Деменция при болезни Альцгеймерa (G30.-+)

Коды по МКБ-10:

F00.0  Деменция при болезни Альцгеймерa с рaнним нaчaлом (G30.0+) 

F00.1  Деменция при болезни Альцгеймерa с поздним нaчaлом (G30.1+)

F00.2  Деменция при болезни Альцгеймерa, aтипичнaя или смешaнного типa (G30.8+).

F00.9  Деменция при болезни Альцгеймерa неуточненнaя (G30.9+)

Общие сведения о заболевании – дегенеративное и неуклонно прогрессирующее заболевание головного мозга, поражающее преимущественно теменные и височные отделы коры головного мозга. Может начинаться в пресенильном возрасте, но риск заболеть возрастает после 70 лет. Этиология – неизвестна. Есть данные о генетической связи синдрома Дауна и болезни Альцгеймера (известно, что ген болезни Альцгеймера расположен на 21 хромосоме), выражающейся, в частности, в сходстве морфологических и биохимических изменений мозга при этих заболеваниях. 

Классификация- см. коды по МКБ-10
Показания для стационарного лечения:

· Уточнение диагноза

· Расстройства психотического уровня и\или с выраженными и десоциализирующими психопатологическими проявлениями. 

· Суицидальное поведение

· Расстройства непсихотического уровня, проявления которых не купируются в условиях регулярно получаемой амбулаторной помощи.

· Подбор психотропной терапии, который по различным причинам затруднен в амбулаторных условиях.

· Психические и поведенческие расстройства, попадающие под действие статьи 29 Закона РК «О психиатрической помощи…»

· Решение экспертных вопросов в рамках медико-социальной, судебно – психиатрической, военной экспертиз, экспертизы по линии общественно – консультативного экспертного совета, по смене пола 

a. Добровольная плановая госпитализация производится при наличии: 

· документов, удостоверяющих личность и 

· письменного информированного согласия пациента или его законного представителя (ст.28 Закона Республики Казахстан «О психиатрической помощи и гарантиях прав граждан при ее оказании») и
· учетных форм («т.н. «квот»), дающих право на бесплатное получение высокоспециализированной медицинской помощи в рамках гарантированного государством объема (согласно приказу Министра здравоохранения Республики Казахстан от 22 декабря 2003 года № 941 «Правила об оказании высокоспециализированной медицинской помощи»)

b.Добровольная неотложная госпитализация производится при наличии
· Направительных документов бригады «скорой психиатрической помощи»

· документов, удостоверяющих личность

· письменного информированного согласия пациента или его законного представителя (ст.28 Закона Республики Казахстан «О психиатрической помощи и гарантиях прав граждан при ее оказании»)

· учетных форм («т.н. «квот»), дающих право на бесплатное получение высокоспециализированной медицинской помощи в рамках гарантированного государством объема (согласно приказу Министра здравоохранения Республики Казахстан от 22 декабря 2003 года № 941 «Правила об оказании высокоспециализированной медицинской помощи») – оформляется не позже 48 часов с момента поступления пациента в стационар

с. Недобровольная госпитализация производится в случаях, предусмотренных статьей 29 Закона Республики Казахстан «О психиатрической помощи и гарантиях прав граждан при ее оказании».

d. Принудительная госпитализация, а также госпитализация, обусловленная необходимостью проведения судебно-психиатрической экспертизы (СПЭ), производится в порядке, предусмотренным законодательством Республики Казахстан.

.

Опорные пункты диагностики (клинические): 

· Нарастающая деменция (с преимущественным поражением высших корковых функций – определяется заинтересованность теменных и височных долей головного мозга)

· Постепенное начало

· Непрерывный характер течения

· Отсутствие клинических и специальных данных о том, что психическое состояние может быть обусловлено другими системными или мозговыми заболеваниями, приводящими к деменции

Жалобы- предъявляются обычно со стороны родственников на неадекватное и\или нелепое поведение, снижение способности ориентироваться в обычных (бытовых) ситуациях.

Сведения из анамнеза – возраст начала – обычно после 60 лет, но имеются случаи с более ранним началом. На начальных этапах - интенсивный распад памяти по закону Рибо при длительной сохранности личностных особенностей, критики к своему состоянию, упорядоченности поведения. В дальнейшем присоединение разнообразных нарушений высших корковых функций, нарастание деменции. Возможны невыраженные депрессивно-бредовые, галлюцинаторные эпизоды, эпизоды спутанности. На поздних этапах – возможны проявления поражения экстрапирамидной системы (амимия, скованность походки т.п.), эпилептические пароксизмы.

Течение заболевания – непрерывное. Характерно постепенное начало с медленно нарастающим слабоумием.

Физикальное обследование – обнаруживаются возрастные изменения со стороны сомат0-физических показателей, возможны хронические соматические заболевания.

Лабораторные исследования – результаты диагностической ценности не имеют

Инструментальные исследования – результаты МРТ и КТ головного мозга, ЭЭГ неспецифичны.
Показания для консультации специалистов –  При подозрении\достоверной информации о наличии у больного сопутствующих заболеваний с целью установления сопутствующего диагноза\ оценки степени компенсации, для решения вопроса о дополнительных видах лечения.

Дифференциальный диагноз – 

	Деменция
	Возраст начала
	Клиника 
	Течение 

	F00.1  Деменция при болезни Альцгеймерa с поздним нaчaлом (G30.1+)


	Обычно после 60 лет
	Нарастающая деменция (с преимущественным поражением высших корковых функций – определяется заинтересованность теменных и височных долей головного мозга). Отсутствие клинических и специальных данных о том, что психическое состояние может быть обусловлено другими системными или мозговыми заболеваниями, приводящими к деменции
	Нерерывное 

	F00.0  Деменция при болезни Альцгеймерa с рaнним нaчaлом (G30.0+) 
	До 60 лет
	
	

	F00.2  Деменция при болезни Альцгеймерa, aтипичнaя или смешaнного типa (G30.8+).
	Обычно после 55 лет 
	Клиника деменции Альцгеймера в сочетании с проявлениями чаще сосудистой деменции
	Непрерывное 

	F01 Сосудистaя деменция


	Обычно после 55 лет
	на начальных этапах – псевдоневрастенический симптомокомплекс, заострение преморбидных личностных черт. В дальнейшем присоединение аффективных нарушений, нарастание психоорганической симптоматики с формированием характерной клинической картины деменции. Нередки психотические проявления (бредовой, галлюцинаторной, галлюцинаторно-бредовой структуры, конфабуляции), очаговые и рассеянные неврологические симптомы. Возможны эпилептические припадки.
	Непрерывное

	F02.0  Деменция при болезни Пикa (G31.0+)
	Средний возраст
	рaнние, медленно прогрессирующие изменения хaрaктерa, социaльная дегрaдaция, снижение интеллектa, пaмяти и рaзговорной функции в сочетaнии с безрaзличием, эйфорией и иногдa экстрaпирaмидными явлениями. Преимущественное поражение обнаруживается в лобных отделах коры головного мозга.
	непрерывное

	F02.1  Деменция при болезни Крейтцфельдa-Якобa (A81.0+)

.


	Обычно нaчинaется в среднем или преклонном возрaсте, хотя может рaзвивaться и в любом другом зрелом возрaсте
	Прогрессирующaя деменция с обширной неврологической симптомaтикой, обусловленной специфическими изменениями нервной системы, которые, кaк предполaгaют, вызывaются трaнсмиссивным aгентом.
	Течение подострое, смерть нaступaет через 1-2 годa.

	F02.2  Деменция при болезни Гентингтонa (G10+)


	Кaк прaвило, нa третьем или четвертом десятилетии жизни.
	Деменция, рaзвивaющaяся кaк одно из проявлений обширной дегенерaции мозгa. Это нaрушение нaследуется по aутосомно-доминaнтному типу. 
	Медленно прогрессирующaя болезнь приводит к смерти обычно через 10-15 лет.

	F02.4  Деменция при болезни, вызвaнной вирусом иммунодефицитa человекa [ВИЧ] (B22.0+)
	В любом возрасте
	Деменция, рaзвивaющaяся в процессе течения болезни, вызвaнной ВИЧ, при отсутствии других сопутствующих зaболевaний или состояний, помимо инфекции ВИЧ, которыми можно было бы объяснить клиническую кaртину
	Медленно прогрессирующее 


Минимальный объем лабораторно-инструментальных исследований, необходимый для госпитализации в Учреждение ВСМП (за исключением случаев недобровольной госпитализации)
· Флюорография и
· Микрореакция (или результаты RW). 

Перечень обязательных диагностических обследований в стационаре:

В приемном отделении: анализ на дифтерию, дизентерию и дизгруппу.

Обязательные диагностические исследования должны быть проведены не позже 3 суток с момента госпитализации больного.

a. Исследование крови – Общий клинический анализ крови с определением следующих параметров: эритроциты, гемоглобин, лейкоциты (лейкоцитарная формула), лимфоциты, СОЭ, тромбоциты.

Биохимический анализ крови с определением (при наличии технических возможностей):

· Билирубина (общего, свободного и связанного)

· АЛТ, АСТ

· Глюкозы 

· Общего белка и белковых фракций

b. Исследование мочи и кала – общий анализ мочи, анализ кала на яйца глистов

c. ЭКГ

Примечание. Взятие на анализ биологических жидкостей (пп. a, b), а также ЭКГ (пункт с), должны быть проведены до начала приема больным назначенных психотропных препаратов (за исключением случаев, когда эти процедуры резко затруднены из-за психического состояния больного или при его поступлении в выходные и праздничные дни, о чем лечащим врачом делается соответствующая отметка в истории болезни). 
d. Иные обязательные обследования:

· ЭЭГ, ЭхоЭГ.

· Консультация терапевта (педиатра), невропатолога, гинеколога (если пациент женского пола).
· Для больных, впервые поступивших в стационар, консультация психолога (экспериментально-диагностическое обследование)

Примечание. Обязательная кратность повторения вышеперечисленных обследований (пункты a, b, c, d)– 1 раз в месяц (более частая кратность может быть обусловлена необходимостью контроля и оценки состояния больного на фоне приема тех или иных лекарственных средств). 

Дополнительные обследования - могут быть обусловлены только диагностическими показаниями (уточнение диагноза; проведение дифференциального диагноза; при определении причин ухудшения состояния больного и т.п.), о чем лечащим врачом делается соответствующая отметка в истории болезни (аргументация назначения), и могут быть назначены с учетом имеющихся в Организации ВМСП возможностей либо, если их проведение превышает гарантированный государством объем, в рамках оказания платных услуг (согласно приложению к постановлению Правительства РК от 6.01.2006 №14).

· Компьютерная томография головного мозга

· Магнитно-резонансная томография головного мозга (включая случаи с введением контраста)

· РЭГ

· Ультразвуковая доплерография сосудов мозга

· Нейроиммунологическое обследование

· Исследования крови на токсоплазмоз

· Вирусологическое (включая ПЦР) и гормональное обследование

· Исследование спинно-мозговой жидкости

Лечение: 

Общие принципы назначения фармакотерапии в рамках оказания высокоспециализированной психиатрической помощи

a. Бесплатное обеспечение пациентов, госпитализируемых в Организацию, лекарственными средствами производится на основе Формуляра лекарственных средств, утвержденном руководством Организации (далее Формуляр).

b. Назначение лекарственных средств производится с учетом:

· их фактического наличия в Организации (при их отсутствии делается соответствующая запись в истории болезни), и
· медицинских показаний, психического, соматического и неврологического состояния больного (включая индивидуальную переносимость), и
· разрешений на их применение в том или ином возрасте, и
· особенностей известной (и доказанной) клинической эффективности, фармакокинетики, фармакодинамики и взаимодействия лекарственных средств.

с.Назначение зарегистрированных в Республике Казахстан препаратов, не включенных в Формуляр, осуществляется только:

· в рамках оказания платных услуг (согласно приложению к постановлению Правительства РК от 6.01.2006 №14),  

· по медицинским показаниям (за исключением случаев официальных клинических испытаний лекарственных средств, проводимых согласно соответствующим нормативным актам, 

· с письменного согласия пациента или его законного представителя (за исключением случаев недобровольной госпитализации), 

· на основании обоснованного письменного решения Формулярной комиссии Организации, созванной по аргументированному запросу лечащего врача, который не входит в состав комиссии.

d. Использование суточных дозировок препаратов, превышающих рекомендуемые в руководстве, обязательно аргументируется в истории болезни и заверяется подписями лечащего врача и заведующего отделением.

e. Одновременное назначение 5 (пяти) и более лекарственных средств обязательно аргументируется в истории болезни и заверяется подписями лечащего врача и заведующего отделением.

f. Назначение лекарственных средств, не зарегистрированных в Республике Казахстан, запрещено...

Ожидаемые результаты лечения – 

1. Обратное развитие клинических проявлений, обусловивших госпитализацию, достижение медикаментозной ремиссии, стабилизация состояния пациента.

2. Подбор поддерживающей психофармакотерапии и\или выбор вида психотерапевтического сопровождения.

3. Готовность больного по своему состоянию к переходу на этап дневного стационара, либо амбулаторного наблюдения, либо к включению в систему социально-трудовой реабилитации. 

1. Общие особенности терапии:

· Режим - постоянный надзор

· Диета – общий стол

· Специфического лечения собственно деменции в настоящее время нет.

· Преимущественно симптоматическое лечение

· Возможна комбинированная терапия

· На фоне приема лекарственных препаратов необходим контроль ЭКГ, контроль основных показателей мочи, контроль основных и биохимических показателей крови –кратность определяется лечащим врачом на основании анализа состояния больного и характера терапии.

Рекомендуемые препараты дозировки
При состоянии спутанности, бредовых и галлюцинаторно-бредовых синдромах: 

Препараты выбора - нейролептики с минимальным холинолитическим, гипотензивным и седативным действием, например, пиперазиновые и пиперидиновые производные фенотиазина (тиоридазин (В), трифлуоперазин), производные тиоксантена (хлорпротиксен (В)), 
Тиоридазин (В) – внутрь до 300 мг\сутки

Рисперидон  (А) внутрь до 8мг\сутки
Хлорпротиксен (В)  (В) внутрь до 150 мг\сутки

Клозапин  (А) – внутрь до 200 мг\сутки 

Кветиапин (А) – внутрь до 300мг\сутки

Амисульприд  (А) внутрь до 1200 мг\сутки

При деменции, протекающей с проявлениями психомоторного возбуждения

Галоперидол  (А) внутрь до 10мг\сутки, парентерально до 7,5мг\сутки

Левомепромазин   (В) парентерально до 100 мг\сутки (использовать с крайней осторожностью)

Левомепромазин 200 мг/сутки перорально

Хлорпромазин до 400 мг/сут внутрь, парентерально до 150 мг сутки

Рисперидон (А) оральный раствор для приема внутрь до 8 мг/сутки

Рисперидон (А)  таблетка для рассасывания до 8 мг/сутки

Тиоридазин (В) внутрь до 150мг\сутки

Клозапин   (А) внутрь до 25 мг\сутки

Хлорпротиксен (В)  (В) внутрь до 300 мг\сутки

Амисульприд  (А) внутрь до 600мг\сутки

Рисперидон (А) порошок для приготовления суспензии для в/м применения 25мг в 2 недели в качестве поддерживающей терапии.
Антипаркинсонические средства (в качестве корректоров нейролептической терапии) (рекомендуемые дозировки)

тригексифенидил  внутрь до 8 мг\сутки

Примечание. С крайней осторожностью необходимо назначать антипаркинсонические препараты с целью коррекции побочных эффектов нейролептиков. В случае их возникновение сначала целесообразно снизить суточную дозировку нейролептика.
При депрессивных и тревожных проявлениях (в том числе в структуре депрессивно-бредового состояния)

Препараты выбора: антидепрессанты с минимальным холинолитическим действием, например, селективные ингибиторы реаптейка серотонина (флувоксамин  (А)), производные фенилэтиламина (венлафаксин   (А)), атипичные производные трициклической структуры (тианептин  (А)); нормотимики-производные гидантоина (карбамазепин ), транквилизаторы.
Рекомендуемые дозировки:

Флувоксамин  (А) - внутрь до 200 мг\сутки

Флуоксетин до 60 мг/сутки

Тианептин  (А) – внутрь до 37.5 мг\сутки

Венлафаксин   (А) – внутрь до 150 мг\сутки

Карбамазепин  (В) – внутрь до 200мг\сутки

Милнаципран  (А) внутрь до 150мг\сутки

Сертралин   (А) внутрь до 150мг\сутки

тофизопам внутрь до 100мг\сутки

При нарушениях сна (бессоннице).

Препараты выбора – производные небензодиазепина (зопиклон)
Рекомендуемые дозировки

Зопиклон (А) – внутрь до 7,5 мг\сутки

При эпилептических пароксизмах – противосудорожные препараты (рекомендуется монотерапия). Производные вальпроевой кислоты, гидантоина.

Выбор препаратов производится в зависимости от общего состояния пациента, результатов ЭЭГ и клинических особенностей пароксизмов.

Вальпроевая кислота (А) – до 1500мг\сутки
Карбамазепин  (А) – внутрь до 1200мг\сутки при первично-генерализованных припадках
Ламотриджин  (А) – внутрь до 400мг\сутки

Топирамат  (А) внутрь до 1200мг\сутки

ЛФК, физиотерапия, рефлексотерапия, психотерапия, трудотерапия – по показаниям 

Профилактические мероприятия и дальнейшее ведение: решение социальных вопросов постоянный надзор со стороны родственников и социальных служб, прием поддерживающей терапии, наблюдение психиатра
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Уровни доказательности 

(А) – доказательства эффективности основаны на законченных и хорошо спланированных рандомизированных контролируемых исследованиях (РКИ). Использован совершенный математический аппарат

(В) – доказательства получены на основании РКИ. Доказательства ограничены, так как в конечной части исследования было недостаточное количество больных

(С) – доказательства не основаны на РКИ. Источник доказательства нерандомизированные исследования

(Д) – рекомендации к применению были основаны на проведенной экспертами дискуссии, в результате которой был достигнут консенсус
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