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Совет общественных организаций по защите прав пациентов                                                           при Территориальном органе Росздравнадзора по Оренбургской области

ПРОТОКОЛ
совместного заседания Совета общественных организаций по защите прав пациентов  при Территориальном органе Росздравнадзора по Оренбургской области и Оренбургской региональной общественной организации помощи больным и родителям детей-инвалидов, больных муковисцидозом «МЫ ЕСТЬ»
«Круглый стол для пациентов. Муковисцидоз. Проблемы, пути решения»
г. Оренбург                                                                                           23 марта 2019 г.
Председатель: С.Г. Жуков - председатель Совета общественных организаций по защите прав пациентов при Территориальном органе Росздравнадзора по Оренбургской области. 

Секретарь: М.Е. Шамсутдинова - ответственный секретарь Совета общественных организаций по защите прав пациентов при Территориальном органе Росздравнадзора по Оренбургской области.

Присутствовали:
1. Жуков Сергей Гаврилович - председатель Общественного совета по защите прав пациентов при Территориальном органе Росздравнадзора Оренбургской области;

2. Шамсутдинова Мария Евгеньевна – заместитель председателя Совета Оренбургской региональной общественной организации больных и родителей детей-инвалидов, больных муковисцидозом «МЫ ЕСТЬ»;

3. Ступин Сергей Михайлович - директор ГАУЗ «Областной аптечный склад»;

4. Сукач Владимир Михайлович - главный врач ГБУЗ «Оренбургский областной клинический психоневрологический госпиталь ветеранов войн»;

5. Борщук Евгений Леонидович - заведующий кафедрой общественного здоровья и здравоохранения № 1, профессор, доктор медицинских наук;
6. Васильев Евгений Александрович - руководитель Территориального органа Росздравнадзора по Оренбургской области;

7. Скачкова Маргарита Александровна – профессор, зав. кафедрой ОрГМУ;
8. Чолоян Салим Бахшоевич – профессор, главный врач ДГКБ г. Оренбурга.

9. Кондратьева Елена Ивановна – д.м.н., профессор, зав. Научно-клиническим отделом муковисцидоза ФГБНУ «МГНЦ» зав. Отделением муковисцидоза ГБУЗ МО «МОКДЦ» (г.Москва).

10. Полетаева Ольга Олеговна – медицинский психолог, представитель рабочей группы по ментальному здоровью Европейского общества муковисцидоза (г. Санкт-Петербург).

11. Степаненко Татьяна Александровна  - к.м.н. заведующая пульмонологическим отделением ГБУЗ ГМПБ 2 (г. Санкт-Петербург).

12. Кондратенко Ольга Владимировна – к.м.н. , доцент кафедры общей и клинической микробиологии, иммунологии и аллергологии ФГБОУ ВО «Самарский государственный медицинский университет» МЗ РФ, врач-бактериолог Микробиологического отдела КДЛ Клиник ФГБОУ ВО «СамГМУ » МЗ РФ                          (г. Самара).
13. Зайцева Юлия Анатольевна - помощник председателя правления БФ «Острова», директор Ассоциации «Организации помощи больным муковисцидозом», (г. Санкт-Петербург).
14. Пациенты с муковисцидозом, их родители - 21 человек.
Вступительное слово - С.Г. Жуков, председатель Совета общественных организаций по защите прав пациентов при Территориальном органе Росздравнадзора по Оренбургской области:

 Сегодня в повестке очень важные темы, которые касаются непосредственно вас - пациентов, ведь вся наша работа направлена на улучшение качества вашей жизни. Предлагаю начать работу.
Представление участников заседания.

Прошу утвердить повестку сегодняшнего заседания. На повестке следующие доклады:
1. Кондратьева Е. И. «Муковисцидоз, основные вопросы диагностики, лечения и диспансеризации»;

2. Скачкова М.А. «Небулайзерная терапия. Кинезитерапия для больных с диагнозом муковисцидоз»;

3.  Кондратьева Е. И.  «Новые подходы к диете и ферментной терапии при муковисцидозе и витамины»;

4. Полетаева О.О. «Взгляд психолога в лечении пациентов с муковисцидозом»;

5. Степаненко Т.А. «Муковисцидоз и сопутствующие осложнения у взрослых пациентов. Применение новейших достижений науки для лечения. Перспективы»;

6. Кондратенко О.В. «Важность Микробиологии в терапии пациента с муковисцидозом»;

7. Зайцева Ю.А. «Опыт работы пациентской организации в Санкт-Петербурге».
8. Обсуждение основных вопросов.

«За» - 34 чел

«против» - 0 чел.

Слово предоставляется Елене Ивановнне Кондратьевой Тема доклада созвучна с основной тематикой сегодняшнего заседания, прошу вас Елена Ивановна.
Кондратьева Е.И. в своем докладе отразила основные аспекты лечения пациентов с муковисцидозом детского возраста.
Основные документы по оказанию помощи больным муковисцидозом В РФ:
· Консенсус по муковисцидозу, 2016, 2 –й  выпуск 2019
· Регистр больных, 2011- 2017
· Стандарт оказания помощи ( фармако-экономические показатели), 2012
· Клинические рекомендации по муковисцидозу ( Союз педиатров), 2016
· Клинические рекомендации:
 Муковисцидоз (кистозный фиброз):  эпидемиология и контроль хронической инфекции,2018, Кистозный фиброз (муковисцидоз): бактериологическая диагностика хронической респираторной инфекции и антибактериальная терапия, 2018.

Родители детей с муковисцидозом должны понимать, ту долю ответственности , которая ложится на них. Вы должны слышать своих детей, чтобы понимать, что требуется медицинское вмешательство.
Жуков С.Г.: Спасибо, Елена Ивановна. Для нас очень ценен ваш опыт, не каждый день представляется такая возможность.

Вопросы, пожалуйста.
Небывалова О.Н. Елена Ивановна, расскажите пожалуйста, что должно быть у наших детей, так сказать минимальный набор вспомогательного оборудования?
Кондратьева Е.И. у каждого пациента, будь то взрослый или ребенок должен быть небулайзер, причем это должен быть специальный небулайзер, в котором можно ингалировать «Пульмозим». А так же дыхательные тренжеры, действие которых связаны с сопротивлением на выдохе. Должен быть стерилизатор, в идеале это может быть специальный с сушкой. Желательно иметь мяч для кинезитерапии, батут. 
Шамсутдинова М.Е. Елена Ивановна, у нас пациенты не получают бесплатно высококалорийное питание, сами мы не всегда можем себе его позволить. Какие действия нам нужно предпринять, чтобы получать питание?
Кондратьева Е.И. Действительно, как я уже говорила, частота обострений и их исход напрямую связаны с нутритивным статусом пациентов с муковисцидозом, в связи с чем, у кого имеется дефицит веса и роста питательные смеси жизненно необходимы. Все регионы получают субвенции с 2016 года на приоретение смесей, многие закупают. Вам нужно обратиться к руководителю фарм. Управления для разъяснения этого вопроса. Более подробно, про нутритивный статус в моем следующем докладе.
Жуков С.Г Спасибо Елена Ивановна, мы внесем этот вопрос в наш проект решения. Есть ли еще вопросы? Нет.
 Теперь к докладу приглашаем Степаненко Татьяну Александровну с докладом: «Муковисцидоз и сопутствующие осложнения у взрослых пациентов. Применение новейших достижений науки для лечения. Перспективы».
Степаненко Т.А.:
БРОНХОЛЕГОЧНЫЕ ОСОБЕННОСТИ У ВЗРОСЛЫХ С муковисцидозом: Бронхообструктивный синдром, бактериальная моно и микст-инфекция, микозы, микобактериозы, легочные кровотечения, дыхательная недостаточность, кислородотерапия, трансплантация легких. ПРИЧИНА НЕЭФФЕКТИВНОСТИ АНТИБАКТЕРИАЛЬНОЙ ТЕРАПИИ

Образование биофильмов (пленок), генетическое разнообразие и неоднородность Ps. Aeruginosa, осложнения течения муковисцидоза (дыхательная недостаточность, кахексия). ДРУГАЯ ПРИЧИНА ИНФЕКЦИОННОГО ПРОЦЕССА  аллергический бронхолегочный аспергиллез; хронический аспергиллез легких, микобактериоз.
 «Даже самые эффективные препараты не будут работать у пациентов, которые их не принимают»  Военный хирург США, полковник Эверетт Куп.
Жуков С.Г. Спасибо за доклад Татьяна Александровна, ваши вопросы коллеги?
Чеканова И.А. Для нас очень остро стоит вопрос госпитализации пациентов старше 18 лет в стационар. Большинство направляют в ОКБ №2, но им отказывают или госпитализируют в нарушение стандартов госпитализации пациентов с муковисцидозом, а именно в восьмиместные палаты с невыясненной микрофлорой, с температурящими больными. Руководство пульмонологического отделения с нами – пациентской организацией, на контакт не идет. Как видите никого из пульмонологов отделения ни вчера, ни сегодня не было, хотя отделение находится на этаж выше.
Степаненко Т.А.: В этом вопросе я вам помочь не смогу, могу рассказать, как должно быть и как это происходит у нас. 

Скачкова М.А.: Да, проблема действительно есть, но я никогда не отказываю, вы можете мне позвонить, а я в свою очередь позвоню Кулбаисову А.М.

Шамсутдинова М.Е. : Но ведь так не должно быть, пациенты должны иметь возможность получить медицинскую помощь вне зависимости от того, доступен ли телефон у Маргариты Александровны.

Жуков С.Г.: Предлагаю этот вопрос так же внести в решение.  
Следующий доклад Маргариты Александровны Скачковой на тему: «Небулайзерная терапия. Кинезитерапия для больных с диагнозом муковисцидоз».
Скачкова М.А.: На учете в Оренбургском центре муковисцидоза состоит 68 пациентов. Из них 52 ребенка и 16 пациентов старше 18 лет НЕЛЬЗЯ применять в небулайзере: Эфирные масла, вязкие субстанции («масляная» пневмония);2) Сборы трав, домашние настои, отвары (аллергические реакции, бронхоспазм); 3) Препараты, для которых нет ингаляционных форм или РЕЦЕПТОРОВ на слизистой бронхов (не эффективно):- метилксантины (эуфиллин, теофиллин),- антигистаминные препараты (супрастин и др.),- системные ГКС (преднизолон, гидрокортизон. 
Порядок проведения ингаляций: Утро - бронхолитик (вентолин, беродуал…), затем гипертонический раствор (7%) NaCl по 4,5мл, затем кинезитерапия,  затем ингаляционные тобрамицин или колистин; День – Пульмозим; Вечер - бронхолитик (вентолин, беродуал…), затем гипертонический раствор (7%) NaCl, затем кинезитерапия,  затем ингаляционные тобрамицин или колистин.  

Антибактериальная терапия

С рождения больные с МВ предрасположены к развитию бактериальной инфекции дыхательных путей. Спектр бактериальных патогенов при МВ остается на удивление ограничен (Staph. aureus, H. Influenzae, P. aeruginosa. В последнее время возросла роль B. cepacia и обсуждается роль Stenotrophomonas maltophilia).
Схема ингаляционной терапии в комплексе с кинезитерапией. За 5 минут до ингаляции - препарат, профилактирующий бронхоспазм (сальбутамол и др.) 
Очистить верхние дыхательные пути (тщательно высморкаться), при необходимости закапать в каждую ноздрю по 1 капле сосудосуживающего средства. Принять правильное положение: сесть прямо, расправить грудную клетку, плечи и лопатки опустить. Ингаляция муколитика (N-ацетилцистеин, физиологический раствор и др). Кинезитерапия: дыхательная гимнастика, дренаж, ЛФК. Ингаляция антибиотика и через спейсер топического кортикостероида. Дорназа-альфа ингалируется отдельно. 
Таким образом, в Оренбургской области :
Среди наблюдаемых больных в равных долях представлены как городские, так и сельские жители. Поздняя постановка диагноза происходит из-за  недостаточности знаний о заболевании медицинских работников; 
Для больных с неуточненным типом и мутацией delF508  характерно тяжелое течение МВ с ранним проявлением всех симптомов заболевания (до двух мес. жизни);
В Оренбургском регионе реже встречается мутация delF508, тогда как del21kb и R334W – в 2 раза чаще (по сравнению с литературными данными)
Отмечено снижение чувствительности синегнойной палочки к традиционно используемым противосинегнойным препаратам первой линии (цефтазидиму, амикацину, гентамицину, тобрамицину, имипенему, меропенему).
Утверждено постановление министерства Здравоохранения области «Обеспечение детей с хронической синегнойной инфекцией препаратом «тобрамицин для ингаляций» за счет средств областного бюджета.
Жуков С.Г. Вопросы пожалуйста. Вопросов нет. 
Следующий доклад Кондратьевой Елены Ивановны «Новые подходы к диете и ферментной терапии при муковисцидозе и витамины».
Кондратьева Е.И.: Принципы нутритивной терапии у больного с МВ:
Потребность в энергии у пациентов с МВ может быть повышена на 110-200% по сравнению с потребностями здоровых лиц соответствующего возраста и пола 
Распределение основных пищевых ингредиентов в энергопотреблении: Белки – 20%, Жиры – 40%, Углеводы 40% энергии 
Диета высококалорийная с повышенным потреблением  жира
6 кратный прием пищи
Обязательный прием высококалорийных и легко усвояемых продуктов на ночь
Распоряжение  Правительства Российской Федерации №2052-р от 14.10.2015 годаhttp://government.consultant.ru/documents/3704959
Рекомендации по потреблению витаминов.

Дефицит витамина А встречается у 10-40 % пациентов, независимо от возраста, нутритивного статуса, наличия мекониевого илеуса, тяжести заболевания, генотипа и состояния панкреатической функции поджелудочной железы. 
При тяжелом поражении печени и снижении ретинол – связывающего белка количество добавок витамина А должно быть снижено. Применение ( -каротина более безопасно в этом случае.
Избыточная концентрация витамина А может быть токсичной для печени, снижается минерализация костной ткани Оптимальный уровень концентрации  30-72 нг/мл. Мониторинг ежегодно и каждые 3-6 мес, после изменения дозы
Доза 4 000- 10 000 МЕ/сут ; 1 капля 3,44% р-ра = 5000 МЕ (1500 мкг). Доза ( -каротина  начальная 0,5 -1 мг/сутки до 10-50 мг поддерживающая
Жуков С.Г. Вопросы пожалуйста. Вопросов нет. Следующий доклад Полетаевой Ольге Олеговне «Взгляд психолога в лечении пациентов с муковисцидозом». 
Полетаева О.О.: Высокая приверженность к лечению проявляется открытым сотрудничеством врача и пациента, свободным обсуждением всех возможных аспектов лечения (не только медикаментозного), нюансов и затруднений, возникающих в его процессе (сайт ВОЗ). Психологический феномен, возникающий в клинических отношениях врач – пациент. Этапы сопротивления: 7-8 мес – «Свой-чужой» ; 1,5 года – «Я сам»;3 года – «Я главный»;7 лет – «Я взрослый»;10 лет – «Я принимаю решение»;13 лет – «Я вам больше не верю»;15 лет – «Я больше не ребенок, а парень, девушка.»;18 лет – «Я вырос, я взрослый». 
Жуков С.Г. Спасибо Ольга Олеговна, очень интересный доклад. Следующий доклад Кондратенко Ольга Владимировна «Важность Микробиологии в терапии пациента с муковисцидозом».
Кондратенко О. В.: Необходимость регулярного микробиологического обследования у больных МВ не вызывает никаких сомнений.
Профилактика и раннее выявление потенциальных патогенов НДП
· Регулярное микробиологическое исследование!. Поиск потенциальных патогенов в быту. ПЦР-исследование мокроты. Исследование микрофлоры жидкости назального лаважа. Исследование на НМБ. Биохимическое исследование мокроты и крови с целью поиска  маркеров тяжести воспалительного процесса в НДП. Источники колонизации в быту.
В результате проведенного исследования микрофлоры объектов с места постоянного проживания пациента нами было выявлено, что наибольший риск для возможной колонизации дыхательных путей штаммами НФГОБ, имеющими клиническое значение при МВ представляют места с повышенной влажностью, а именно сливы ванн, раковин, поддоны душевых кабин, а также поддоны сушилок для тарелок на кухне. 
Кроме того, ящики для хранения овощей могут быть источниками колонизации штаммами Aspergillus spp., а также некоторыми представителями НФГОБ, а грунт из цветочных горшков может быть контаминирован значительным количеством возбудителей. 

Кроме того, при наличии в доме систем кондиционирования воздуха необходимо уделять особое внимание их регулярному профилактическому инженерному обслуживанию, с целью недопущения размножения и распространения штаммов, представляющих опасность для пациентов с МВ. 

Профилактика и раннее выявление потенциальных патогенов НДП.
Жуков С.Г. Скажите еще раз про флору в семье, а домашние животные?

Кондратенко О.В. Тут наибольшую опасность представляют аквариумные рыбки. По кошкам и собакам, мы исследовали кошку, она была чиста.
Немальцева Е.: А как насчет посещения бассейна нашими детьми?
Кондратенко О.В. В душевых бассейна может формироваться микрофлора патогенная для нас, стоит избегать именно душевых, если это не возможно, значит нужно отказаться от бассейна в целом.

Жуков С.Г. Спасибо Ольга Владимировна, есть еще вопросы?

Вопросов нет. Выступает Зайцева Юлия Анатольевна с докладом «Опыт работы пациенткой организации в Санкт-Петербурге». Программы благотворительного фонда «Острова»   htw.ostrovaru.com Обращаю ваше внимание , что у нас есть «Шопеновская премия» - премия для пациентов с муковисцидозом.
Жуков С.Г. А почему именно «Шопеновская»?

Зайцева Ю.А. Считается, что Шопен был болен муковисцидозом, уже постфактум установили ученые.

Жуков С.Г. Спасибо Юлия Анатольевна! Я хочу подчеркнуть насколько важно, что вы-пациенты хотите учится, узнавать , не смотря на множество непонятных терминов , вы готовы образовываться ради ваших детей. Это конечно говорит о том, что медицина меняется и должна из себя представлять тандем пациент-врач, чтобы с врачом рассуждать на равных нужно конечно многое понимать. Спасибо всем.

Решение:

Министерству здравоохранения Оренбургской области:
1. В целях обеспечения доступности медико-санитарной помощи населению старше 18 лет, имеющему диагноз «муковисцидоз» проживающему в городе Оренбурге и Оренбургской области, разъяснить порядок плановой и экстренной госпитализации в пульмонологическое отделение и соответствие условий нахождения в стационаре стандартам оказания помощи пациентам с муковисцидозом;

2. Разъяснить причины отказа в обеспечении лечебным питанием пациентам с муковисцидозом, имеющим низкий нутритивный статус, нуждающихся в обеспечении высококалорийными питательными смесями. Что противоречит распоряжению Правительства РФ от 14.10.2015 N 2052-р «Об утверждении перечня специализированных продуктов лечебного питания для детей-инвалидов на 2016 год».

Обратиться в Законодательное собрание Оренбургской области с предложениями:
- о внесении в региональный перечень ТСР не только небулайзера, но и расходных материалов, необходимых для его обслуживания, что предупредит хроническую колонизацию синегнойной инфекции;
Обратиться к главному врачу ДГКБ г. Оренбурга с предложением об организации амбулаторной службы для динамического наблюдения пациентов с муковисцидозом.
Жуков С.Г.: Кто «ЗА», прошу проголосовать? Решение принято единогласно.

Благодарю присутствующих за работу. На этом заседание предлагаю закончить.

Председатель                                                                                                      С.Г. Жуков
Секретарь                                                                                             М.Е. Шамсутдинова
