шизофрении. «Неполная ремиссия с резидуальной симптоматикой, резистентной к терапии, выраженной дефицитарной симптоматикой… дезадаптацией…», а также «грубые изменения личности с отсутствием критики…» объяснимы при быстро- (грубо-) прогредиентном темпе приступообразно-прогредиентной шизофрении.


При средне- и быстро-прогредиентных темпах протекания шизофрении «параноидная» симптоматика приступов может проявляться синдромами галлюциноза и Кандинского-Клерамбо; при этих темпах прогредиентности онейроидно-кататонические приступы не встречаются, поэтому кататонические и гебефренические расстройства свидетельствуют о приступе люцидно-кататоническом.


� Шизофрения параноидная, обозначенная в разделе 7.3.3,  в типичной форме протекает непрерывно-прогредиентно, со средним темпом прогредиентности. При этом возможны как ремиссии «с продуктивной и негативной симптоматикой, не оказывающей существенного влияния на социальную адаптацию…», так и формирование «выраженной продуктивной и/или выраженной негативной симптоматики…». Вместе с тем, непрерывно текущая параноидная шизофрения в ряде случаев может протекать с быстро-прогредиентным темпом; как результат возможно формирование значительно выраженной продуктивной и/или негативной симптоматики.


� В разделе 7.3.4 даны указания на другие три формы непрерывно прогредиентной шизофрении, с быстрым (злокачественным) темпом прогредиентности: гебефреническая, кататоническая, простая формы. Обозначено также формирование здесь как выраженных, так и значительно выраженных шизофренических нарушений.


� Представленные в разделе 7.3.5 клинические характеристики соответствуют традиционному для теории и практики клинической диагностики и экспертизы при психических заболеваниях понятию «Вялотекущая шизофрения», которым определяется непрерывно-прогредиентный тип течения шизофрении, с медленным темпом прогредиентности. Клинические проявления здесь не выходят за рамки непсихотического, пограничного регистра расстройств, от незначительно выраженных – до выраженных и значительно выраженных. Следует отметить, что в случае значительно выраженных нарушений такого рода требуется дифференциальный диагноз с невротическим либо психопатическим состоянием, либо с патологическим развитием личности на болезненно измененной почве.


� В примечании к п. 7.4 в Приложении к � HYPERLINK "http://www.invalidnost.com/forum/3-2428-1" ��Приказу Минтруда России от 29.09.2014 № 664н� указывается, что количественная оценка выраженности аффективных расстройств (маниакальных, депрессивных) основывается на анализе структуры и выраженности симптоматики, интенсивности её проявлений; частоты и длительности эпизодов; эффективности фармакотерапии; полноты стойкости и длительности ремиссий; вида, характера, стойкости и степени выраженности нарушений психических функций; свойств личности и реакции личности на болезнь; критики к своему состоянию и окружающей действительности; клинической и социальной компенсации болезненного состояния; уровня социальной адаптации в основных сферах жизни (производственной, семейной, бытовой, социально-средовой).


Представленные в разделе 7.4 клинические характеристики ближе всего соответствуют традиционному для теории и практики клинической диагностики и экспертизы при психических заболеваниях понятию «Маниакально-депрессивный психоз».


� Количественная оценка языковых и речевых нарушений у детей нуждается в уточнении


� Точнее «Нормальное или концентрически суженное поле зрения обоих глаз до 40°»
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