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JImpupyroniee MeCTO Cpeau MPUYMH MEPTBOPOKIAEMOCTH, MIAJACHYECKON U
paHHEN JeTCKOM 3a00J1€Ba€MOCTH U CMEPTHOCTH, a TAKXKE€ JIE€TCKOW MHBAJIUIAHOCTU
3aHUMAaeT HACJEACTBEHHAS U BPOXKACHHAs NAToJIorus. YacTtoTa poxXAeHUs AETEN ¢
BpPOXKJEHHbIMU TIopokamMu pa3Butus (BIIP) sBiseTcss BaxHbIM MoOKa3areseM,
TpeOyIOIKM NOCTOSHHOTO KOHTpoJisi. Monutopunr BIIP B PecniyOnuke benapych
OCYILIECTBISIETC B paMmkax benopycckoro peructpa BIIP cormacHo mnpukasy
MunuctepcTBa 3apaBooxpanenus Pecnyonmku bemapycb Ne 163 ot 14.03.2007 «O
MOPSIJIKE PErHCTpalliid BPOXKICHHBIX aHOMAJUK (MOPOKOB Pa3BUTHS) y peOEHKa
(Tutoa)».

Cucrema monutopunra BITP no3Bossier:

1. OcyliecTBiasiTh AMHAMHUYECKOE CIJIEKEHHE 3a 4YaCTOTOM M CTPYKTYpOil
BIIP B pa3iu4HbIX perHOHAX PECITyOIUKH.

2. llpoBoguth  oueHKy 3(O(PEKTUBHOCTH  MPEANPUHUMAECMBIX  MEP
npoduiakThuku poxaeHus aerei ¢ BIIP.

3. ObGecnieunBaTh HMHPOPMAIMOHHYIO TOJACPKKY MPUHATHS PEIICHUN
crequaniucTaMu B 00J1aCTH 3paBOOXPAHEHHUS.

4. ®opmupoBarb  0OaHK  JaHHBIX, HEOOXOIMMBIX Uil  HAYYHBIX
uccienoBanuii B oOnactu stuojorun BIIP, pa3pabotku >PGeKTHUBHBIX Mep
npoQUIAKTUKY, a TaKKe COBEPIICHCTBOBAaHUS METOJIOB JICUEHHUS BPOXKJICHHOMN
NaTOJIOTUH.

[lenpt0 MHCTPYKUMHU SBISETCS IMOBBIICHHE KAadyecTBA Yy4yeTa M aHAIN3a
ceeaenuii o BIIP B benapycu.

WNHcTpyKuusi nOpeaHa3HadyeHa Uil OpraHu3auuid  34paBOOXPAHEHMS,
UMEIIIUX B CBOEM COCTaBE€ MEIHWKO-TEHETUYECKHUE LEHTPbl (KOHCYJIbTallWH,
OTZICJICHHUS ).

INEPEYEHb HEOBXOJANMOI'O ObOPYJAOBAHUS, PEAKTUBOB,
IPENTAPATOB, W3EJIMA MEJJUIIMHCKOMW TEXHUKH

[Tepconansubie 9BM c nponeccopom He Hike Pentium III nubo apyrumu
aHaJIOTaMH C COOTBETCTBYIOIIEH TaKTOBOM 4acTOTONH. MUHUMATBLHO HEOOXOIUMbIN
o0beM omnepatuBHOM mnamatu — 250 MO. MuHuManbHBI pa3mep HKpaHa
MoHHuTOpa — 15 mroiiMoB. MunuMansHoe paspelrenue s3xkpana — 800600 Touek.
st yeranoBku nporpammbl Heooxoaum CD-ROM. C uenbio co3gaHusi apXUBHBIX
KOMui 0a3bl MaHHBIX peKkoMeHayercs uMerh numymuii CD (DVD) npusoa nub6o
Flash mamsth.

MNOKA3AHUSA K TIPUMEHEHUAIO
Hanuune BpoxaeHHBIX aHOMATUK (TOPOKOB pa3BUTHsI) y peOeHKa (I110/1a).

INPOTUBOIIOKA3AHMUA J1JISI IPUMEHEHMUS
He umerorcs.

HOPAAOK OYHKIIMOHUPOBAHUA BEJIOPYCCKOI'O
PET'UCTPA BIIP



1. 3agaun OONACTHBIX OpPraHU3aLUi 3IPaBOOXPAHEHUS, UMEIOLIUX B CBOEM
COCTaBE MEJAMKO-I€HETUYECKHUE LIEHTPhI (KOHCYIbTAI[UHU, OTACICHHUS ):

- MouutopuHr BIIP y nereil (11010B) B peruoHe;

- KommbloTepHas peructpanus BIIP y nereil (mmoaos);

- BepuuKauusg IMarHosa;

- KOHTPOJIb MOJHOTHI, MPABWJIBHOCTH U CBOEBPEMEHHOCTH 3aIlOJIHEHUS U
HaIpaBJICHUS U3BELLIECHUH O BbIsABICHHBIX BIIP;

- OCYILECTBJICHHE MEpPOMNpPUATUN MO MNPOPUIAKTUKE U CBOEBPEMEHHOMY
BbIsiBIICHUIO BIIP B peruone;

- ©XKeKBapTaJbHOE MpeAocTaBlieHne 0a3bl TaHHBIX, COJIEPXKAIIEH CBEACHUS
o 3apeructpupoBannbix BIIP, B PHIILl «Mate u auts» B 3JIEKTPOHHOM BHJE HE
no3nHee 10 yncna Mecsiua, Caeayomero 3a OTYETHBIM MEPUOJIOM.

2. 3amaum PHIIL] «MaTb u qutsi»:

- wmonurtopunr BIIP y nereit (mogos) B Pecriybnuke benapycs;

- kommbloTepHas peructpauus BIIP y nereéi (mmomoB) B r. MuHCKe u
Munckoi ob0acTu;

- BepuuKauusg 1MarHosa;

- KOHTPOJIb MOJTHOTBHI, PaBUIBHOCTH u CBOEBPEMEHHOCTH
npenocTaBieHuss uHGOpMaIMU OOJACTHBIMU OPraHU3alUsIMU 3JIPAaBOOXpaHEHUS,
UMEIOIIMMHA B CBOEM COCTAaBE MEIMKO-TEHETUYECKHE ILIEHTPHhI (KOHCYJbTAIUH,
OTJIeJICHHS ), 0 3apeructpupoBanHbix BIIP y neteit (ioaoB);

- pa3paboTka MEpONPUITHH MO0 MPOPHIAKTUKE U CBOEBPEMEHHOMY
BeisiBnieHUto BIIP B PecyOnuke benapych u orieHka ux 3¢eKTHBHOCTH.

PETUCTPUPYEMBIE HO3OJIOI'MYECKHUE ®OPMbI

Peructpauun noanexar Toiabko BIIP u  xpoMocomHbie 0olie3HU
(coueTaroniyecss WM HE COYETAOIIMECH C JIPYroil martojorueit). BpoxneHHas u
HACJIEJICTBCHHAs] TMarojorusi, He conpoBoxaawiasics BIIP (BpoxaeHHbIe
HOBOOOpa30BaHUsI, HACJIEIACTBEHHbIC 0OJIE3HW OOMEHA BEIECTB), HE TMOJJICKHUT
pEerucTpanuu.

K BIIP oTHOcAT cTOWKME aHaTOMUYECKUE Ie(PEKThl OpraHOB WU TKaHEH
OpraHu3Ma, BBIXOJAIIME 32 MPeIebl Bapualuil UX pa3MepoB, (OpPM U CTPOCHHUS, U
OpUBOJSAIIME K HapylieHuio ¢yHKuuud opraHa. l[lonmapisromiee OOJIBIIMHCTBO
HO30JIOTHYECKUX (OopM, MOJIEKAIIMX PErucTpaluu, rnpuBeaeHsl B kiacce XVII
(pazmene Q) mexayHapomHou kinaccubukaruu Oonesnedt 10 mepecmorpa (MKB-
10). Bmecte ¢ TeM umMeeTcs psii HO30JOTUYECKHX (POpPM, KOTOpHIE OTHECEHBI B
Apyrue paszeibl JaHHOW Kiaccu(UKaluU, OJIHAKO UX CIEAyeT PEerucTpupoBaTh B
ClIy4asix, KOI/Ia OHM SIBJIIFOTCS BPOXIEHHBIMH COCTOSHUAMH. CIHCOK TakHX
HO30JIOTMYECKUX (popM npuBeaeH B Ta0. 1.

B kmacc XVII (pazmen Q) MKB-10 nHapsny c¢ BIIP BrirodeHsl Tak
Ha3bIBa€Mble «MaJlble AHOMAJIUU Ppa3BUTHs» (CTUTMBI SMOpUOTeHEe3a), B
CYILIECTBEHHOW Mepe HE BIMSIOLIME Ha HOPMAIbHOE (PYHKIIMOHUPOBAHKUE OpraHa u
nposBIIAIONIMECS B BuAe KocMmernueckoro nedexra. Kpome Toro, psa anoMmanuit
pa3BUTHUS 0 OMNpPEJEICHHOIO BoO3pacTa sBIsSeTcsS (U3UOJIOTHYECKOM HOPMOU H
TpeOyeT JUIlIb TUHAMUYECKOTO0 HAaOI0/IEHUs, TaK KaK 3HAYUTENIbHAsl YacTh TaKUX



COCTOSIHUM CaMOIPOM3BOJILHO pa3peliaeTcss U He TpeOyeT koppekuuu. Ha3BanHble
CJIy4au He IMMOJJIekKAT PETUCTPALH, €CJIM OHU HE coueTarorcs ¢ apyrumu BIIP.

Tabnuia 1

Crnucok Ho3osorndyeckux ¢opm, Beixosmnux 3a pamku X VII knacca (paznena Q)
MKB-10, noanexammx perucTpauu Kak BpoxKIACHHBIN MOPOK (aHOMaJUs

pa3BUTHUS)

Ne Bpoknennas anomaJus Kox MKB 10
n/n

Arnatus™ K07.8
1. | Baapnenbypra cunapom E70.30
2. | [dn JIxop)Ku CHHAPOM D82.1
3. | Kucro3nas rurpoma men™ D18.1
4. | KpacnymHas smOpuoderonatus P35.0
5. | Jereneparmus ceTyaTtku™ H35.5
6. | Cupunromuenus™ G95.0
7. | TokcomnaszmeHnHas s3MOpuoderonarus P37.1
8. | [lutomeranoBupycHasi sMOpuoderonaTus P35.1

* PETUCTPUPYIOTCS TOJIBKO BPOKACHHBIC COCTOAHUS.

Muorue Manele anoManuu He BkIoueHsbl B kiace XVII (pazaen Q) MKB-10,
OJTHAKO WM3BEIIECHUS O JETAX C TaKUMH JePEKTaMH PEryJIsapHO TocTymaror. J[ms
YETKOTO OTPAaHWUYCHHUS PETUCTPUPYEMBIX HO30JOTHYECKUX (OPM COCTaBIICH
MepPEUYCHb aHOMAJIUHA, HE TIOIJISKAIIUX PETHCTPAIUHA B U30JUPOBAHHOM COCTOSIHUU
(tabn. 2). B cmyyasx, koraa y peOeHka (I10/1a) UMEETCS OJWH WU HECKOJIBKO
BIIP B coueranuu ¢ MajbIiMU aHOMAJUSIMUA Pa3BUTHS, U3BEILIEHNE BBOJUTCS B 0azy
naHHbIX. [Ipy 95TOM Masble aHOMaJIMK Pa3BUTHS YKA3bIBAIOTCS B CIIMCKE aHOMAJIUN
pebenka (moaa) Hapsay ¢ BIIP.

Tabmuma 2

HepequL MaJibIX aHOMaJIui Pa3BUTH:A, HC ITIOJICIKAIUX PECTUCTPALNN B
N30JIMPOBAHHOM COCTOSHHUHN

No Kox MKB-10
HaumenoBanue
n/n (ecam mmeeTcs)
AHOMAJIMH I'OJIOBHOI'0 MO3ra
1.1. BpoxeHHnple aHOMaJIMy PO3pAvHON IEPErOPOJIKU
Kucra xopuoniHOTO CIIJIETEHUS WA Ay TUHHOW
000J109KH (apaXHOUJAIbHASI KUCTA)

2. AHOMAJINM CTPOCHHUSA Yepena

2.1. YronieHHbIN 3aThUTOK (Opaxuriedanus) | Q75.00




2.2. Boimykuiblii 3aThUI0K (Hoauxonedanms) Q67.2

2.3. AcumMeTpus royioBsl (Tiaruoredanus) Q67.3

2.4. KocTHas 3arbunoynas mmnopa

2.5. JlonoTHUTENbHBIN (TPETUI) POJTHHUYOK

3. AHOMAJINM PA3BUTHA JHIA U ICH

3.1. AcumMeTpus auna Q67.0

3.2. ONUKAHT

3.3. MOHTrOJOMHBIN pa3pes rias

3.4. AHTHUMOHTOJIOUJIHBIN pa3pes ria3

3.5. Kopotkue rinasuelie menu

3.6. BpoxieHHbIH SKTPONTMOH Q10.1

3.7. Bpox1eHHBII SHTPOITHOH Q10.2

3.8. Jlnucronus ciie3Hor TOYKHU

3.9. ['uneprenopusm Q75.2

3.10. | I'mnmorenopusm

3.11. | CteHo3 (CTpUKTYypa) CIAE3HOro Xoj1a (IIpoToKa) Q10.5

3.12. | Cunodpuc Q18.80

3.13. | I'omyObie ckiepsl QI13.5

3.14. | Y3kue HO3apH

3.15. Haceuka Ha KOHUMKE HOCA Q30.2

3.16. | YBenuueHue pazmMepoB pTa (MaKpOCTOMMUSI) Q18.4

3.17. | Yronmenue ry0 (Makpoxenmus) Q18.6

3.18. | Tonkue ry0ObI (MUKpOXEHITHS) Q18.7

3.19. JIMCIUTaCTUYHBINA PUCYHOK YITHOM PaKOBHUHBI Q17.3
(oTCcyTCTBHME 3aBUTKA, KO3€JKA U T. II.) '

3.20. | JJo6aBouHas (pa3aBOCHHAsS) MOYKA, KO3EIOK MU Q17.0
Apyras 4acTh YIIHOM PaKOBHHBI '

3.21. [IpeaypukynsipHble IPUBECKH, PUCTYJIIbI, KUCTHI Q17.0,Q18.1

3.22. | AcumMeTpusl pa3MepOB YIIHBIX PAKOBUH Q17.3

3.23. YBenuueHue pa3MepoB yIITHON PaKOBUHBI Q17.1
(MakpoTH) '

3.24. PotupoBaHHas K3a/1M ylIiHas paKOBUHA Q17.3

3.25. | OTTONBIPEHHOE YXO Q173

3.26. | Hu3ko pacnonoKeHHbI€ YIIHbIE PAKOBUHBI Q174

3.27. Yxo0 carupa Q17.5

3.28. AHOMaNIUM pa3BUTHS )KkaOEpHOU 1Ieu (TIa3yXxH, Q18.0, Q18.2
(UCTYIIBI, KUCTHI U TIP.)

3.29. YcranoBoYHasi KpUBOUIES Q68.0

4. AHOMAJINM CHCTEMbI KPOBOOOPAIIIEeHUSA

4.1. OTkpbITOE (IEPCUCTUPYIOLIEE) OBATLHOE OKHO Q21.11
y pebeHka B Bo3pacte J0 1 roaa. '

4.2. OTKpBITBIN apTEPUAIBHBIN IPOTOK Y
HEJIOHOIIIEHHOTO HOBOPOKJIEHHOTO (CO CPOKOM Q25.0

rectanuu 10 37 Heqeab OepeMEeHHOCTH )




43. Hecnenudunaeckuii uam HEyTOHYECHHBIN IIIyM B P29 81
o0JacTu cep/a )
4.4. Amuiasus Wiy rUnomvia3us Myrno4YHoOM apTepuun Q27.0
(enMHCTBEHHAs! MyMOYHAs apTepus) '
3. AHOMAJINM NMIIEBAPUTEIbHON CUCTEMbI
5.1. AGeppaHTHas y3/€4Ka s3bIKa
5.2. AHomanus yucina, CTpykTypsl, hopmsl, monoxkenns | K00.0-K00.6,
Y Ipope3biBaHus 3y00B K00.9, K07.03
5.3. Bricokoe apkoBugHOE HEOO Q38.50
5.4. BpoxxneHHbIl runepTpopuuecKuii TUiIOopOCTEHO3 Q40.0
5.5. JuBepTukyn Mekkens Q43.0
5.6. Ilepenusst sKTonus 3aHEro Mpoxo/a (anyca) Q43.5
5.7. QOYHKIMOHAIBHBIC JKEITYJOYHO-KUIIICUYHBIE Q40.21, 43.20,
aHoMaJuu (HapylIeHue MOTOPUKHU KUIIIEUHHUKA) Q43.81, Q43.82
6. AHOMAJINM AbIXaTEJIbHON CUCTEMBbI
6.1. Jlo6aBoYHas HOJISI JIETKOTO Q33.1
6.2. BpoxneHHbIH CTpUI0p ropTaHu (BpOKIEHHAs Q31.4-315
JTAPUHTOMAJISIIIHS ) ' )
6.3. Bpoxnennas tpaxeomaisius Q32.0
6.4. Bpoxnennas rppbka MUAIIEBOIHOTO OTBEPCTHUS Q40.1
nuadparmol '
7. AHOMAJIMM KOCTHO-MBILIEYHOH CUCTEMBI
7.1. BposxneHHbIi TO3UIIMOHHBIN CKOIHO3/I0PI03,
HEYTOHYEHHBIE BPOKICHHBIE NCKPUBIICHUS Q67.5,Q76.43
MMO3BOHOYHHKA
7.2. 3akpbiTasg CIMHHOMO3roBas rpbika (Spina bifida Q76.0
occulta) '
7.3. Bpoxnennsie aedopmaiiuu rpyIHOM KIETKU
(kunmeBuHAS, BOPOHKOOOpAa3Hasi, IUTOBUIHAS U Q67.6-Q67.8
npoune AedopMaIyy rpyTHON KIETKH)
7.4. Mauibie anomanuu pa3Butus pedep
(momostHUTENTHEHOE pedpo, meitHoe pedpo, cuHoCcTo3 | Q76.5—-Q76.6
pebep)
7.5. PacuiierieHne Me4eBMIHOIO OTPOCTKA IPYAUHBI Q76.71
7.6. Jucruiasust Ta300eIpEeHHBIX CYCTaBOB WM
MOABBIBUX Oejpa (IenKaroiiee, HeyCTOHIuBOe Q65.3-65.8
6eapo)
7.7. Knunomaktuinns MU3HMHIA KUCTH
7.8. Ykopouenue 4, 5 najnblieB KUCTH
7.9. JIoTOJIHUTENIbHBIC KOCTH 3aIsCThSI Q74.00
7.10. CuHnakTwins 2-3 CTOIbI
7.11. | CanpganeBuaHas 1miesb (yBEIMUYEHUE PACCTOSIHUS
MeXy 1 1 2 majabiieM CTOIbI)
7.12. Kopotkuii 1 manery cTomnbl




7.13.

IIpokcuManibHOE TTO10KEHUE 4, 5 TTANIBIEB CTOIBI

7.14. | BeicTynaromas nsrka
7.15. | YcraHOBOYHBIE aHOMAJIMU CTOIIbI (BapycHas 1100 Q66.2, Q66.4
BaJIbI'yCHas YyCTAaHOBKA CTOI — B OTJIMYHUE OT 06 6.8’ ’
nedopMalum)
7.16. | HeyTouHEeHHbIE BPOXKIECHHBIE aHOMAJIUU Pa3BUTHUS 066.9
CTOMBI
7.17. KpectiioBas siMka (cakpaJIbHbIM CUHYC)
7.18. | Imacta3 npsAMBIX MBIIIILL )KHBOTA
7.19. Ilynoynas (oKoj0MmynoyHas) rpbbka K42
7.20. [IIupokoe nmyrnoyHoe KoJibIO
7.21. ITaxoBas rperka K40
8. AHOMAJIMM KOKH M ee MPOM3BOJTHBIX
8.1. Ko2xHble npuBeCKH
8.2. HeBychl (MUrMEHTHBII BPOKICHHBIM
HEOIyXOJIEBbI, OTHEHHBIH (I[B€Ta MOPTBEIHA), B Q82.5
dhopme kiyOHUKH (O0pOaaBYATHIN ), MOHTOJILCKOE '
MIATHO)
8.3. ITaTHa «KOdEe C MOJTOKOMY L81.3
8.4. JlenurMeHTUpOBaHHOE TISITHO
8.5. AHrnoma, reMaHruomMa, JuMdanruoma
8.6. Hapymenne nepmarorimuduku (€MHCTBEHHAS 082.80
(aHomanbpHas) JaJOHHAsS CKJIAJIKA U TIP.) '
8.7. IlepcuctrpoBaHne NyMIKOBBIX BOJIOC (JIaHYTO)
8.8. AHOMaJbHOE HAIIPaBJICHUE POCTA BOJIOC HA TOJIOBE
8.9. ['uneptpodupoBaHHbIe HOTTH Q84.5
8.10. He3nauuTenpHble aHOMaIUU Pa3BUTHUS COCKa!
JOTIOJIHUTEIIbHBIN COCOK (monuTenusi), anomanbHoe | Q83.3, Q83.8
PaCIOJI0KEHHUE (IKTOMHUS) COCKOB
9. AHOMAJIMM MOYEBbIICTUTEIbHON CHCTEMBI
9.1. Pacimupenne noueunon poxanku menee 10 mm
9.2. BpoxeHHbIH 1y3bIpHO-MOYETOYHUKOBO-TIOYEYHBIN Q62.7
pedioke '
10. AHOMAJINM N10JIOBBIX OPraHOB
10.1. YKOpOUYEHHE UJIM YBEJIMUEHNUE KPAWHEN TIJIOTH
10.2. Heonynienue ssnuka (KpUuntopxusm) u
HEYTOHYEHHAs SKTOIUSA AUYKa y peOCHKa B Q353
Bo3pacre 1o | roga
10.3. | HedukcupoBanHoe (peTpakTHIBHOE) SUYKO Q55.20
10.4. | BpoxaeHHoe rugpolesne (BoAsiHKa SUYKa) P83.5
10.5. Pumo3 N47
10.6. Pacuierienrie MOIIIOHKHA Q55.21
10.7. | JlarepanbHOE UCKPHUBJIEHUE MTOJIOBOrO YICHA
10.8. ['unoriasus noJioBOro 4jieHa




10.9. | HemepdopupoBannas aescrBeHHas miesa (hymen Q523
imperforatum) '

10.10. | Cpamienue nojgoBbIX I'y0 Q52.5

11. IIpouune Bpo:KIeHHbIE aHOMAJIUHU (0COOCHHOCTH) Pa3BUTHA

11.1. BpoxneHHbIi TOPOK pa3BUTHS O€3 YTOUHEHUS Q89.9

11.2. TepaToma (KpecTIOBO-KOIMYUKOBAs U IIp.)

11.3. | COanaHcupOBaHHbBIE TPAHCIOKALIMH UM UHBEPCUU Q95.0,95.1
Y KJIIMHWYECKH 3J0POBOT0 HHIMBUIA T

11.4. | IIpenaranbnas runotpodus pedenka (toaa) 6e3

BITP

KOHTPOJIb ITIOJJHOTHI U KAYECTBA 3AIIOJTHEHUA U3BEINEHUN
IIpu nonyyenun usselieHus o BbaBieHUU BIIP ocymiecTBiusercss KOHTPOIIb
Ka4ecTBa 3all0JIHEHUA HU3BELEHMM, KOTOPOE TOJKHO COOTBETCTBOBATH IIPABUJIAM,

IMPUBCACHHBIM B

VHCTPYKUHU TI0 TPUMEHEHUIO

«llopsmok  perucrpanuu

BpPOK/ICHHBIX MOPOKOB Pa3BUTHS y AETEH U IIIOAOB» (peructpaunoHHbiii No 114-
1104). B cayyae oTCYTCTBHSI CBEICHHI 11O MyHKTAaM W3BEILECHMS, IPUBEJICHHBIM B
Tabs. 3, W3BEUICHUE HE MOXKET ObITh BHECEHO B 0a3y [aHHBIX pErucTpa o
NOJIYYEHHUS] MUHUMAJIbHO HEOOX0IUMOI HH(POPMALIMH.

Tao0muna 3

HCpC‘ICHB 00s3aTeJIbHBIX AJIA 3aITOJITHCHUSA ITYHKTOB U3BCIIICHUSA

Ne MuHMAJIBHO HE00X0AMMAast
Ha3BaHue nyHkTa
MYHKTA HHGopManus
HaunmenoBanue
OpraHHu3aluu
31paBOOXPAHEHUS U
HanmenoBaHnue opranuzanuu
CTPYKTYPHOTO
nojApa3eieHusl,
3aMOJIHMBIIETO U3BEIICHHE
1. |Hara poxnenus / abopra I'on poxxnenus (abopra)
Jus mnoma — Ccpok OEpEeMEHHOCTH B
6 Bo3spact Ha MOMEHT | HeIeTISIX, 171l peOeHKa 0 rojia — BO3pPacT B
" |yCTaHOBJICHHUS IHArHO3a MecsIax, a g pedeHka crapiie roja —
KOJIMYECTBO IMOJIHBIX JIET
7. damunus, uMs, OTYECTBO
damunus matepu 1ub0 pedeHka
(5.) |marepu (pebeHKa)
AJnpec MecTa JKUTEIbCTBA U
11. |agpec o nponucke, | O01acTb MPOKUBAHUS
TenedoH
«JKMBOPOXKICHHBIIN», «MEPTBOPOKICHHBIN
13. |HUcxon 6epemeHHOCTH p ’ PTBOP

aub0 «abopt» (C yKa3aHWEM NPUYHHBI




pephIBaHUS OEPEMEHHOCTH )

«He wuaentuduiupoBan» C ykKazaHueM

18. [(ITox;

MPUYUHEI

HaumeHnoBanue, o kpailHen Mepe, OJIHOTO
19. |duarnos BIIP, He BXOomsumiero B MNEpEYEHb MABIX

aHOMAaJIMU Pa3BUTHA

Ecnmm  orcyrctByer wmHpOpManmus O HAaWMMCHOBAHMHM  OpPTaHU3AINH
3/IpaBOOXPAHEHUS, 3AMIOJTHUBIIEH U3BEIICHUE, HEOOXO0IUMO MEPEHECTH CBEICHUS C
KOHBEpPTa, B KOTOpPOM OBLIO MpHUCIAHO HW3BemieHue. J[JIs MoIydeHus] OCTaIbHOU
HEeI0CTaroIIe NHGOPMAIINH CIeIyeT 00paniaThCs B OpraHU3aIHIo, 3aTIOTHUBITYIO
u3BenieHue. HeoOxoaumbie JaHHBIE TakXke MOTYT OBITh YTOYHEHBl B
PErMOHANBHBIX OpPTraHU3alMIX 3/IPAaBOOXPAHEHUS, OKa3bIBAIOIIUX aMOYJaTOPHO-
MOJIMKJIMHUYECKYI0  TOMOIIb  JCTCKOMY  HaceleHUuI0 Ju00 B JKEHCKUX
KOHCYJIbTALIMSIX, T/I€ MaTh 00clie[oBaiach BO BpeMsi O€pEMEHHOCTH.

Oco0oe BHUMaHUE CIEAYET yAENsATh MPaBUILHOCTH 3al0JHEHUS MyHKTa 19
(nuarno3). Ecnu amarHos siBnsieTcs NpelBapUTEIbHBIM (HampuMep, MOJ03pEHUE
MOpOKa CepJilla), a TaKKe B CIydasX, KOTJa IUarHo3 chopmMylIupoBaH HEUETKO
aM00 HEJOCTaTOYHO JETANIM3UPOBAaH, HeoOXoauma BepuUKaIUs JAUarHo3a,
MPEXJIe YeM U3BeIleHHEe OyIeT BBEICHO B KOMITBIOTEPHYIO 0a3y JaHHBIX.

[TpoBepka MOTHOTHI TIPEAOCTABICHUS WH(DOPMAITUU OCYIIIECTBISAETCS MyTEM
COMOCTABJICHUS UMEIOIIUXCA B PETUCTPE CBEACHUN C OTYETAMU O MEIUIIMHCKOMN
oMoty aAeTsaMm (hopma Ne 31), a Takke 0 MEIMITMHCKON MOMOIIU O€pEeMEHHBIM,
pokeHuriam u pomwibaHAIaM (popma Ne 32). Omenka momHOTH yueta BIIP Takxke
MOXET OBITh IMOJy4Ye€Ha MYTEM COIMOCTABJICHUS PETHMOHAIBHBIX MOMYJISIITUOHHBIX
4acTOT B Pa3UYHbIC BPEMEHHbIC MTEPUO/IBI.

KOMIIBIOTEPHASA PETUCTPALIUSA BITP

Kommnerorepnast peructpauust BIIP y nereii (momoB) ocyliecTBiIsSeTCS B
TEYEHHUE MecdAlla IOCHE MOCTYIUIEHUS W3BEUIEHUA 332 HMCKIIOYEHUEM CIIy4acs,
TpeOyromux OoJee AIUTEIbHON BepudUKaMKU auarHo3a Jaubo cOopa Apyroi
Hepocraromed uHbopmanuu. BBoa cBeneHUN OCYHIECTBISIETCS C  MOMOIIBIO
KoMmmbloTepHoro npuioxenuss MVPRW  (Bepcusi 3.2) B COOTBETCTBHM C
PYKOBOJICTBOM 10 MCIOJIb30BaHUI0. CBeqeHus 0a3bl TAaHHBIX KOPPEKTUPYIOTCS MO
Mepe TMOCTYIUICHHs JIOMOJIHUTEIbHON WH(OpMaluK, yTOYHEHWsS auarfosa. B
KOHIIE TOJIa I OLIEHKW NOJIHOTHI yuera citydaeB BIIP ocymectusiercss cBepka
uMeronieics B 6aze nHGopMaIuu ¢ TaHHBIMU T€HETHYECKUX KapT 3a TEKYIIUH Tol,
a TaKXe CO CIHCKaMU JIeTel, ymepmux 10 18 mner.

AHAJIN3 CBEJEHUM

OnuH pa3 B KBapTajl MPOBOJAUTCS aHAIU3 CTPYKTYPhI 3apETUCTPUPOBAHHBIX
BIIP B pecry0iuke B 11€7I0M U OT/ACJIBHBIX €€ 00JIacTsIX. AHATU3UPYEMbIC TPYIIITHI
aHoMaJIuu Pa3BUTHA TIPCACTABJICHBI B tabn. 4. Iloka3zarenu cOmoCTaBIAIOTCA C
AQHAJIOTMYHBIM  NIEPHUOAOM  IpeAbIAyLIEro  rojaa. B cllydyac  BbISIBJICHUS
CYIIECTBCHHOTO CHMXKCHHS 4YHCJA 3apCTUCTPHUPOBAHHBIX CIIY4YacB aHAIM3HUPYCTCS




IIOJIHOTA PETHUCTPALlMM B OTIEIBHBIX PalOHAX C LEJIbI0 BBIABICHUS PETHOHOB,
TpeOyIOImMX MpUHIATUA Mep No yiydmieHuto yuera BIIP. J{ns storo Ha ocHoBe
JAQHHBIX TPEIBIAYIIUX NATHA JIET PACCUUTBHIBACTCS OXKUIAEMOE YHCIIO CIIYy4aes,
KOTOPbIE JTOJKHBI ObUIHA ObITH 3apErMCTPUPOBAHbI B PETUOHE B TEUEHHE TEKYLIETO
roga. IIpoBoauTtcs comocTaBieHHE C HAONIOAAEMBIM YHUCIOM M ONPENENAeTCs
IIOJIHOTA yYeTa.

Taomuna 4

Anxomannu pa3BUTHA, ITOICKAINNUC IIOCTOAHHOMY MOHUTOPHUHI'Y

N HaunMeHnoBaHue KjaccoB " oTaeJbHBIX BITP Kon no MKB-10
CTPOKH nepecMoTpa
A b B
1 Bpoxnennbie aHoMauu (IOPOKU Pa3BUTHS), Q00-Q99
nedopMany 1 XpOMOCOMHBIE HAPYIICHUS
2 BIIP HepBHOI cCUCTEMBI Q00-Q07
2.1 B TOM YHCJIE: aHYHIehaTus Q00
2.2 CIIMHHOMO3IOBasi TpblKa Q05
3 BIIP cuctembl KpoBOOOpaleHus Q20-Q28
4 BIIP opranoB apixanus Q30-Q34
5 Pacmienuna ry6nl u/mwinm Heba Q35-Q37
6 BIIP opranoB nuiieBapeHus Q38-Q45
7 BIIP nosioBeIX opraHon Q50-Q56
8 BIIP moueBoil cUCTEMBI Q60—Q64
9 BIIP KOCTHO-MBIIIEYHON CUCTEMBI Q65-Q79
10 MmuoxectBennbie BIIP u xpomocomubie Q86, Q87, Q89.7,
aHOMaJIuu Q90-Q99
B TOM 4ucJie: MHOXecTBeHHbIe BIIP, Q86, Q87, Q89.7,
10.1 BKJIFOUAIOIINE aHOMAJINH CUCTEMEI
Q90—Q99
KPOBOOOpAIIICHHS
10.2 cunapom JlayHa Q90

Exeronno mnposoautcs aHanu3 dactor BIIP, 3apermcrpupoBaHHBIX Yy
HOBOPOXJEHHBIX W IUIOJOB B MPEABIAYIIEM TOay. AHAIM3UPYIOTCA COCTOSIHUS,
nepevyucieHHbie B Tabi. 4, B OTJAEIBHBIX OOJACTAX U MO PEeCHyOJUKE B IICJIOM.
Crpoutcss auHamuyeckass KpuBasg 3a nociennue 10 Jer u JTUHEHHBIA TpEeH..
[TpupocT 1ubO0 CHUKEHHE YACTOTHI B T'OJ OMPEEIICTCS MyTeM pacueTa HaKJIoHa
KPUBOM JIMHEMHOW anmpoKcuMauuu. {7 OLEHKH CTaTUCTHYECKOM 3HAYMMOCTH
BBISIBJICHHOW TEHACHIIMKM pacCYUThIBaeTCs KOd(hPuImeHt XZ JUIL  JTAHEWHOTO
TpeH .

Ananu3 guHamuku 4dactoT BIIP mpoBoauTcsi AJisi BCEX HMCXOJIOB POJIOB B
CyMMe U OTJICJIbHO JUISl POXKICHHBIX JieTel (0e3 ydeTa aOOpTUPOBAHHBIX ILIOJIOB).
Bknag mporpaMm BTOPHUYHOM TPOQPHUIAKTHKKA B CHIDKCHHE YacTOTBI POXKIACHUS




nerer ¢ BIIP onpenensercs myrem pacdeTra IONM 3apETHCTPUPOBAHHBIX CIIy4YacB
cpeau abOpPTUPOBAHHBIX IJIOJOB K OOIEMY YHCITY BBISIBICHHBIX JETEH U MJIOJIOB C
BIIP.

Ha ocHOoBaHMUM NMpOBEAEHHOr0O aHaIM3a JIEJIAl0TCS BBIBOJBI 00 MMEIOLIUXCS
TEHJEHIUSAX B OTHOLIEHUHU pacnpocTpaHeHHocTH BIIP B pecriyOnnke u oTeabHBIX
ee obnacTax U 3QPEKTUBHOCTH MPOBOIUMBIX MPODHIAKTUYECKUX MED.
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УЧЕТ И АНАЛИЗ СВЕДЕНИЙ В СИСТЕМЕ БЕЛОРУССКОГО РЕГИСТРА ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ РАЗВИТИЯ


инструкция по применению
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Минск 2009

Лидирующее место среди причин мертворождаемости, младенческой и ранней детской заболеваемости и смертности, а также детской инвалидности занимает наследственная и врожденная патология. Частота рождения детей с врожденными пороками развития (ВПР) является важным показателем, требующим постоянного контроля. Мониторинг ВПР в Республике Беларусь осуществляется в рамках Белорусского регистра ВПР согласно приказу Министерства здравоохранения Республики Беларусь № 163 от 14.03.2007 «О порядке регистрации врожденных аномалий (пороков развития) у ребенка (плода)». 

Система мониторинга ВПР позволяет:


1. Осуществлять динамическое слежение за частотой и структурой ВПР в различных регионах республики.

2. Проводить оценку эффективности предпринимаемых мер профилактики рождения детей с ВПР.

3. Обеспечивать информационную поддержку принятия решений специалистами в области здравоохранения.

4. Формировать банк данных, необходимых для научных исследований в области этиологии ВПР, разработки эффективных мер профилактики, а также совершенствования методов лечения врожденной патологии.

Целью инструкции является повышение качества учета и анализа сведений о ВПР в Беларуси. 

Инструкция предназначена для организаций здравоохранения, имеющих в своем составе медико-генетические центры (консультации, отделения). 

ПЕРЕЧЕНЬ НЕОБХОДИМОГО ОБОРУДОВАНИЯ, РЕАКТИВОВ, ПРЕПАРАТОВ, ИЗДЕЛИЙ МЕДИЦИНСКОЙ ТЕХНИКИ

Персональные ЭВМ с процессором не ниже Pentium III либо другими аналогами с соответствующей тактовой частотой. Минимально необходимый объем оперативной памяти — 250 Mб. Минимальный размер экрана монитора — 15 дюймов. Минимальное разрешение экрана — 800×600 точек. Для установки программы необходим CD-ROM. С целью создания архивных копий базы данных рекомендуется иметь пишущий CD (DVD) привод либо Flash память.


ПОКАЗАНИЯ К ПРИМЕНЕНИЮ


Наличие врожденных аномалий (пороков развития) у ребенка (плода).


ПРОТИВОПОКАЗАНИЯ ДЛЯ ПРИМЕНЕНИЯ


Не имеются.

Порядок ФункциОнирования БЕЛОРУССКОГО РЕГИСТРА впр

1. Задачи областных организаций здравоохранения, имеющих в своем составе медико-генетические центры (консультации, отделения):


· мониторинг ВПР у детей (плодов) в регионе;


· компьютерная регистрация ВПР у детей (плодов);


· верификация диагноза;


· контроль полноты, правильности и своевременности заполнения и направления извещений о выявленных ВПР;


· осуществление мероприятий по профилактике и своевременному выявлению ВПР в регионе;


· ежеквартальное предоставление базы данных, содержащей сведения о зарегистрированных ВПР, в РНПЦ «Мать и дитя» в электронном виде не позднее 10 числа месяца, следующего за отчетным периодом.


2. Задачи РНПЦ «Мать и дитя»:


· мониторинг ВПР у детей (плодов) в Республике Беларусь;


· компьютерная регистрация ВПР у детей (плодов) в г. Минске и Минской области;


· верификация диагноза;


· контроль полноты, правильности и своевременности предоставления информации областными организациями здравоохранения, имеющими в своем составе медико-генетические центры (консультации, отделения), о зарегистрированных ВПР у детей (плодов);


· разработка мероприятий по профилактике и своевременному выявлению ВПР в Республике Беларусь и оценка их эффективности.

регистрируемые нозологические формы

Регистрации подлежат только ВПР и хромосомные болезни (сочетающиеся или не сочетающиеся с другой патологией). Врожденная и наследственная патология, не сопровождающаяся ВПР (врожденные новообразования, наследственные болезни обмена веществ), не подлежит регистрации. 

К ВПР относят стойкие анатомические дефекты органов или тканей организма, выходящие за пределы вариаций их размеров, форм и строения, и приводящие к нарушению функции органа. Подавляющее большинство нозологических форм, подлежащих регистрации, приведены в классе XVII (разделе Q) международной классификации болезней 10 пересмотра (МКБ-10). Вместе с тем имеется ряд нозологических форм, которые отнесены в другие разделы данной классификации, однако их следует регистрировать в случаях, когда они являются врожденными состояниями. Список таких нозологических форм приведен в табл. 1.


В класс XVII (раздел Q) МКБ-10 наряду с ВПР включены так называемые «малые аномалии развития» (стигмы эмбриогенеза), в существенной мере не влияющие на нормальное функционирование органа и проявляющиеся в виде косметического дефекта. Кроме того, ряд аномалий развития до определенного возраста является физиологической нормой и требует лишь динамического наблюдения, так как значительная часть таких состояний самопроизвольно разрешается и не требует коррекции. Названные случаи не подлежат регистрации, если они не сочетаются с другими ВПР. 

Таблица 1

Список нозологических форм, выходящих за рамки XVII класса (раздела Q) МКБ-10, подлежащих регистрации как врожденный порок (аномалия развития)


		№ п/п

		Врожденная аномалия

		Код МКБ 10



		

		Агнатия*

		K07.8



		1. 

		Ваарденбурга синдром 

		E70.30



		2. 

		Ди Джоржи синдром

		D82.1



		3. 

		Кистозная гигрома шеи*

		D18.1



		4. 

		Краснушная эмбриофетопатия

		P35.0



		5. 

		Дегенерация сетчатки*

		H35.5



		6. 

		Сирингомиелия*

		G95.0



		7. 

		Токсоплазменная эмбриофетопатия

		P37.1



		8. 

		Цитомегаловирусная эмбриофетопатия

		P35.1





* регистрируются только врожденные состояния.

Многие малые аномалии не включены в класс XVII (раздел Q) МКБ-10, однако извещения о детях с такими дефектами регулярно поступают. Для четкого ограничения регистрируемых нозологических форм составлен перечень аномалий, не подлежащих регистрации в изолированном состоянии (табл. 2). В случаях, когда у ребенка (плода) имеется один или несколько ВПР в  сочетании с малыми аномалиями развития, извещение вводится в базу данных. При этом малые аномалии развития указываются в списке аномалий ребенка (плода) наряду с ВПР.

Таблица 2

Перечень малых аномалий развития, не подлежащих регистрации в изолированном состоянии

		№

п/п

		Наименование

		Код МКБ-10 (если имеется)



		1. 

		Аномалии головного мозга



		1.1. 

		Врожденные аномалии прозрачной перегородки

		



		1.2. 

		Киста хориоидного сплетения или паутинной оболочки (арахноидальная киста)

		



		2. 

		Аномалии строения черепа



		2.1. 

		Уплощенный затылок (брахицефалия)

		Q75.00



		2.2. 

		Выпуклый затылок (долихоцефалия)

		Q67.2



		2.3. 

		Асимметрия головы (плагиоцефалия)

		Q67.3



		2.4. 

		Костная затылочная шпора

		



		2.5. 

		Дополнительный (третий) родничок

		



		3. 

		Аномалии развития лица и шеи



		3.1. 

		Асимметрия лица 

		Q67.0



		3.2. 

		Эпикант

		



		3.3. 

		Монголоидный разрез глаз

		



		3.4. 

		Антимонголоидный разрез глаз

		



		3.5. 

		Короткие глазные щели

		



		3.6. 

		Врожденный эктропион

		Q10.1



		3.7. 

		Врожденный энтропион

		Q10.2





		3.8. 

		Дистопия слезной точки

		



		3.9. 

		Гипертелоризм 

		Q75.2



		3.10. 

		Гипотелоризм

		



		3.11. 

		Стеноз (стриктура) слезного хода (протока)

		Q10.5



		3.12. 

		Синофрис 

		Q18.80



		3.13. 

		Голубые склеры 

		Q13.5



		3.14. 

		Узкие ноздри

		



		3.15. 

		Насечка на кончике носа

		Q30.2



		3.16. 

		Увеличение размеров рта (макростомия)

		Q18.4



		3.17. 

		Утолщение губ  (макрохейлия)

		Q18.6



		3.18. 

		Тонкие губы (микрохейлия)

		Q18.7



		3.19. 

		Диспластичный рисунок ушной раковины (отсутствие завитка, козелка и т. п.)

		Q17.3



		3.20. 

		Добавочная (раздвоенная) мочка, козелок или другая часть ушной раковины 

		Q17.0



		3.21. 

		Преаурикулярные привески, фистулы, кисты

		Q17.0, Q18.1



		3.22. 

		Асимметрия размеров ушных раковин 

		Q17.3



		3.23. 

		Увеличение размеров ушной раковины (макротия)

		Q17.1



		3.24. 

		Ротированная кзади ушная раковина

		Q17.3



		3.25. 

		Оттопыренное ухо 

		Q17.3



		3.26. 

		Низко расположенные ушные раковины

		Q17.4



		3.27. 

		Ухо сатира

		Q17.5



		3.28. 

		Аномалии развития жаберной щели (пазухи, фистулы, кисты и пр.)

		Q18.0, Q18.2



		3.29. 

		Установочная кривошея

		Q68.0



		4. 

		Аномалии системы кровообращения



		4.1. 

		Открытое (персистирующее) овальное окно


у ребенка в возрасте до 1 года.

		Q21.11



		4.2. 

		Открытый артериальный проток у недоношенного новорожденного (со сроком гестации до 37 недель беременности)

		Q25.0



		4.3. 

		Неспецифический или неутонченный шум в области сердца 

		P29.81



		4.4. 

		Аплазия или гипоплазия пупочной артерии (единственная пупочная артерия)

		Q27.0



		5. 

		Аномалии пищеварительной системы 



		5.1. 

		Аберрантная уздечка языка

		



		5.2. 

		Аномалия числа, структуры, формы, положения и прорезывания зубов

		K00.0–K00.6, 

K00.9, K07.03



		5.3. 

		Высокое арковидное небо

		Q38.50



		5.4. 

		Врожденный гипертрофический пилоростеноз

		Q40.0



		5.5. 

		Дивертикул Меккеля

		Q43.0



		5.6. 

		Передняя эктопия заднего прохода (ануса)

		Q43.5



		5.7. 

		Функциональные желудочно-кишечные аномалии (нарушение моторики кишечника)

		Q40.21, 43.20, 

Q43.81, Q43.82



		6. 

		Аномалии дыхательной системы



		6.1. 

		Добавочная доля легкого

		Q33.1



		6.2. 

		Врожденный стридор гортани (врожденная ларингомаляция)

		Q31.4–31.5



		6.3. 

		Врожденная трахеомаляция

		Q32.0



		6.4. 

		Врожденная грыжа пищеводного отверстия диафрагмы

		Q40.1



		7. 

		Аномалии костно-мышечной системы



		7.1. 

		Врожденный позиционный сколиоз/лордоз, неутонченные врожденные искривления позвоночника

		Q67.5, Q76.43



		7.2. 

		Закрытая спинномозговая грыжа (Spina bifida occulta)

		Q76.0



		7.3. 

		Врожденные деформации грудной клетки (килевидная, воронкообразная, щитовидная и прочие деформации грудной клетки)

		Q67.6–Q67.8



		7.4. 

		Малые аномалии развития ребер (дополнительное ребро, шейное ребро, синостоз ребер)

		Q76.5–Q76.6



		7.5. 

		Расщепление мечевидного отростка грудины

		Q76.71



		7.6. 

		Дисплазия тазобедренных суставов или подвывих бедра (щелкающее, неустойчивое бедро)

		Q65.3–65.8



		7.7. 

		Клинодактилия мизинца кисти

		



		7.8. 

		Укорочение 4, 5 пальцев кисти

		



		7.9. 

		Дополнительные кости запястья

		Q74.00



		7.10. 

		Синдактилия 2-3 стопы

		



		7.11. 

		Сандалевидная щель (увеличение расстояния между 1 и 2 пальцем стопы)

		



		7.12. 

		Короткий 1 палец стопы

		



		7.13. 

		Проксимальное положение 4, 5 пальцев стопы

		



		7.14. 

		Выступающая пятка

		



		7.15. 

		Установочные аномалии  стопы (варусная либо вальгусная установка стоп — в отличие от деформации)

		Q66.2, Q66.4, 

Q66.8



		7.16. 

		Неуточненные врожденные аномалии развития стопы

		Q66.9



		7.17. 

		Крестцовая ямка (сакральный синус)

		



		7.18. 

		Диастаз прямых мышц живота

		



		7.19. 

		Пупочная (околопупочная) грыжа

		K42



		7.20. 

		Широкое пупочное кольцо

		



		7.21. 

		Паховая грыжа

		K40



		8. 

		Аномалии кожи и ее производных



		8.1. 

		Кожные привески

		



		8.2. 

		Невусы (пигментный врожденный неопухолевый, огненный (цвета портвейна), в форме клубники (бородавчатый), монгольское пятно)

		Q82.5



		8.3. 

		Пятна «кофе с молоком»

		L81.3



		8.4. 

		Депигментированное пятно

		



		8.5. 

		Ангиома, гемангиома, лимфангиома 

		



		8.6. 

		Нарушение дерматоглифики (единственная (аномальная) ладонная складка и пр.)

		Q82.80



		8.7. 

		Персистирование пушковых волос (лануго)

		



		8.8. 

		Аномальное направление роста волос на голове

		



		8.9. 

		Гипертрофированные ногти

		Q84.5



		8.10. 

		Незначительные аномалии развития соска: дополнительный сосок (полителия), аномальное расположение (эктопия) сосков

		Q83.3, Q83.8



		9. 

		Аномалии мочевыделительной системы



		9.1. 

		Расширение почечной лоханки менее 10 мм

		



		9.2. 

		Врожденный пузырно-мочеточниково-почечный рефлюкс

		Q62.7



		10. 

		Аномалии половых органов



		10.1. 

		Укорочение или увеличение крайней плоти 

		



		10.2. 

		Неопущение яичка (крипторхизм) и неутонченная эктопия яичка у ребенка в возрасте до 1 года

		Q53



		10.3. 

		Нефиксированное (ретрактильное) яичко 

		Q55.20



		10.4. 

		Врожденное гидроцеле (водянка яичка) 

		P83.5



		10.5. 

		Фимоз

		N47



		10.6. 

		Расщепление мошонки

		Q55.21



		10.7. 

		Латеральное искривление полового члена

		



		10.8. 

		Гипоплазия полового члена

		



		10.9. 

		Неперфорированная девственная плева (hymen imperforatum)

		Q52.3



		10.10. 

		Сращение половых губ

		Q52.5



		11. 

		Прочие врожденные аномалии (особенности) развития



		11.1. 

		Врожденный порок развития без уточнения 

		Q89.9



		11.2. 

		Тератома (крестцово-копчиковая и пр.)

		



		11.3. 

		Сбалансированные транслокации или инверсии у клинически здорового индивида

		Q95.0, 95.1



		11.4. 

		Пренатальная гипотрофия ребенка (плода) без ВПР

		





Контроль полноты и качества заполнения извещений

При получении извещения о выявлении ВПР осуществляется контроль качества заполнения извещений, которое должно соответствовать правилам, приведенным в инструкции по применению «Порядок регистрации врожденных пороков развития у детей и плодов» (регистрационный № 114-1104). В случае отсутствия сведений по пунктам извещения, приведенным в табл. 3, извещение не может быть внесено в базу данных регистра до получения минимально необходимой информации.

Таблица 3

Перечень обязательных для заполнения пунктов извещения

		№


пункта

		Название пункта

		Минимально необходимая информация



		

		Наименование организации здравоохранения и структурного подразделения, заполнившего извещение

		Наименование организации



		1.

		Дата рождения / аборта

		Год рождения (аборта)



		6.

		Возраст на момент установления диагноза

		Для плода — срок беременности в неделях, для ребенка до года — возраст в месяцах, а для ребенка старше года — количество полных лет



		7.


(5.)

		Фамилия, имя, отчество матери (ребенка)

		Фамилия матери либо ребенка



		11.

		Адрес места жительства и адрес по прописке, телефон

		Область проживания



		13.

		Исход беременности

		«Живорожденный», «мертворожденный» либо «аборт» (с указанием причины прерывания беременности)



		18.

		Пол

		«Не идентифицирован» с указанием причины 



		19.

		Диагноз

		Наименование, по крайней мере, одного ВПР, не входящего в перечень малых аномалий развития





Если отсутствует информация о наименовании организации здравоохранения, заполнившей извещение, необходимо перенести сведения с конверта, в котором было прислано извещение. Для получения остальной недостающей информации следует обращаться в организацию, заполнившую извещение. Необходимые данные также могут быть уточнены в региональных организациях здравоохранения, оказывающих амбулаторно-поликлиническую помощь детскому населению либо в женских консультациях, где мать обследовалась во время беременности.


Особое внимание следует уделять правильности заполнения пункта 19 (диагноз). Если диагноз является предварительным (например, подозрение порока сердца), а также в случаях, когда диагноз сформулирован нечетко либо недостаточно детализирован, необходима верификация диагноза, прежде чем извещение будет введено в компьютерную базу данных. 

Проверка полноты предоставления информации осуществляется путем сопоставления имеющихся в регистре сведений с отчетами о медицинской помощи детям (форма № 31), а также о медицинской помощи беременным, роженицам и родильницам (форма № 32). Оценка полноты учета ВПР также может быть получена путем сопоставления региональных популяционных частот в различные временные периоды.


КОМПЬЮТЕРНАЯ РЕГИСТРАЦИЯ ВПР

Компьютерная регистрация ВПР у детей (плодов) осуществляется в течение месяца после поступления извещения за исключением случаев, требующих более длительной верификации диагноза либо сбора другой недостающей информации. Ввод сведений осуществляется с помощью компьютерного приложения MVPRW (версия 3.2) в соответствии с руководством по использованию. Сведения базы данных корректируются по мере поступления дополнительной информации, уточнения диагноза. В конце года для оценки полноты учета случаев ВПР осуществляется сверка имеющейся в базе информации с данными генетических карт за текущий год, а также со списками детей, умерших до 18 лет.

Анализ сведений


Один раз в квартал проводится анализ структуры зарегистрированных ВПР в республике в целом и отдельных ее областях. Анализируемые группы аномалий развития представлены в табл. 4. Показатели сопоставляются с аналогичным периодом предыдущего года. В случае выявления существенного снижения числа зарегистрированных случаев анализируется полнота регистрации в отдельных районах с целью выявления регионов, требующих принятия мер по улучшению учета ВПР. Для этого на основе данных предыдущих пяти лет рассчитывается ожидаемое число случаев, которые должны были быть зарегистрированы в регионе в течение текущего года. Проводится сопоставление с наблюдаемым числом и определяется полнота учета. 

Таблица 4

Аномалии развития, подлежащие постоянному мониторингу

		№ строки

		Наименование классов и отдельных ВПР

		Код по МКБ-10 пересмотра



		

		

		



		А

		Б

		В



		1

		Врожденные аномалии (пороки развития), деформации и хромосомные нарушения

		Q00–Q99



		2

		ВПР нервной системы

		Q00–Q07



		2.1

		в том числе: анэнцефалия

		Q00



		2.2

		спинномозговая грыжа

		Q05



		3

		ВПР системы кровообращения

		Q20–Q28



		4

		ВПР органов дыхания

		Q30–Q34



		5

		Расщелина губы и/или неба

		Q35–Q37



		6

		ВПР органов пищеварения

		Q38–Q45



		7

		ВПР половых органов

		Q50–Q56



		8

		ВПР мочевой системы

		Q60–Q64



		9

		ВПР костно-мышечной системы

		Q65–Q79



		10

		Множественные ВПР и хромосомные аномалии

		Q86, Q87, Q89.7, 

Q90–Q99



		10.1

		в том числе: множественные ВПР, включающие аномалии системы кровообращения

		Q86, Q87, Q89.7, 

Q90–Q99



		10.2

		синдром Дауна

		Q90





Ежегодно проводится анализ частот ВПР, зарегистрированных у новорожденных и плодов в предыдущем году. Анализируются состояния, перечисленные в табл. 4, в отдельных областях и по республике в целом. Строится динамическая кривая  за последние 10 лет и линейный тренд. Прирост либо снижение частоты в год определяется путем расчета наклона кривой линейной аппроксимации. Для оценки статистической значимости выявленной тенденции рассчитывается коэффициент χ2 для линейного тренда.

Анализ динамики частот ВПР проводится для всех исходов родов в сумме и отдельно для рожденных детей (без учета абортированных плодов). Вклад программ вторичной профилактики в снижение частоты рождения детей с ВПР определяется путем расчета доли зарегистрированных случаев среди абортированных плодов к общему числу выявленных детей и плодов с ВПР.

На основании проведенного анализа делаются выводы об имеющихся тенденциях в отношении распространенности ВПР в республике и отдельных ее областях и эффективности проводимых профилактических мер.
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