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МИНИСТЕРСТВО ЗДРАВООХРАНЕНИЯ РЕСПУБЛИКИ МОРДОВИЯ
приказ

19.03.2024 г.                                                                                                    № 478 
Саранск
О совершенствовании оказания медицинской помощи детям 
с острым миелобластным лейкозом на территории Республики Мордовия
В целях дальнейшего совершенствования организации медицинской помощи детям с острым миелобластным лейкозом в системе здравоохранения Республики Мордовия,

ПРИКАЗЫВАЮ:
1. Утвердить прилагаемые:

протокол объявления диагноза и алгоритм действий медицинских работников при подозрении на диагноз острый лейкоз;
протокол объявления диагноза и алгоритм действий медицинских работников при подтверждении диагноза острый миелобластный лейкоз (далее – Протоколы объявления диагноза);
алгоритм установления диагноза острый миелобластный лейкоз и дальнейшего ведения пациента с диагнозом острый миелобластный лейкоз в зависимости от прогностических факторов;

критерии оценки качества специализированной медицинской помощи детям при остром миелобластном лейкозе; 
перечень лабораторных и инструментальных исследований и консультаций специалистов, осуществляемых в среднем при динамическом наблюдении пациентов с острым миелобластным лейкозом;
памятку для родителей при подтверждении у ребенка диагноза острый миелобластный лейкоз;

памятку «вопрос – ответ» для родителей ребенка с острым миелобластным лейкозом.
2. Руководителям медицинских организаций, подведомственных Министерству здравоохранения Республики Мордовия:

1)
обеспечить выполнение медицинскими работниками Протоколов объявления диагноза, утвержденных пунктом 1 настоящего приказа;

2)
осуществлять контроль за исполнением медицинскими работниками подведомственных учреждений алгоритма установления диагноза острого миелобластного лейкоза и дальнейшего ведения пациента с диагнозом острый миелобластный лейкоз, перечня лабораторных и инструментальных исследований и консультаций специалистов, осуществляемых в среднем при динамическом наблюдении пациентов с острым миелобластным лейкозом, утвержденных пунктом 1 настоящего приказа; 

3)
осуществлять контроль качества оказания медицинской помощи пациентам с острым миелобластным лейкозом в соответствии с критериями оценки качества специализированной медицинской помощи детям с острым миелобластным лейкозом, утвержденными пунктом 1 настоящего приказа;
4) обеспечить направление детей с подозрением на острый лейкоз:

4.1) на консультацию к врачу-детскому онкологу в ГБУЗ Республики Мордовия «Детская республиканская клиническая больница» (далее – ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ») в будние дни с 11.00 час. до 14.00 час.; 
4.2.) на госпитализацию в приемное отделение ГБУЗ Республики Мордовия ««ДРКБ») в будние дни до 11.00 час. и после 14.00 час. (с 11.00 час. до 14.00 час. изначально проводится консультация врача-детского онколога для решения вопроса о госпитализации), в выходные и праздничные дни – круглосуточно; 
5)
обеспечить направление ребенка-инвалида с впервые диагностированным острым миелобластным лейкозом, как относящегося к целевой группе получателей услуг ранней помощи в соответствии с приказом Министерства здравоохранения Республики Мордовия от 07.08.2018 № 956 «О мерах по организации оказания ранней помощи детям, относящимся к целевой группе получателей услуг ранней помощи, и их семьям в медицинских организациях Республики Мордовия, подведомственных Министерству здравоохранения Республики Мордовия», в Службу ранней помощи Министерства социальной защиты, труда и занятости населения Республики Мордовия не позднее 5 дней после выписки ребенка из стационара (адрес: г. Саранск, ул. Титова, дом. 133, 1 этаж, тел. 39-31-35); 

6) обеспечить обследование детей с острым миелобластным лейкозом в соответствии с перечнем лабораторных и инструментальных исследований и консультаций специалистов, осуществляемых в среднем при динамическом наблюдении пациентов с острым миелобластным лейкозом, утвержденным пунктом 1 настоящего приказа; 
7) направлять детей с диагнозом острый миелобластный лейкоз на проведение медико-социальной экспертизы в порядке, установленном Правительством Российской Федерации. 
3. Главному врачу ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» О.М. Солдатову:

1)
осуществлять контроль исполнения Протоколов объявления диагноза врачами-детскими онкологами, врачами-гематологами, врачами-педиатрами, врачами-анестезиологами-реаниматологами ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ»;

2)
обеспечить очное консультирование/госпитализацию детей с подозрением/подтверждением диагноза острый миелобластный лейкоз; 

3)
обеспечить проведение врачами-гематологами, врачами детскими онкологами телемедицинских консультаций детям с подозрением/подтверждением диагноза острый миелобластный лейкоз по запросу медицинских организаций Республики Мордовия и с федеральными клиниками;
4)
оказывать методическую помощь медицинским работникам медицинских организаций, подведомственных Министерству здравоохранения Республики Мордовия, по внедрению Протоколов объявления диагноза и дальнейшему наблюдению детей с острым миелобластным лейкозом.
4. Главному внештатному специалисту детскому онкологу-гематологу И.А. Ручиной обеспечить оказание медицинской помощи, в том числе при диспансерном наблюдении детям с острым миелобластным лейкозом в соответствии с перечнем лабораторных и инструментальных исследований и консультаций специалистов, осуществляемых в среднем при динамическом наблюдении пациентов с острым миелобластным лейкозом, утвержденным пунктом 1 настоящего приказа.
Министр                                                                                               О.В. Маркин
Утвержден
приказом Министерства здравоохранения

Республики Мордовия

от 19.03.2024 г. № 478 
Протокол объявления диагноза и алгоритм действий медицинских работников при подозрении на диагноз острый миелобластный лейкоз
	Необходимо
	Запрещается

	1. При выявлении на амбулаторном приеме пациента, подозрительного по острому лейкозу, уточнить ФИО пациента, возраст пациента, уточнить ФИО законных представителей/родителей. 

Представиться: ФИО медицинского работника, занимаемая должность.

2. Озвучить цель информирования: при проведении осмотра пациента либо при получении результата общего анализа крови выявлены изменения, не соответствующие нормальным показателям. Озвучить предполагаемый диагноз острого лейкоза, методы исследования, которые будут использованы для его подтверждения.

Использовать точную, понятную собеседнику лексику, пояснять специальные термины общедоступными словами.

3. Объяснить пациенту в возрасте старше 15 лет либо законным представителям/родителям пациента младше 15 лет, что диагноз заболевания острый лейкоз пока не установлен, успокоить пациента и законных представителей/родителей.

4. Выяснить статус ребенка: есть ли жалобы на слабость, быструю утомляемость, повышение температуры, повышенную кровоточивость, увеличение лимфатических узлов, боли в костях, бледность, гиперплазию десен и др.
	1. Сообщать информацию третьим лицам.

2. Излагать субъективное видение перспектив здоровья и жизни ребенка в случае установления диагноза. 

3. Рекомендовать пациенту или законным представителям/родителям  найти информацию в интернете

	5. Выяснить общее состояние ребенка и статус его транспортабельности.
6. При удовлетворительном общем состоянии и транспортабельности пациента направить ребенка с законными представителями/родителями на консультацию врача детского онколога ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» на консультацию к врачу-детскому онкологу в ГБУЗ «Детская республиканская клиническая больница» в будние дни с 11.00 час. до 14.00 час., 

либо на госпитализацию в приемное отделение ГБУЗ «Детская республиканская клиническая больница» (далее – ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ») в будние дни до 11.00 час. и после 14.00 час. (с 11.00 час. до 14.00 час. изначально проводится консультация врача-детского онколога для решения вопроса о госпитализации), в выходные и праздничные дни – круглосуточно;
7. Выяснить у законных представителей/ родителей ребенка наличие возможности приехать на своем транспорте.

8. При отсутствии возможности приехать на своем транспорте предложить организовать доставку ребенка с родителями (законными представителями) на транспорте медицинской организации, где наблюдается ребенок
	

	9. При состоянии ребенка средней тяжести/тяжелом состоянии непосредственно с амбулаторного приема организовать доставку ребенка с родителями (законными представителями) на транспорте медицинской организации, где наблюдается ребенок либо бригадой скорой медицинской помощи в приемное отделение ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» по неотложным или экстренным показаниям
	

	При явке ребенка на консультацию врача-детского онколога в консультативную поликлинику ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ»:
10. Врач-детский онколог выясняет жалобы, собирает анамнез, выполняет осмотр ребенка с обязательной оценкой общего состояния, роста и массы тела, проводит детальную оценку состояния всех органов и систем, а также неврологического статуса, направляет ребенка на проведение развернутого анализа крови. После получения результатов анализа крови проводится беседа с пациентом и законными представителями/родителями.
11. Беседа проводится без участия посторонних лиц. По желанию ребенка либо родителей или иных законных представителей ребенка могут присутствовать иные лица.

12. Представиться: ФИО медицинского работника, занимаемая должность.

13. Озвучить цель информирования: по результат проведенного обследования получен результат, не соответствующий нормальным показателям. Вручить родителям (законным представителям) результат развернутого анализа крови.

14. Озвучить предполагаемый диагноз острый лейкоз.

15. Объяснить пациенту и законным представителям/родителям, что диагноз заболевания острый лейкоз пока предполагаемый, успокоить пациента, законных представителей/родителей.

16. Объяснить пациенту и законным представителям/родителям: для уточнения диагноза необходимо стационарное обследование в ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ», объяснить методы исследования, которые будут использованы для подтверждения диагноза.

Использовать точную, понятную собеседнику лексику, пояснять специальные термины общедоступными словами. 
17. Направить пациента непосредственно с приема на госпитализацию в детское онкологическое отделение ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» при условии удовлетворительного общего состояния либо состояния средней тяжести, на госпитализацию в отделение АРИТ ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» - при условии тяжелого состояния пациента
	

	17. При явке ребенка в приемное отделение ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ»:

Врач-педиатр приемного отделения в будние дни с 8.00 до 15.48 обеспечивает консультацию детского онколога/гематолога по срочным показаниям (алгоритм консультации указан в п.п. 10-17).

При явке пациента в будние дни до 8.00 и после 15.48, а также в выходные и праздничные дни врач-педиатр приемного отделения самостоятельно выясняет жалобы, собирает анамнез, выполняет осмотр ребенка с обязательной оценкой общего состояния, роста и массы тела, проводит детальную оценку состояния всех органов и систем, а также неврологического статуса, направляет ребенка на проведение развернутого анализа крови. После получения результатов анализа крови проводится беседа с пациентом и законными представителями/родителями.
11. Беседа проводится без участия посторонних лиц. По желанию ребенка либо родителей или иных законных представителей ребенка могут присутствовать иные лица.

12. Представиться: ФИО медицинского работника, занимаемая должность.

13. Озвучить цель информирования: по результат проведенного обследования получен результат, не соответствующий нормальным показателям. Вручить родителям (законным представителям) результат развернутого анализа крови.

14. Озвучить предполагаемый диагноз острый лейкоз.

14. Объяснить пациенту и законным представителям/родителям, что диагноз заболевания острый лейкоз пока предполагаемый, успокоить пациента, законных представителей/родителей.

15. Объяснить пациенту и законным представителям/родителям: для уточнения диагноза необходимо стационарное обследование в ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ», объяснить методы исследования, которые будут использованы для подтверждения диагноза.

Использовать точную, понятную собеседнику лексику, пояснять специальные термины общедоступными словами. 
16. Направить пациента на госпитализацию в детское онкологическое отделение ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» при условии удовлетворительного общего состояния либо состояния средней тяжести, на госпитализацию в отделение АРИТ ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» - при условии тяжелого состояния пациента
	


Утвержден

приказом Министерства здравоохранения

Республики Мордовия

от 19.03.2024 г. № 478

Протокол объявления диагноза и алгоритм действий медицинских работников при подтверждении диагноза острого миелобластного лейкоза
	Необходимо
	Запрещается

	1. При подтверждении диагноза острого миелобластного лейкоза у ребенка врач-детский онколог/гематолог, либо врач-педиатр, либо врач-анестезиолог-реаниматолог ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» сообщает пациенту в возрасте 15 лет, либо законным представителям/родителям пациента в возрасте до 15 лет о необходимости проведения беседы, согласовав с родителями или иными законными представителями ребенка дату, время и место проведения беседы. Уведомить о возможности участия в беседе иных лиц по их желанию.

2. Заведующий детским онкологическим отделением/отделением АРИТ ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» обеспечивает возможность присутствия психолога или психотерапевта, которые принимают участие в беседе с согласия родителей или иных законных представителей ребенка.

3. Диагноз сообщается врачом-детским онкологом/гематологом или консилиумом врачей, состоящим из нескольких специалистов. При объявлении диагноза необходимо:
- выразить сочувствие в связи с выявлением тяжелого заболевания;

- использовать точную, понятную собеседнику лексику, пояснять специальные термины общедоступными словами;

- по ходу беседы уточнять у родителей наличие дополнительных вопросов, а также необходимость повторного разъяснения предоставленной информации;

- предоставить время для выражения эмоций;

- продолжить беседу, удостоверившись в готовности родителей воспринимать информацию дальше;

- подробно отвечать на все вопросы родителей и сопровождающих их лиц.

4. Врач-детский онколог/гематолог (лечащий врач): 

- сообщает диагноз, возможные причины его возникновения, симптомы, влияние на жизнедеятельность ребенка, вероятный прогноз развития заболевания, возможность медицинской реабилитации, 

- предоставляет информацию о возможности и порядке получения медицинской, психологической помощи, мер социальной поддержки, в том числе предоставляемые социально-ориентированными некоммерческими организациями, включая родительские ассоциации и общественные организации.

5. В случае неготовности родителей ребенка (или законных представителей) воспринимать информацию, дать им время, необходимое для выражения своих эмоций и провести повторную беседу. 

6. Вручить ребенку или родителям (законным представителям) памятки и специальную литературу
	1. Препятствовать присутствию иных лиц на беседе по желанию родителей ребенка или его законных представителей.

2. Использовать в беседе термины и формулировки, непонятные для родителей.

3. Не отвечать на поставленные вопросы.

4. Излагать субъективное видение перспектив жизни и здоровья ребенка

5. Отказывать в проведении повторной беседы и ответе на неясные для родителей вопросы.


Утвержден
приказом Министерства здравоохранения

Республики Мордовия

от 19.03.2024 г. № 478 
Алгоритм

установления диагноза острого миелобластного лейкоза и дальнейшего ведения пациента с диагнозом острый миелобластный лейкоз
1. Осуществляется сбор жалоб и анамнеза заболевания и жизни пациента для оценки состояния пациента, а также для выявления факторов, которые могут оказать влияние на выбор лечебной тактики.
2. Проводится осмотр и физикальное обследование пациента, выполняется пальпация терапевтическая и аускультация терапевтическая для уточнения распространенности заболевания и оценки состояния пациента, в том числе отдельных органов и систем. 

3. Обязательно назначаются следующие исследования:

3.1. Лабораторные исследования:
3.1.1. общий (клинический) анализ крови развернутый с обязательным дифференцированным подсчетом лейкоцитов (лейкоцитарная формула); 
3.1.2. исследование цитологического препарата костного мозга (КМ) путем пункции с последующим цитологическим и цитохимическим исследованием мазка КМ (миелограмма) для верификации диагноза; 

3.1.3. проведение иммунофенотипирования гемопоэтических клеток-предшественниц в КМ для верификации диагноза, определения линейной принадлежности бластных клеток, группы прогностического риска и тактики терапии (исследование проводится на базе НМИЦ ДГОИ им Дмитрия Рогачева в рамках договора между клиниками);
3.1.4 проведение цитогенетического исследования (кариотип) и молекулярно-генетического исследования (FISH-метод) на одну пару хромосом аспирата КМ с целью верификации диагноза, определения группы прогностического риска и тактики терапии (исследование проводится на базе НМИЦ ДГОИ им Дмитрия Рогачева в рамках совместного участия в протоколе МВ-2015);

3.1.5 проведение молекулярно-генетического исследования мутаций в гене RUNX1-RUNX1T1 методом ПЦР, молекулярно-генетического исследования мутаций в гене CBFB-MYH11 методом ПЦР и молекулярно-генетического исследования мутаций в гене FLT3-TKI методом секвенирования в аспирате костного мозга для стратификации пациентов по группам риска и определения тактики лечения;

3.1.6 проведение спинномозговой пункции с обязательным последующим исследование уровня белка в спинномозговой жидкости, исследование уровня глюкозы в спинномозговой жидкости, микроскопическим исследованием спинномозговой жидкости, подсчетом клеток в счетной камере (определение цитоза) и цитологическим исследованием клеток спинномозговой жидкости для подтверждения/исключения поражения ЦНС, определения группы прогностического риска и выбора тактики терапии;
3.1.7. исследование биохимического анализа крови общетерапевтического (мочевина, креатинин, общий белок, белковые фракции, билирубин, глюкоза, ЛДГ, амилаза, аланинаминотрансфераза (АЛТ), аспартатаминотрансфераза (АСТ), магний, натрий, калий, кальций);
3.1.8. исследование коагулограммы; 
3.1.9. исследование крови на ВИЧ, гепатиты;

3.1.10. молекулярно-биологическое исследование крови на цитомегаловирус, вирус-Эбштейн-Барра, вирус простого герпеса;

3.1.11 микробиологическое исследование отделяемого из полости рта, исследование биоценоза кишечника культуральными методами, микробиологическое исследование крови на стерильность, микробиологическое исследование мочи на бактериальные патогенны; 
3.1.12. определение основных групп крови по системе АВО, определение антигена D системы Резус (резус-фактор), определение фенотипа по антигенам C, с, Е, е, Cw, К, к и определение антиэритроцитарных антител с целью проведения заместительной терапии компонентами крови при необходимости. 

3.2 Инструментальные исследования:
3.2.1. проведение рентгенографии органов грудной клетки в прямой и правой боковой проекции; 

3.2.2. в случае выявления опухолевой массы в средостении по данным рентгенограммы выполнить компьютерную томографию (КТ) органов грудной полости для оценки точных размеров опухолевого поражения; 

3.2.3. выполнить ультразвуковое исследование (УЗИ) органов брюшной полости, забрюшинного пространства и органов малого таза для уточнения распространенности заболевания и оценки состояния пациента; 

3.2.4. выполнить КТ головного мозга или МРТ головного мозга для исключения/подтверждения инициального поражения ЦНС; 

3.2.5. выполнить ЭКГ и ЭХО-КГ для выявления сопутствующей патологии; 
3.2.6. пациентам с подозрением на экстрамедуллярные очаги острого миелобластного лейкоза выполнить биопсию вовлеченного органа/ткани в объеме, необходимом для выполнения патологоанатомического исследований биопсийного материала с применением иммуногистохимических методов и молекулярно-генетических исследований.
3.3. Осмотр врачей специалистов: выполнить осмотр врача-офтальмолога, врача-невролога, врача-оториноларинголога, врача-акушера-гинеколога (для пациенток старше 14 лет) для выявления степени распространенности процесса и выбора тактики терапии.
4. При ведении пациентов с острым миелобластным лейкозом рекомендуется использовать мультидисциплинарный подход в виду того, что заболевание требует комплексной терапии, что диктует необходимость совместного ведения пациента специалистами разных профилей. 
5. Критерии установления диагноза/состояния: диагноз острого миелобластного лейкоза (ОМЛ) устанавливают на основании обнаружения в пунктате костного мозга или в периферической крови не менее 20% бластных клеток, либо независимо от процентного содержания бластных клеток при наличии патогномоничных для ОМЛ хромосомных аномалий: t(8;21) (q22; q22) AML/ETO, t(15;17) (q12; q11-12) PML/RAR-α, inv(16) или t(16;16) (p12; q23) CBF/MYH11, t(1;22), палочек Ауэра.
6. Назначение лечения. 
Цели лечения:
1) эрадикация лейкемического клона;
2) восстановление нормального кроветворения;
3) достижение длительной бессобытийной выживаемости.
В настоящее время единого стандарта терапии ОМЛ у детей не разработано. Рекомендуется всем пациентам с впервые выявленным диагнозом ОМЛ при наличии возможности участие в клинических исследованиях. Эффективность химиотерапии (ХТ) ОМЛ зависит от двух ключевых факторов – специфичности цитостатического воздействия и адекватности сопроводительного лечения. Основными принципами лечения ОМЛ является максимум эффективности (за счет специфичности и адекватности воздействия) при минимуме токсичности (за счет грамотной сопроводительной терапии). Лечение ОМЛ у детей основано на интенсивной полихимиотерапии, которая должна быть дополнена трансплантацией гемпоэтических стволовых клеток (ТГСК) от HLA-геноидентичного родственного или альтернативного (неродственного, гаплоидентичного) донора у пациентов группы высокого риска рецидива. Необходимость трансплантации у пациентов группы промежуточного риска продолжает дискутироваться; она показана только при наличии HLA-геноидентичного сиблинга.
Перед началом терапии пациенту желательно обеспечить центральный венозный доступ на продолжительное время постановкой центрального венозного катетера.
7. Медицинская реабилитация и санаторно-курортное лечение.

Пациентам с ОМЛ рекомендуется проведение индивидуально подобранных реабилитационных мероприятий, нацеленных на восстановление функционального состояния систем пациентов, а также адаптация к условиям и нагрузкам амбулаторного режима, восстановление психологического статуса пациента, восстановление способности к обучению/трудоспособности.
8. Профилактика и диспансерное наблюдение.
8.1. Пациент передается врачу-педиатру (врачу-гематологу) по месту жительства при наличии полной ремиссии перед началом поддерживающей терапии либо после проведения трансплантации костного мозга (ТКМ). Поддерживающую терапию пациент получает по месту жительства. Врач-педиатр (врач-гематолог) по месту жительства руководствуется рекомендациями, данными специалистами учреждения, проводившего лечение. Дальнейшее диспансерное наблюдение осуществляется участковыми врачами-педиатрами и гематологами в тесной взаимосвязи с другими специалистами (по показаниям).
Основным компонентом диспансерного наблюдения должно быть своевременное обнаружение прогрессирования заболевания, развития опухоли другой локализации.
Способов первичной профилактики острого миелобластного лейкоза не существует. 

8.2. Вакцинация детей: 
в период лечения вакцинация не проводится (исключение составляет вакцинация против гепатита В, которую можно проводить на фоне терапии по специальной схеме для иммунокомпрометированных пациентов);
после окончания поддерживающей терапии при условии наличия полной ремиссии вакцинацию можно проводить в полном объеме, исключив живые вакцины.

8.3. Возможность пребывания в организованном коллективе:
не желательна на период проведения интенсивной терапии;
ограничена эпидемиологической ситуацией и клинико-лабораторным статусом пациента в период проведения поддерживающей терапии;
не ограничена после окончания поддерживающей терапии.

8.4. Возможность нагрузок и занятий спортом:
физические нагрузки не желательны в период проведения интенсивной терапии;
ограничены клинико-лабораторным статусом пациента в период проведения поддерживающей терапии. После окончания поддерживающей терапии ограничены только развившейся в период лечения патологией опорно-двигательного аппарата или тяжелыми сопутствующими заболеваниями. При их отсутствии не ограничены.

9. При оказании медицинской помощи пациентам с острым лимфобластным лейкозом необходимо использовать мультидисциплинарный подход, что обусловлено как тяжестью состояния, так и поражением различных органов и систем.

10. Показания к госпитализации (стационарному лечению) пациентов с острым миелобластным лейкозом: 
10.1 Показания для плановой госпитализации:
подозрение/установление диагноза ОЛ;
диагностика рецидива ОМЛ;
проведение очередного курса ХТ в условиях круглосуточного стационара;
проведение запланированной ТГСК;
выполнение плановых хирургических вмешательств;
выполнение плановых экстракорпоральных методов очищения крови и заместительной почечной терапии;
проведение заместительной гемокомпонентной терапии.
10.2 Показания для экстренной госпитализации:
неотложные состояния у пациентов с ОМЛ и при подозрении на ОЛ:
- лейкоцитоз более 100х109/л;
- фебрильная лихорадка и инфекционные осложнения на фоне нейтропении после курса ХТ;
- геморрагический синдром;
- тромботические осложнения;
- необходимость проведения экстренной заместительной гемокомпонентной терапии;
- другие системные нарушения, обусловленные течением основного заболевания или резвившиеся вследствие проведенного лечения.
11. Показания к выписке пациента из стационара:
восстановление показателей периферической крови (лейкоциты более 1х109/л, гранулоциты более 0,5х109/л, тромбоциты более 50х109/л, гемоглобин – более 80 г/л) после очередного курса ХТ;
нормотермия в течение 3 - 5 суток и отсутствие неконтролируемых инфекционных осложнений в послекурсовом периоде;
купирование геморрагических осложнений;
купирование тромботических осложнений;
купирование системных нарушения, обусловленных течением основного заболевания или развившихся вследствие проведенного лечения.

12. Заключение о целесообразности перевода больного в профильную медицинскую организацию осуществляется после предварительной консультации по предоставленным медицинским документам и/или предварительного осмотра больного врачами специалистами медицинской организации, в которую планируется перевод.

Утверждены
приказом Министерства здравоохранения

Республики Мордовия

от 19.03.2024 г. № 478 
Критерии 
оценки качества специализированной медицинской помощи детям при остром миелобластном лейкозе
	№ п/п
	Критерии качества
	Оценка выполнения

	1.
	Выполнена пункция костного мозга (при установлении диагноза)
	Да/Нет

	2. 
	Выполнен общий (клинический) анализ крови с дифференцированным подсчетом лейкоцитов (лейкоцитарной формулы) и исследованием уровня тромбоцитов в крови
	Да/Нет

	3.
	Выполнено цитологическое исследование мазка костного мозга (подсчет формулы костного мозга) и цитохимическое исследование препарата костного мозга (при установлении диагноза)
	Да/Нет

	4.
	Выполнено иммунофенотипирование бластных клеток костного мозга с помощью проточной цитометрии (при установлении диагноза)
	Да/Нет

	5.
	Выполнено цитогенетическое исследование и/или молекулярно-генетическое исследование бластных клеток костного мозга (при установлении диагноза)
	Да/Нет

	6.
	Выполнена спинномозговая пункция (при установлении диагноза)
	Да/Нет

	7.
	Выполнено исследование спинномозговой жидкости (определение цитоза, белка, глюкозы, цитологическое исследование) (при установлении диагноза)
	Да/Нет

	8.
	Выполнена рентгенография органов грудной клетки (при установлении диагноза)
	Да/Нет

	9.
	Выполнены ультразвуковое исследование органов брюшной полости (комплексное) и ультразвуковое исследование забрюшинного пространства (при установлении диагноза)
	Да/Нет

	11.
	Выполнена компьютерная томография головы и/или магнитно-резонансная томография головного мозга (при установлении диагноза в случае наличия неврологической симптоматики)
	Да/Нет

	12.
	Выполнен анализ крови биохимический общетерапевтический (креатинин, общий белок, общий билирубин, ЛДГ)
	Да/Нет

	13.
	Пациент с впервые диагностированным ОМЛ при наличии возможности включен в клиническое исследование
	Да/Нет

	14.
	У пациента с впервые диагностированным ОМЛ, который не может быть включен в клиническое исследование, после завершения всех диагностических мероприятий проведена индукционная терапия
	Да/Нет

	15.
	У пациента с верифицированным ОМЛ, получающего терапию вне рамок клинических исследований и достигшего ПР после индукционного этапа терапии, выполнена программа консолидации ремиссии
	Да/Нет

	16.
	У пациента с верифицированным ОМЛ, получающего терапию вне рамок клинических исследований и достигшего ПР после индукционного этапа терапии, проведена консультация в трансплантационном центре для решения вопроса о возможности и целесообразности выполнения алло-ТКМ/алло-ТГСК
	Да/Нет

	17.
	У пациента, получающего терапию по поводу верифицированного ОМЛ вне рамок клинических исследований, после окончания 1 и 2 курсов индукции ремиссии проведено цитологического исследования мазка костного мозга (миелограммы)
	Да/Нет

	18.
	У пациента, получающего терапию по поводу верифицированного ОМЛ вне рамок клинических исследований, после окончания консолидации ремиссии проведено цитологического исследования мазка костного мозга (миелограммы)
	Да/Нет

	19.
	У пациента, получающего терапию по поводу верифицированного ОМЛ вне рамок клинических исследований, после завершения всей программы терапии проведено цитологического исследования мазка костного мозга (миелограммы)
	Да/Нет


Утвержден
приказом Министерства здравоохранения

Республики Мордовия

от 19.03.2024 г. № 478 
Перечень 
лабораторных и инструментальных исследований и консультаций специалистов, осуществляемых в среднем при динамическом наблюдении пациентов с острым миелобластным лейкозом (без ТКМ)*
	Вид обследования
	При проведении поддерживающей химиотерапии
	После окончания поддерживающей химиотерапии
	Каждые 
3 месяца
	Каждые 
6 месяцев
	Каждый год
	После пяти лет наблюдения

	Жалобы, анамнез
	+
	+
	+
	+
	+
	+

	Антропометрия с оценкой по процентильным рядам и динамикой
	+
	+
	+
	+
	+
	+

	Клинический осмотр
	+
	+
	+
	+
	+
	+

	Общий анализ крови с дифференцированным подсчетом лейкоцитов
	+
1 раз в месяц
	+
1 раз в месяц
	+
	+
	+
	+

	Биохимический анализ
	+
1 раз в 3 месяца
	+
1 раз в 6 месяцев
	
	+
	+
	По показаниям

	Ан крови на ВИЧ, вирус гепатита В, С  
	
	
	
	+

(через 6 месяцев после окончания поддерживающей химиотерапии
	
	По показаниям

	УЗИ органов брюшной полости, малого таза и забрюшинного пространства
	+
1 раз в 3 месяца
	+
1 раз в 6 месяцев
	
	
	+
	По показаниям

	Осмотр врача-гематолога
	+
1 раз в  месяца
	+
1 раз в 6 месяцев
	
	+
	+
	+
1 раз в год

	ЭКГ, ЭХО-КГ
	
	
	
	
	+
	По показаниям

	КТ/МРТ зон экстрамедуллярных очагов
	
	
	
	+

(через 6 месяцев после окончания поддерживающей химиотерапии
	
	


*Пациенты, получившие ТКМ (трансплантация костного мозга), наблюдаются согласно индивидуальным рекомендациям трансплантационного центра

Утверждена
приказом Министерства здравоохранения

Республики Мордовия

от 19.03.2024 г. № 478 
Памятка 

для родителей ребенка с острым миелобластным лейкозом

Острый миелоидный лейкоз (ОМЛ) – редкое злокачественное заболевание кроветворной ткани, характеризующаяся неконтролируемой пролиферацией, нарушением дифференцировки и накоплением в костном мозге и периферической крови незрелых гемопоэтических клеток. При развитии ОМЛ поражаются все органы и системы, т.к. заболевание носит генерализованный (распространенный) характер. В клинической картине заболевания преобладают синдромы, связанные с прогрессирующим нарастанием количества злокачественных клеток в костном мозге, а также в печени, селезенке, так же возможно поражение ЦНС и других органов и систем. Наиболее частое проявление заболевания:

1. Лихорадка. Повышение температуры тела выше 38,00С может быть первым и единственным проявлением заболевания, в связи с наличием бластных (опухолевых) клеток, выделением их продуктов жизнедеятельности, а также в связи с развитием инфекционного процесса.
2. Инфекционный процесс (ангина, стоматит, пневмония и др.) развивается в связи с вытеснением бластными клетками клеток нормального кроветворения – лейкоцитов/нейтрофилов, защищающих в здоровом состоянии организм ребенка от бактериальной и грибковой инфекции.
3. Геморрагический синдром (кровотечения, появления синяков) в следствии вытеснения бластными клетками из нормального кроветворения тромбоцитов (клеток ответственных за остановку кровотечения).
4. Анемический синдром (бледность, вялость, быстрая утомляемость, слабость), так же развивается из-за отсутствия эритроцитов (снижения гемоглобина) в костном мозге пациента с ОМЛ.

5. Боль в костях и других пораженных органах.
6. Увеличение размеров печени и селезенки, появление желтухи.
7. Поражение ЦНС может проявляться головной болью, рвотой, судорогами.
Для установления диагноза необходимо выполнение большого количества исследований крови, пункции костного мозга и люмбальной пункции, рентгеновских и томографических исследований. Для проведения химиотерапии необходима постановка центрального венозного катетера (ЦВК), во избежание многочисленных уколов в периферические вены.

Все инвазивные процедуры (пункции, постановка ЦВК) выполняются под общей анестезией.

Лечение острого миелоидного лейкоза состоит в основном из двух этапов: интенсивная фаза терапии и проведение трансплантации гемопоэтических стволовых клеток. Во время интенсивной фазы химиотерапия проводится с небольшими интервалами, часто необходимо пребывание пациента в стационаре. Химиотерапия первой линии состоит из трех основных препаратов: цитозар, вепезид, даунорубицин (идарубицин или митроксантрон). Затем проводится несколько курсов высокодозной химиотерапии.

Побочные эффекты химиотерапии: выпадение волос, тошнота и рвота, снижение/изменение аппетита, лихорадка, развитие инфекционных очагов.
Целью терапии является излечение болезни, предотвращение рецидивов и осложнений, связанных как с проявлениями болезни, так и с развитием индуцированной (вызванной химиотерапией) аплазии кроветворения. Суммарная длительность терапии составляет около 6 месяцев, без проведения трансплантацией гемпоэтических стволовых клеток ТГСК. Сокращение длительности терапии может привести к увеличению риска рецидива болезни. При терапии в соответствии с современными программами лечения вероятность выздоровления составляет около 70%.

Утверждена
приказом Министерства здравоохранения

Республики Мордовия

от 19.03.2024 г. № 478 
Памятка «вопрос – ответ» 
для родителей ребенка с острым миелобластным лейкозом
Что такое «острый миелобластный лейкоз»? 
Острый миелобластный лейкоз (ОМЛ) — заболевание костного мозга, в обиходе иногда называемое «раком крови». Это клональное опухолевое заболевание кроветворной ткани, связанное с мутацией в клетке-предшественнице гемопоэза, следствием которой становится блок дифференцировки и бесконтрольная пролиферация незрелых миелоидных клеток. 
Как часто встречается это заболевание? 
Считается, что ОМЛ заболевает в среднем 3 - 5 человек на 100 тыс. населения в год. При этом заболеваемость резко возрастает в возрасте старше 60 лет и составляет 12 - 13 человек на 100 тыс. у людей в возрасте старше 80 лет. Медиана возраста этого заболевания составляет 65 лет. Эпидемиология ОМЛ среди детского населения в Российской Федерации изучена недостаточно. ОМЛ встречается в 20% от всех острых лейкозов у детей, составляет 6% от всех опухолей у детей. Новые случаи ОМЛ составляют 0,7 - 1,2/100.000 в год.

Что вызывает острый миелобластный лейкоз? 
Точные причины развития ОМЛ неизвестны. Рассматривается возможная роль различных предрасполагающих факторов (генетических, вирусных, радиация, химическое и физическое воздействие и др.), однако их точное влияние на развитие ОМЛ на сегодняшний день не установлено.
Можно ли заразиться острым миелобластным лейкозом? 
Нет, острым миелобластным лейкозом нельзя заразиться.
Какие симптомы у острого миелобластного лейкоза?
Дебют ОМЛ может быть острым со значительным повышением температуры тела, резкой слабостью, интоксикацией, кровоточивостью, тяжелыми инфекциями. Однако нередко диагноз устанавливают случайно при профилактическом осмотре или в случае госпитализации по другой причине.

При объективном обследовании может не наблюдаться никаких симптомов. Но довольно часто выявляется увеличение периферических лимфатических узлов, печени, селезенки, гиперплазия десен, инфильтрация кожи, геморрагический синдром различной степени тяжести - от петехиальных высыпаний до тяжелых кровотечений, боли в костях, боли в суставах, неврологическая симптоматика (менингеальные знаки - головная боль, ригидность затылочных мышц, симптом Кернига, парез лицевого, глазодвигательного и других нервов, парезы нижних конечностей и т.д.).
На что имеют право пациенты с острым миелобластным лейкозом?

Согласно ст. 37 Федеральный закон от 21.11.2011 N 323-ФЗ (ред. от 28.12.2022) «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации» (с изм. и доп., вступ. в силу с 11.01.2023), медицинская помощь, за исключением медицинской помощи, оказываемой в рамках клинической апробации, организуется и оказывается:
в соответствии с порядками оказания медицинской помощи, утверждаемыми уполномоченным федеральным органом исполнительной власти и обязательными для исполнения на территории Российской Федерации всеми медицинскими организациями;
в соответствии с положением об организации оказания медицинской помощи по видам медицинской помощи;
на основе клинических рекомендаций;
с учетом стандартов медицинской помощи, утверждаемых уполномоченным федеральным органом исполнительной власти.
Пациенту с острым миелобластным лейкозом устанавливается инвалидность?
Да, этот диагноз является безусловно инвалидизирующим, детям с впервые выявленным диагнозом острый миелобластный лейкоз устанавливается категория ребенок-инвалид на срок не менее 5 лет. В ходе дальнейшего наблюдения вопрос об установлении категории ребенок-инвалид решается индивидуально. 
В какой медицинской организации Республики Мордовия будет лечиться ребенок с острым миелобластным лейкозом? 

Согласно Приказу Министерства здравоохранения РФ от 20 мая 2022 г. № 344н «Об утверждении перечня заболеваний или состояний (групп заболеваний или состояний), при которых страдающие ими лица, достигшие совершеннолетия, вправе до достижения ими возраста 21 года наблюдаться и продолжать лечение в медицинской организации, оказывавшей им до достижения совершеннолетия медицинскую помощь при таких заболеваниях или состояниях (группах заболеваний или состояний)» пациенты с диагнозом острый миелобластный лейкоз могут получать специфическое лечение и динамическое наблюдение в условиях ГБУЗ Республики Мордовия «ДРКБ» до достижения ими возраста 21 год. 
