СПРАВКА





о работе Центра по лечению гемофилии





	Городской центр по лечению гемофилии при Комитете здравоохранения мэрии С-Петербурга и Республиканский центр по лечению гемофилии при Российском НИИ гематологии и трансфузиологии функционирует как единая структура, оказывающая специализированную помощь больным с наследственными геморрагическими диатезами. Республиканский центр организован на основании приказа МЗ РСФСР от 02.08.79.N484 “О  создании Республиканского центра по профилактике и лечению гемофилии”, “Положения о Республиканском центре по профилактике и лечению гемофилии”. Для расширения объема помощи больным города по обслуживанию детского населения, оказанию стоматологической помощи и усиления реабилитационной  работы с указанной группой больных дополнен штатами  городского центра на основании приказа ГУЗЛ N338 от 22.05.87 “ О создании Городского центра по лечению гемофилии”, “Положения о Городском центре по лечению гемофилии”, приказа ГУЗЛ  N82 от 06.02.89 “ О совершенствовании медицинской помощи больным гемофилией и другими коагулопатиями и тромбоцитопатиями в Ленинграде” и приказа МЗ РСФСР от 29.12.88 “ О мерах по дальнейшему совершенствованию медицинской помощи больным гемофилией и болезнь Виллебранда N342-ДСП”.


      Задачи, которые решает центр можно разделить на 4 группы:


Учет и паспортизация всех больных наследственными коагуло- и тромбоцитопатиями на территории С-Петербурга, Ленинградской области и Российской Федерации с разработкой единой учетной документации,  улучшение диагностики с постоянным совершенствованием методов диагностики, генопрофилактика, оказание высококвалифицированной помощи больным с нарушением свертывания крови и разработка мероприятий по предупреждению  ранней инвалидности больных.


Проведение организационно-методической работы по созданию  на территории РФ  региональных центров (отделений)  по лечению гемофилии в соответствии с распространенностью коагулопатий, с учетом мощности станций переливания крови ( СПК), обслуживающими регион, и возможностями обеспечения гемостатическими лечебными препаратами.


Оказание организационно-методической помощи СПК РФ в разработке  технологии получения криопреципитата.


Подготовка  кадров по воросам диагности и лечения коагулопатий и тромбоцитопатий. 








СТРУКТУРА ЦЕНТРА ПО ЛЕЧЕНИЮ ГЕМОФИЛИИ





1.Амбулаторно-консультативное отделение


2.Лаборатория контроля гемостаза


3.Лаборатория по приготовлению криопреципитата





Амбулаторно-консультативное отделение и лаборатория контроля гемостаза функционируют совместно по адресу: Гороховая, дом 6; лаборатория по приготовлению криопреципитата располагается на 1 СПК.


Плановая мощность амбулаторно-консультативного отделения - 16000 посещений в год. Работа проводится в 2 смены с утренним и вечерним приемом гематолога ежедневно, приемом гематолога-педиатра, стоматолога, хирурга и ортопеда в одну смену.


Гостиницы для приезжих пациентов нет.





ХАРАКТЕРИСТИКА МАТЕРИАЛЬНО-ТЕХНИЧЕСКОЙ БАЗЫ





Обеспечение услуг гемофильного центра медицинским оборудованием и его назначение  представлено в таблице 1.  Из представленных данных видно: что амбулаторно-консультативное отделение и лаборатория контроля гемостаза оснащены необходимым оборудованием по профилю работы, однако  большая часть оборудования имеет значительный процент изнощенности (гож выпуска 1979-19890 и требует замены. Оборудование полностью загружено. Для автоматизации исследования системы гемостаза на мировом уровне необходимо оснастить лабораторию приборами типа  автоматических многоканальных коагулометров, автоматических многоканальных агрегометров и набором стандартизованных тест-систем к ним. Следует отметить, что диагностическая база гемофильного центра функционирует самостоятельно и в значительной мере отделена от диагностической базы РНИИГиТ.


Гемофильный центр имеет штатный кадровый состав мед. работников,обеспеченность медицинскими кадрами по услугам лечебно-диагностического профиля представлена в таблице 2. Штат Городского центра включает 4 врачебные ставки ( 1 ставка - врача -гематолога, 1- стоматолога, 1- педиатра, по 0,5 ортопеда и хирурга, 3 ставки мед.сестры и 2 ставки санитарки. В штатном расписании Городского центра  не предусмотрены ставки врача-лаборанта,фельдшера-лаборанта, хотя в Положении о Городском центре в п. 4.2. в структуру центра включена лаборатория контроля за состоянием гемостаза.





ОБЪЕМ И АНАЛИЗ ДЕЯТЕЛЬНОСТИ ГЕМОФИЛЬНОГО ЦЕНТРА





Прием на консультацию и обследование   больных  города производится по направлению врачей поликлиник и других лечебно-профилактических учреждений, больных Ленинградской области и РФ по направлению гематологов.На консультацию врачей-гематологов центра очереди нет,     на обследование системы гемостаза имеется очередность до З-х недельного срока, так как  увеличивается количество пациентов,нуждающихся в специализированном обследовании.Кроме того обследование больных тромбоцитопатиями  ,предполагает обследование функции тромбоцитов. Более 3 исследований функции тромбоцитов в день гемофильный центр произвести не может из-за трудоемкости исследования и необходимости соблюдения временных параметров постановки проб.


Нагрузка на 1 врача на приеме при 2-х сменной работе по годам представлена в таблице 3.Больные С-Петербурга составляют более 80% по посещению каждого специалиста, имеется тенденция к увеличению общего числа посещений от 3201 в 1980 году до 21557 больных в 1995 году.


В таблице  4  представлены сведения по учету первичных больных. Имеется тенденция к увеличению обследованных первичных больных. Резкое увеличение первичных больных с 1990 по1994г связано  с тем , что с 1989 года с гемофильном центре стал проводиться прием гематолога-педиатра.


Из числа первично обследованных больных наиболее часто выявляется болезнь Виллебранда и различные типы тромбоцитопатий,








Центр по лечению гемофилии жителям С-Петербурга, Ленинградской области и Российской Федерации  платных услуг не оказывает.





ХАРАКТЕРИСТИКА КАЧЕСТВА ЛЕЧЕБНО-ДИАГНОСТИЧЕСКОГО ПРОЦЕССА.





Центр оказывает специализированную амбулаторную помощь в полном объеме больным, страдающим наследственными геморрагическими диатезами, от установления диагноза до проведения гемостатической трансфузионной терапии при геморрагических проявлениях и последующего реабилитационного лечения. Диагностика коагуляционных и тромбоцитарных нарушений производится современными методиками и позволяет выявить нарушения во всех звеньях системы гемостаза. За последние 5 лет в практику работы центра внедрены методы исследования функциональной активности тромбоцитов экспресс-оценкой и на приборе ПДА-1 с записью агрегатограмм, исследования параметров коагулограммы на фибринтаймере фирмы Беринг; совместно с лабораторией свертывания крови РНИИГиТ проводится исследование антигена фактора Виллебранда.


Разработаны схемы трансфузионной терапии при различных геморрагических проявлениях гемофилии. Широко используется лазерная терапия для снятия воспалительных явлений в мягких тканях и суставах.


Разработаны схемы трансфузионного пособия при проведении плановых операций как  у  больных гемофилией, болезнью Виллебранда, а также у больных с редкими коагулопатиями. Больным успешно проводятся операции: удаление желчного пузыря, удаление щитовидной железы, аденомэктомия и ряд других. 


Стоматологом центра разработан и внедрен в практику метод остановки луночных кровотечений у больных гемофилией и болезнью Виллебранда, защищенным авторским свидетельством.


Благодаря оказанию ранней специализированной помощи, в первые часы от возникновения кровотечения, удалось до 1% снизить количество госпитализируемых больных; сократить продол-жительность пребывания на больничном листе до 7,2 дня в 1995 г ( в1985г - 14,5 дней).


В таблице 5 представлен анализ оказания лабораторных услуг гемофильного центра ( коагулологические исследования). Отмечается увеличение как обследованных больных, так и количество произведенных исследований, при этом 81% составляют больные С-Петербурга. Следует указать, что все лабораторные исследования производятся силами сотрудников РНИИГиТ, так как в штате городского центра не предусмотрены ставки врача-лаборанта и фельдшера-лаборанта. Кроме того лабораториями РНИИГиТ производятся изосерологические, серологические, биохимические и иммунологические  обследования больным города  бесплатно ( образцы крови отправляются из гемофильного центра  в институт).


Следует отметить,что у всех больных с тяжелой и средне-тяжелой формой гемофилии, а также у больных болезнью Виллебранда, получавщих до 5 переливаний антигемофильных препаратов в течение жизни, выявляются антитела к ВГС с увеличением уровня сывороточных аминотрансфераз. Австралийский антиген выявлен у 3 больных , антитела к HBsAg выявляются у 25% больных. ВИЧ- инфицированных не зарегистрировано.Данное положение можно объяснить тем, что национальная служба крови не имеет технологий производства препаратов крови , обеспечивающих инактивацию вирусов.





АНАЛИЗ ЗАБОЛЕВАЕМОСТИ





Распределение больных по нозологическим формам  на 01.01.1996 представлено в таблице 6. В настоящее время на учете  в центре состоит  2322 больных С-Петербурга , из них  различными типами гемофилии  333  ( 252 - взрослых и 81 - детей). Количество больных геморрагическими диатезами по отношению к 1980 г увеличилось в 25 раз. С 1985 года в гемофильном центре стала диагностироваться болезнь Виллебранда ( в настоящее время на учете состоит 1561 больной ). Однако следует учесть, что цифры зарегистрированных в городе больных гемофилией и болезнью Виллебранда в настоящее время представляются  несколько меньшими, чем их вероятное реальное количество. Как известно, в большинстве стран мира гемофилия А встречается у 1 на каждые 10 тысяч населения, гемофилия В  - у 1 на каждые 50 тысяч населения (Mollison et al 1987, Dunagan et al 1990 ). В соответствии с этими нормативами количество больных  гемофилией А и В  в С-Петербурге при населении 4,7 млн. вероятно может составить 470 и  94  человек, то есть примерно в 1,5 раз больше зарегистрированного на сегодняшний день. Болезнь Виллебранда встречается в соотношении 1 больной на 100 человек и таким образом в С-Петербурге должно быть около 47000 пациентов.


Из общего числа  больных гемофилией около 40% имеют инвалидность, при чем в последние годы отмечается увеличение числа больных, получающих инвалидность, что, как правило не связано с ухудшением состояния больных, а вызвано резким снижением жизненного уровня и возможностью , благодаря инвалидности, получить какие-либо льготы, согласно приказам N 330 , N 1650 и N 117 МЗ РСФСР. Так из 81 больного гемофилией детского возраста 42 имеют инвалидность с детства.


В связи с тем, что лечебно-профилактические учреждения области не имеют возможности провести на должном уровне исследования системы гемостаза  и не располагают для этого квалифицированными специалистами, все направляемые на консультацию  больные идут с диагнозом : коагулопатия неясного генеза. Поэтому проводить анализ по расхождению диагноза не имеет смысла.





АНАЛИЗ ВЫПУСКА КРИОПРЕЦИПИТАТА





 Ежегодно проводится анализ выпуска криопреципитата по всем зонам службы крови Федерации и С-Петербурга, что позволяет оценить степень обеспеченности больных криопреципитатом.


Сведения по учету  и сравнительные данные по снабжению больных гемофилией С-Петербурга представлены в таблице 7. Отмечается , начиная с 1993 г , не выполнение плана на 25%, также не достигнута минимальная потребность  в антигемофильном глобулине на одного пациента в год, которая по данным ВОЗ составляет 12500 м е .Данное количество препарата позволяет оказывать экстренную помощь больным, но не обеспечивает трансфузионного пособия при проведении оперативных вмешательств и реабилитационного лечения.В последнее время в мире все большее распространение получает профилактическое лечение гемофилии, предусматривающего введение 25-40 м.е./кг массы  тела  Фактора VIII  в режиме 3 раза в неделю и 25-40 м.е./кг массы тела препарата Фактора IХ 2 раза в неделю (I.M.Nilsson,1994), при этом потребность в препаратах еще более увеличивается , в 25 раз больше норматива минимальной потребности.


Весь криопреципитат, выпускаемый в городе станциями переливания крови, поступает в гемофильный центр, который выдает препарат лечебно-профилактическим учреждением, нуждающимся в нем для проведения лечения больных гемофилией.Все больные,поступающие в непрофильные больницы города, получают консультации по ведению больных в центре, при этом назначение и контроль за проведением гемостатической трансфузионной терапии осуществляется специалистами гемофильного центра.





ОРГАНИЗАЦИОННО-МЕТОДИЧЕСКАЯ РАБОТА.





Данный раздел работы нацелен на организацию специализированной помощи больным коагуло- и тромбоцитопатиями на территории РФ . Составлена Федеральная программа медико-социальной помощи больным гемофилией в РФ, которая направлена в МЗ РФ.Программа предусматривает 342-ДСП в части организации зональных центров, строительство биофабрик по производству концентратов  дефицитных факторов на территории России; обеспечение социальных гарантий для  больных.


С целью улучшения диагностики нарушений гемостаза и большей эффективности лечения, ежегодно проводится семинар для врачей города и России , на котором осуществляется обучение по методикам диагностики коагуло- и тромбоцитопатий, а также прорабатываются современные методы лечения, включающие трансфузионную терапию и реабилитационные мероприятия, в работе семинара принимают участие 20-40 человек.





ПРЕДЛОЖЕНИЯ И МЕРЫ ПО УЛУЧШЕНИЮ РАБОТЫ





Не разрушать сложившейся структуры центра, позволяющей  обеспечивать взрослое и детское население города, области и Российской Федерации специализированной гематологической помощью при нарушениях в системе гемостаза.


Привести в соответствие  структуру городского центра в плане оказания лабораторных услуг, обеспечив его необходимым кадровым составом.


Усилить работу со станциями переливания крови С-Петербурга по выполнению плана по выпуску криопреципитата.


Обеспечить регулярную ежегодную закупку импортных высокоочищенных вирусинактивированных концентратов факторов свертывания крови VIII и IХ, не производящихся в С-Петрбурге и  в России в целом.


 Принять меры по усилению материально-технической базы центра, что позволит повысить эффективность лечебно-диагностического процесса.


