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Сокращения

БА – бронхиальная астма

БОД – болезни органов дыхания

БЭ – бронхоэктазия (легких)

ИБС – ишемическая болезнь сердца

МКБ-10 – Международная статистическая классификация болезней и проблем, 

          связанных со здоровьем, десятого пересмотра

МНБ – международная номенклатура болезней
ОДН – острая дыхательная недостаточность
ХОБЛ – хроническая обструктивная болезнь легких

Методология
Методы, использованные для сбора/селекции доказательств:
Поиск в электронных базах данных.

Описание методов, использованных для сбора/ селекции доказательств:
Доказательной базой для данных рекомендаций, являются публикации, вошедшие Кохрейновскую библиотеку, баз данных  EMBASE и MEDLINE, МКБ-10, МНБ.

Методы, использованные для оценки качества и силы доказательств: консенсус экспертов, проработка МКБ-10, изучение МНБ.

Методы, использованные для формулировки рекомендаций: Консенсус экспертов

Консультации и экспертная оценка:
Предварительная версия была обсуждена на заседании профильной комиссии по специальности «патологическая анатомия» Минзрава России 19.02.2015 г,  на заседании Московского общества патологоанатомов 21.04.2015 г, после чего выставлена на сайте Российского общества патологоанатомов (www.patolog.ru) для широкого обсуждения, для того чтобы специалисты, не принимавшие участие в профильной комиссии и подготовке рекомендаций, имели возможность с ними ознакомиться и обсудить их. Рекомендации утверждены на VIII Пленуме Российского общества патологоанатомов (22-23 мая 2015 г,  г. Петрозаводск), они уточнены и дополнены на V Съезде Российского общества патологоанатомов (г. Челябинск, 1-4 июня 2017 г.)
Проект рекомендаций был рецензирован независимыми экспертами, прокомментировавшими, прежде всего, доходчивость и точность интерпретаций доказательной базы, лежащих в основе данных рекомендаций.

Рабочая группа:
Для окончательной редакции и контроля качества рекомендаций, они были повторно проанализированы членами рабочей группы, которые пришли к заключению, что все замечания и комментарии экспертов приняты во внимание, риск систематических ошибок при разработке рекомендаций сведен к минимуму.

Формула метода:
Приведены правила формулировки заключительного клинического, патологоанатомического и судебно-медицинского диагнозов, заполнения статистического учетного документа - медицинского свидетельства о смерти при болезнях органов дыхания в соответствие с требованиями действующего законодательства РФ и МКБ-10. Проведена адаптация отечественных правил формулировки диагноза и диагностической терминологии к требованиям и кодам МКБ-10.  

Показания к применению:

Унифицированные правила формулировки заключительного клинического, патологоанатомического и судебно-медицинского диагноза, оформления медицинского свидетельства о смерти при болезнях органов дыхания в соответствие с требованиями действующего законодательства РФ и МКБ-10 на всей территории страны необходимы для обеспечения межрегиональной и международной  сопоставимости статистических данных о заболеваемости и причинах смерти населения.

Материально-техническое обеспечение:
Международная статистическая классификация болезней и проблем, связанных со здоровьем, десятый пересмотр (МКБ-10), с обновлениями за 1996-2014 гг.
«Медицинское свидетельство о смерти», форма № 106/у-08, «Медицинское свидетельство о перинатальной смерти», форма № 106-2/у-08  - утверждены приказом Министерства здравоохранения и социального развития РФ от 26.12.2008 г. № 782н с изменениями, внесенными приказом Министерства здравоохранения и социального развития РФ от 27.12.2011 г. № 1687н. 
Аннотация

Клинические рекомендации предназначены для патологоанатомов, судебно-медицинских экспертов, кардиологов и врачей других специальностей, а также для преподавателей клинических кафедр, аспирантов, ординаторов и студентов старших курсов медицинских вузов. 

Рекомендации являются результатом консенсуса между клиницистами, патологоанатомами и судебно-медицинскими экспертами и направлены на повышение качества диагностики болезней органов дыхания и их статистического учета среди причин смертности населения. Цель рекомендаций – внедрить в практику унифицированные правила формулировки патологоанатомического диагноза и оформления медицинских свидетельств о смерти при болезнях органов в соответствии с положениями Федерального закона от 21.11.2011 г. №323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан в Российской Федерации» и требованиями Международной статистической классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем 10-го пересмотра (МКБ-10). Правила распространяются на заключительные клинические и судебно-медицинские диагнозы в связи с лежащими в их основе общими требованиями к формулировке и необходимостью их сличения (сопоставления) при проведении клинико-экспертной работы. Приведены примеры построения (формулировки) патологоанатомических диагнозов и оформления медицинских свидетельств о смерти.
Клинические рекомендации составлены на основании обобщения данных литературы и собственного опыта авторов. Авторы отдают себе отчёт в том, что построение и формулировка диагнозов могут изменяться в будущем по мере накопления новых научных  знаний. Поэтому, несмотря на необходимость унификации формулировки патологоанатомического диагноза, некоторые предложения могут послужить поводом для дискуссии. В связи с этим любые иные мнения, замечания и пожелания специалистов будут восприняты авторами с благодарностью.

ВВЕДЕНИЕ

Диагноз – один из важнейших объектов стандартизации в здравоохранении, основа управления качеством медицинских услуг, документальное свидетельство профессиональной квалификации врача. Достоверность данных, представляемых органами здравоохранения о заболеваемости и смертности населения, зависит от унификации и точного соблюдения правил формулировки диагнозов и оформления медицинских свидетельств о смерти. Особенно высока ответственность, возложенная на врачей-патологоанатомов и судебно-медицинских экспертов.  

Построение (формулировка) диагноза основано на нозологическом принципе и соответствии требованиям Международной статистической классификации болезней и проблем, связанных со здоровьем Х пересмотра (МКБ -10) [10], Международной номенклатуры болезней (МНБ), в частности. «Перечня болезней нижних дыхательных путей» (1979); а также добавленных рубрик обновленной МКБ-10 за 1996-2016 гг. (Письмо Минздрава России от 05.12.2014 г. №13-2/1664, от 26.01.2016 № 13-2/79).  

Рекомендации являются результатом консенсуса между клиницистами, патологоанатомами и судебно-медицинскими экспертами и направлены на повышение качества диагностики болезней органов дыхания и их статистического учета среди причин смертности населения. 

Пневмонии
 В структуре заключительного клинического, патологоанатомического или судебно-медицинского диагнозов «Пневмония» может занимать следующие различные позиции [15, 16].  

1. Пневмония рассматривается как основное заболевание (первоначальная причина смерти) или коморбидное (конкурирующее или сочетанное) заболевание, имеет свой код по МКБ-10 и веские клинико-патологоанатомические основания для такого заключения. 

2. Пневмония часто и обоснованно, в соответствие с требованиями МКБ-10 (см. т.2), учитывается в диагнозе как осложнение основного заболевания.
 3. Пневмония может быть учтена в диагнозе как проявление основного или коморбидного заболевания, то есть соответствует коду J17* Пневмония при болезнях, классифицируемых в других рубриках. Это относится к классифицируемым в других рубриках бактериальным,  вирусным, микотическим, паразитарным и другим пневмониям. При этом кодирование осуществляется не по пневмонии, а по конкретной нозологической форме, проявлением которой она явилась.

Пневмонии по МКБ-10 кодируются не только кодами класса «Болезни органов дыхания» (J00-J99). Если они возникают в перинатальном периоде, или во время беременности, родов и в послеродовом периоде, то, например, врождённая пневмония кодируется как P23.9,  пневмония новорождённых – как P24.9, пневмония во время беременности – как O29.0, родов - O74.0, послеродового периода - O89.0. 
В классификации (рубрификации) пневмонии в МКБ-10 преобладает этиологический (микробиологический) принцип, поэтому при выясненной этиологии пневмонии в МКБ-10 имеются необходимые коды. Для определения возбудителя, необходимо, в первую очередь использовать результаты прижизненного микробиологического и других современных лабораторных методов исследования. Рекомендуется проводить микробиологическое и бактериоскопическое исследование трупного материала. В тех случаях, когда возбудителя пневмонии установить не удается, следует, в порядке исключения, использовать коды J18.0 – Бронхопневмония неуточнённая и J18.1 – Долевая пневмония неуточнённая. 

Диагноз «Гипостатическая пневмония неуточненная» (J18.2) не может рассматриваться в качестве основного или коморбидного заболеваний, такая пневмония указывается в рубрике «Осложнения основного заболевания». Термины «гипостатическая», как и «послеоперационная», «застойная» в диагнозе не употребляются. 
Основным или коморбидным заболеваниями являются следующие пневмонии:

· вирусные пневмонии, кроме гриппа (см. рубрику J12), 

· долевые пневмонии (устаревшее: «крупозные пневмонии») и тяжелые очаговые (очаговые сливные) бактериальные пневмонии при отсутствие заболеваний, когда пневмонию следует расценивать как их осложнение или проявление  (см. рубрики J13 – J16),

·  вирусно-бактериальные пневмонии, кроме гриппа (в МКБ-10 отсутствуют соответствующие рубрики, такие пневмонии кодируются по соответствующей вирусной пневмонии, с включением в диагноз бактериальных проявлений),

·  пневмонии, вызванные определенными возбудителями (микоплазмы – J15.7, хламидии – J16.0, легионеллы, коксиелла Бернетта). При этом пневмонии, вызванные, например, легионеллами, учитываются в другой рубрике МКБ-10 (A48.1 Болезнь легионеров).

При гриппе патологоанатомический диагноз следует формулировать, принимая во внимание добавленную ВОЗ в МКБ-10 рубрику J09 «Грипп, вызванный идентифицированным зоонозным или пандемическим вирусом гриппа» (вирусы типа А: А/H1N1 – сезонный и пандемический («свиной»);  A/H5N1 – эпидемический («птичий»); AH3N2 и A/H7N9, а также сохранённые рубрики J10 «Грипп, вызванный идентифицированным сезонным вирусом гриппа» (вирусы типов В и С). Применять рубрику J11 «Грипп, вирус не идентифицирован» не рекомендуется, т.к. диагноз гриппа устанавливается только при наличии вирусологического подтверждения в сертифицированной лаборатории (письмо Минздрава России от 26.01.2016 г. № 13-2/79).  

Запрещается в качестве основного или коморбидного заболеваний указывать вместо нозологической единицы «грипп» термин «гриппозная пневмония». Гриппозная пневмония может быть записана как одно из проявлений или осложнений гриппа.

Другие вирусные пневмонии, которые, в отличие от гриппа, могут быть основным или коморбидным заболеваниями,  представлены  в рубрике J12 «Вирусная пневмония, не классифицированная в других рубриках». Здесь нашли своё место пневмония, вызванная респираторным синцитиальным вирусом (J12.1), аденовирусами (J12.0), вирусами парагриппа (J12.2), а также и другие вирусные пневмонии (J12.8), в том числе и неуточнённые (J12.9). В соответствии с обновлениями ВОЗ, в МКБ-10 внесено дополнение:  J12.3 «Пневмония, вызванная метапневмовирусом человека». Также дополнительно была введена рубрика J21.1 «Острый бронхиолит, вызванный метапневмовирусом человека».

Пример патологоанатомического диагноза и оформления медицинского свидетельства о смерти.
Основное заболевание. J09.0. Грипп A (H1N1) (указать вариант гриппа по данным вирусологического исследования, на основании каких методов исследования он был установлен – ПЦР назофарингиальных смывов или отпечатков со слизистой оболочки носоглотки, выращивание вируса на куриных эмбрионах, указать титр антител и дату исследования): двустороннее острое диффузное альвеолярное повреждение легких по типу острого респираторного дистресс-синдрома взрослых, острый геморрагический ларинготрахеит (при наличии беременности – указывается в этой рубрике: при беременности, сроком … и т.д.). 
Фоновые заболевания (если есть). Ожирение - Е66.0 (степень, данные индекса массы тела – ИМТ), или ХОБЛ (подтвержденная показателями функции внешнего дыхания), или бронхоэктазы,  или бронхиальная астма (форма, тяжесть течения, контролируемая/неконтролируемая), или сахарный диабет (тип, компенсация/декомпенсация), или хроническая алкогольная интоксикация, или хронический алкоголизм и т.д.
Осложнения основного заболевания. J96.0. Острая дыхательная (респираторная) недостаточность, степень (клинически). Морфологический субстрат острой дыхательной недостаточности, недостаточности кровообращения. Отек головного мозга (если диагностирован). 

Реанимационные мероприятия и интенсивная терапия. Интубация трахеи (трахеостомия – , дата) и ИВЛ (если проводилась, дата, длительность). Осложнения интубации трахеи и ИВЛ.

Сопутствующие заболевания. Атеросклероз (локализация, степень выраженности). 

Медицинское свидетельство о смерти 

I.  а) Острая дыхательная (респираторная) недостаточность (J96.0)  
     б) Респираторный дистресс-синдром взрослых (J80)
     в)  Грипп A (H1N1) (J09.0).
     г)  —. 

II. Ожирение 3 степени (E66.0)
Аспирационная пневмония (J69.0) у взрослых практически всегда является осложнением основного заболевания. Формулировка диагноза при этом требует исключения ятрогенного характера такой пневмонии. При аспирационной пневмонии определяется анаэробная флора полости рта (Bacteroides, Prevotella, Fusobacterium, Peptostreptococcus), а также  микст аэробов (Streptococcus pneumonia, Staphylococcus aureus, Haemophilus influenza, Pseudomonas aeruginosa)

При наличии абсцессов легкого диаметром менее 2 см правомочно использовать термин очагово-сливная бронхопневмония с абсцедированием в качестве осложнения основного заболевания. Абсцесс легкого приобретает статус основного или коморбидного заболеваний (J85.1 – без пневмонии, J85.2 – с пневмонией) только в тех наблюдениях, когда диаметр абсцесса превышает 2 см., или при убедительных признаках его хронического характера.  

 При злокачественных новообразованиях пневмония (параканкрозная) является осложнением основного заболевания. Это также относится к подавляющему большинству пневмоний при сахарном диабете, хронической алкогольной интоксикации и алкоголизме, многих других заболеваниях, особенно сопровождающихся иммунодефицитным состоянием. 
Понятие «хроническая пневмония» в современных классификациях болезней легких и в МК-10 отсутствует и в диагнозе не употребляется. 

В МКБ-10 не предусмотрено подразделение и кодирование пневмоний на внебольничные (домашние, контагиозные, в том числе и атипические) и нозокомиальные (госпитальные, внутрибольничные, в том числе, вызванные  атипическими возбудителями). 

Согласно рекомендациям Россйиского респираторного общества (2010), внебольничная пневмония – это острое заболевание, возникшее во внебольничных условиях (вне стационара) или диагностированное в первые 48 часов от момента госпитализации, или развившееся у пациента, не находившегося в домах сестринского ухода\отделения длительного медицинского наблюдения более 14 суток, - сопровождающееся симптомами инфекции нижних отделов дыхательных путей (лихорадка, кашель, выделение мокроты, боль в грудной клетке, одышка) и рентгенологическими признаками «свежих» очагово-инфильтративных изменений в легких при отсутствии очевидной диагностической альтернативы (Практические рекомендации по диагностике, лечению и профилактике внебольничной пневмонии у взрослых, Российское респираторное общество, межрегиональная ассоциация по клинической микробиологии и антимикробной химиотерапии, 2010). 

Тяжелые внебольничные пневмонии, особенно у лиц пожилого возраста даже при наличии коморбидных заболеваний (онкологических и гематологических, сердечно-сосудистых, сахарного диабета, заболеваний почек и печени, ХОБЛ, алкоголизма и хронической алкогольной интоксикации,  вирусных инфекций и др.) могут в виде исключения, с учетом этиологии пневмонии и других факторов, расцениваться как основное заболевания. 

Внебольничную пневмонию следует различать от внутрибольничной (нозокомиальной, госпитальной) пневмонии, как отдельную форму, имеющую принципиально другие эпидемиологические особенности, включающие как спектр возбудителей, так и факторы эпидемического процесса, и, соответственно, другие принципы лечения и меры профилактики. В диагнозе для таких пневмоний допускается применять термин «внебольничная». 
Внутрибольничные (нозокомиальные) пневмонии, как правило, являются вторичными пневмониями, т.е. осложнением основного заболевания. Основными возбудителями нозокомиальных пневмоний в настоящее время являются:  Klebsiella pneumoniae, Serratia marcescens, Esherichia coli, Pseudomonas spp., а также устойчивые к пенициллину штаммы золотистого стафилококка. В исключительном случае статус нозокомиальной пневмонии может быть повышен в диагнозе до уровня основного заболевания. Термин «внутрибольничная» употреблять в диагнозе не рекомендуется. 
При невозможности проведения бактериологического исследования следует обязательно определить тинкториальные свойства возбудителя при окраске по Граму (положительные или отрицательные) и внести это в патологоанатомический диагноз для этиологической характеристики болезни. В этих случаях следует использовать код J15.8 Другие бактериальные пневмонии  с указанием в диагнозе грамм-отрицательной или грам-положительной микрофлоры [9]. Код J15.9 Бактериальная пневмония неуточнённая, как и другие коды, оканчивающиеся на «.9» в диагнозе, особенно патологоанатомическом или судебно-медицинском, по требованию МКБ-10 не употребляются, т.к. указывают на неуточненную причину смерти. 
Характеризуя пневмонию, помимо ее этиологии, следует указать ее локализацию, распространенность (сегмент, доля и т.д.) и вариант (очаговая, очагово-сливная, долевая или плевропневмония). Не следует указывать такие ее характеристики, как, например, гипостатическая, застойная, послеоперационная, параканкрозная и другие. Сегменты легких принято нумеровать римскими цифрами от I до X. Термин «крупозная пневмония» не употребляется.   
         Примеры формулировки патологоанатомических диагнозов и оформления медицинских свидетельств о смерти.
Пневмония – основное заболевания
Основное заболевание. J13. Пневмония: пневмококковая очаговая сливная нижней доли правого легкого, или долевая с поражением нижней доли правого легкого, вызванная St. pneumonia (бактериологическое исследование, дата), с ограниченным (распространенным) фибринозным плевритом.

Осложнения. Фибринозный перикардит. Отек легких (J81).
Основное заболевание. J15.2. Пневмония: стафилококковая (бактериологическое исследование, дата), очагово-сливная в VI-X сегментах правого легкого.
Осложнения. Отек легких (J81).
Основное заболевание J15.8. Пневмония: вызванная грамположительной бактериальной флорой (бактериоскопическое исследование), двусторонняя очаговая в нижних долях. 

Основное заболевание J15.8. Пневмония: вызванная грамотрицательной бактериальной флорой (бактериоскопическое исследование), очагово-сливная в нижней доле (или в … сегментах) левого легкого.
Основное заболевание J18.1. Пневмония: правосторонняя нижнедолевая. Очаговый (распространенный) фибринозный плеврит справа. 
Пневмония – осложнение основного заболевания

Основное заболевание. I61.0. Внутримозговая нетравматическая гематома или кровоизлияние (размеры) в области теменной и затылочной долей правого полушария головного мозга. Стенозирующий атеросклероз артерий основания головного мозга (локализация, степень, стадия)  
 Фоновое заболевание. Гипертоническая болезнь (характеристика изменений сердца и почек). (I10).
Осложнения. J15.0. Очаговая (очагово-сливная) бронхопневмония, вызванная Kl. рneumonia (бактериологическое исследование, дата),  в V-Х сегментах правого легкого Отек легких. Отек  головного мозга.

Медицинское свидетельство о смерти 

I.  а) Пневмония, очагово-сливная, вызванная Kl. Рneumonia (J15.0)
     б) Внутримозговое нетравматические кровоизлияние [I61.0].
     в) —.
     г)  —. 

II. Гипертоническая болезнь [I10].

Основное заболевание. J85.1. Хронический абсцесс в I-III сегментах правого легкого, дренируемый II сегментарным бронхом, с организующейся перифокальной пневмонией.

Осложнения. J86.9. Правосторонняя эмпиема плевры (400 мл) 
Медицинское свидетельство о смерти 

I.  а) Эмпиема плевры (J86.9)
    б) Хронический абсцесс верхней доли правого легкого с пневмонией [J85.1] 
     в)  —. 

     г)  —.

Основное заболевание. К25.4 Язвенная болезнь желудка: хроническая язва желудка (размеры) в области малой кривизны с кровотечением. Операция:  лапаротомия, ушивание язвы, дренирование брюшной полости (дата).

Осложнения. J69.0. Аспирационная очагово-сливная пневмония в I-III сегментах правого и IV-X сегментах левого легкого
Основное заболевание. F10.1. Хроническая алкогольная интоксикация с полиорганными проявлениями. 
Осложнения. J69.0. Аспирационная двусторонняя очагово-сливная бронхопневмония в IV-X сегментах легких (или двусторонняя аспирационная нижнедолевая пневмония). 

Хроническая обструктивная болезнь легких (ХОБЛ)
Код J41 рекомендуется использовать в случаях необструктивного бронхита  и/или  с обратимой обструкцией. Другими  словами, этот код может быть использован  при поражении только крупных бронхов. Хронический бронхит может быть основным или сопутствующим заболеванием.
 ХОБЛ в патологоанатомическом диагнозе может занимать позиции основного заболевания или при коморбидном состоянии – конкурирующего или сочетанного, а также сопутствующего.

Для кодирования ХОБЛ используют рубрику J44.-. Морфологически ХОБЛ представлена тремя составляющими компонентами: хроническим диффузным бронхитом и бронхиолитом, пневмосклерозом междольковой соединительной ткани (перибронхиальный и периваскулярный пневмосклероз может быть выявлен только гистологически), хронической обструктивной эмфиземой легких (чаще всего сочетанием центролобуллярной и буллезной). Патологоанатомической диагноз ХОБЛ может быть поставлен на аутопсии только на основании трех перечисленных выше признаков.  Однако его нередко сложно дифференцировать с обычным хроническим бронхитом и со старческой (сенильной) инволюцией легких. Поэтому диагностика ХОБЛ без клинических данных не рекомендуется. Клинически при ХОБЛ (данные спирометрии) определяется прогрессирующая необратимая обструкция дыхательных путей, ведущая к развитию дыхательной или легочно-сердечной недостаточности. Кроме того, ХОБЛ, в отличие от  старческой (сенильной) инволюцией легких, осложняется прогрессирующей вторичной легочной гипертензией и формированием легочного сердца. 
При обострении ХОБЛ следует использовать два кода: J44.0 («с респираторной инфекцией нижних дыхательных путей, включая вирусную») – при ХОБЛ с обострением и пневмонией и J44.1 («с обострением бактериальным или неуточненным») – при ХОБЛ с обострением без пневмонии.  
Код  J44.8  («другая уточненная» ХОБЛ) -  следует использовать при ХОБЛ вне обострения и различных формах облитерирующего бронхиолита вне обострения.

Вторичная легочная гипертензия с формированием легочного сердца  является осложнением ХОБЛ, поскольку обнаруживается не во всех наблюдениях (однако отнесение их к проявлением ХОБЛ не является ошибкой при формулировании диагноза). 
         Примеры формулировки патологоанатомических диагнозов и оформления медицинских свидетельств о смерти.
Основное заболевание. J44.1 ХОБЛ: хронический обструктивный диффузный бронхит в стадии обострения, фиброз междольковой соединительной ткани, хроническая обструктивная эмфизема легких (центролобулярная, панацинарная или/ буллезная).

Осложнения. I27.8. Острая легочно-сердечная недостаточность (клинически). Острое общее венозное полнокровие. Вторичная легочная гипертензия, легочное сердце (целесообразно указать среднее давление в легочной артерии - СДЛА - больше 35 мм рт. ст., если оно определено при ЭХО-кардиографии, наличие атеросклероза легочных артерий, массу сердца, толщину стенки правого желудочка, желудочковый индекс более 0,6).

Медицинское свидетельство о смерти 

I.  а) Легочно-сердечная недостаточность (I27.8)
     б) Легочное сердце (I26.0)
     в)  ХОБЛ в стадии обострения (J44.1)
     г)  —. 

II. —.
Основное заболевание. J44.0 ХОБЛ в стадии обострения с пневмонией: хронический обструктивный диффузный бронхит в стадии обострения, фиброз междольковой соединительной ткани, хроническая обструктивная эмфизема легких (центролобулярная, панацинарная или/ буллезная), очагово-сливная бронхопневмония в IV-VI сегментах правого и IX-X сегментах левого легких 

Осложнения. I27.8. Острая легочно-сердечная недостаточность (клинически). Острое общее венозное полнокровие. Отек легких.

Медицинское свидетельство о смерти 

I.  а) Легочно-сердечная недостаточность (I27.8)
    б)  ХОБЛ в стадии обострения с пневмонией  (J44.0
    в)  —.  
    г)  —. 

II. —.
           Долевая пневмония (плевропневмония), и, в виде исключения, очагово-сливная бронхопневмония могут быть основным заболеванием при наличии фонового – ХОБЛ, если объем поражения легких очень велик, составляет, например, 3-5 и более сегментов. 
Основное заболевание. 1. J18.1. Долевая пневмония (желательно указать этиологию и, тогда, уточнить код)  верхней доли правого легкого. Фибринозный плеврит справа.
Фоновое заболевание. J44.0. ХОБЛ: хронический гнойный обструктивный диффузный бронхит, диффузный пневмосклероз, хроническая обструктивная эмфизема легких (центролобуллярная, панацинарная) верхних долей, буллезная эмфизема легких во всех сегментах обоих легких.

Осложнения. J96.0.  Острая дыхательная (респираторная) недостаточность. Вторичная легочная гипертензия, легочное сердце (целесообразно указать среднее давление в легочной артерии - СДЛА - больше 35 мм рт. ст., если оно определено при ЭХО-кардиографии, наличие атеросклероза легочных артерий, массу сердца, толщину стенки правого желудочка, желудочковый индекс более 0,6).
Медицинское свидетельство о смерти.

I.  а) Острая дыхательная (респираторная) недостаточность (J96.0)  
     б) Правосторонняя верхнедолевая плевропневмония (J18.1) 
     в)  —.

     г)  —. 

II. ХОБЛ (J44.0)
Кроме бронхиолита, который может быть главной причиной  обструкции при ХОБЛ, все остальные варианты облитерирующего или констриктивного бронхиолита чаще являются следствием химического воздействия (жидкости, газы, дымы, пары) - код  J68.4, воздействия лекарственных препаратов (D-пеницилламин, препараты золота, сульфосалазан) - код  J70.3, осложнением лучевой терапии – код  J70.1. Во всех остальных случаях облитерирующий бронхиолит будет осложнением или проявлением основного заболевания (диффузные болезни соединительной ткани, посттрансплантационные синдромы, инфекционные заболевания).

У лиц старше 60-70 лет довольно часто на аутопсии наблюдаются изменения легких, сходные с ХОБЛ, но без типичных клинических проявлений (кашель, одышка, обструктивный тип нарушения функции внешнего дыхания) и легочной гипертензии. При этом ткань легкого имеет тряпичный вид, но без ячеистости рисунка на разрезе, бронхи могут значительно выступать над поверхностью разрезов, просветы их обычно пусты, а стенки утолщены незначительно. При такой макроскопической картине легких следует диагностировать старческую инволюцию легких (сенильные легкие - J98.4) и использовать рубрику сопутствующие заболевания. 
Бронхоэктазия легких
Бронхоэктазия (БЭ) легких может быть указана как основное заболевание в случае локализованного поражения одного или обоих легких. В патологоанатомическом диагнозе необходимо указать вариант бронхоэктазов (цилиндрические, мешотчатые, веретенообразные, сухие, «мокрые» - нагноившиеся) и их посегментарную локализацию. При подозрении на наличие бронхоэктазов необходимо простричь во время аутопсии все бронхи до субсегментарных.
Врожденные БЭ имеют код Q33.4, который используется только у детей первых двух лет жизни, у взрослых применяют код J47. БЭ при туберкулёзе кодируются по основному заболеванию (А15, А16).
           Пример формулировки патологоанатомического диагноза и оформления медицинского свидетельства о смерти
Основное заболевание. J47. Бронхоэктазия легких: врожденные ограниченные (локальные), сухие (нагноившиеся) мешотчатые (цилиндрические, варикозные) бронхоэктазы в VI–VIII сегментах правого и VIII–X сегментах левого легкого, локальный хронический гнойный бронхит, очаговый перифокальный пневмосклероз, иррегулярная (перифокальная) эмфизема легких, перифокальные ателектазы легкого.

Осложнения. I27.8. Острая легочно-сердечная недостаточность (клинически). Острое общее венозное полнокровие. Кровь в просвете трахеи и бронхов вследствие рецидивирующего легочного кровотечения. Вторичный амилоидоз (характеристика). Анемия (характеристика).  

Медицинское свидетельство о смерти 

I.  а). Острая легочно-сердечная недостаточность (I27.8)
    б) Бронхоэктазы врожденные правого и левого легких [J47].
    в)  —. 

II. —.
Бронхиальная астма
Для кодирования бронхиальной астмы (БА) используют рубрику J45.- , астматического статуса – код J46.
При формулировке диагноза БА следует указывать форму астмы (эндогенная, экзогенная, смешанная), степень тяжести (легкая, интермиттирующая, средней тяжести, тяжелая), периоды течения (ремиссия, обострение, затухающее обострение, непрерывно рецидивирующее течение), гормонозависимость.

Если на аутопсии есть основные признаки астматического статуса:

· тотальная обструкция бронхов всех калибров (особенно мелких подплевральных) густым бесцветным секретом и/или густой слизисто-гнойной мокротой, выдавливающейся в виде «червячков»; 

· острое вздутие всех отделов бледно-розовых с поверхности и на разрезе легких; 

· отпечатки на них рёбер; 

· передние отделы лёгких перекрывают почти полностью область сердца, −  

то применяют код J46 «Астматический статус». 
          Примеры формулировки патологоанатомического диагноза и оформления медицинского свидетельства о смерти. 
Основное заболевание J45.0 Бронхиальная астма: экзогенная средней степени тяжести, фаза ремиссии, гормонозависимая.

Осложнения. I26.0. Тромбоэмболия легочной артерии (с указание источника). Отек легких (если есть).
Основное заболевание. J46. Астматический статус: хронический десквамативный бронхит, тотальная обструкция бронхов секретом, острое вздутие легких. Бронхиальная астма: эндогенная, тяжелого течения, фаза обострения, гормонозависимая. 

Осложнение. Отек головного мозга. 

Реанимационные мероприятия и интенсивная терапия. ИВЛ (трахеостомия, дата) в течение суток. Фибринозно-геморрагический трахеит. 
Медицинское свидетельство о смерти 

I.  а) Астматический статус (J46)
    б) —.
    в) —.
    г)  —. 

II. —.
В тех ситуациях, когда при БА имела место передозировка (2-агонистов или метилксантиновых препаратов, следует использовать коды из блока Т36 - Т50. При этом, симптомы, свидетельствующие о передозировке, преобладают по степени выраженности над симптомами самой БА, следовательно, в этих случаях передозировка лекарственных веществ является причиной госпитализации или смерти больного, и такие состояния трактуются как ятрогенная патология. 

Профессиональную БА шифруют кодом J45.0. При формулировке диагноза следует указать причинные факторы заболевания (аллерген), в случае отсутствия его идентификации – на комплекс воздействия факторов внешней среды, способных вызвать сенсибилизацию организма.
Патологоанатому следует учитывать, что в клинике могут возникать значительные трудности в дифференциальной диагностике БА и ХОБЛ. Зарубежные пульмонологи в этой связи сочли необходимым выделение особого синдрома ACOS (Asthma-COPD Overlap Syndrome), в котором признаки БА и ХОБЛ «перекрывают друг друга», который пока не имеет кода в МКБ-10 [18].
Примеры формулировки патологоанатомических диагнозов.

Основное заболевание. J45.0 Бронхиальная астма: профессиональная, экзогенная (гиперчувствительность к эпидермису, шерсти животных и комбикормам), средней степени тяжести, фаза обострения.

 Основное заболевание. J45.0. Бронхиальная астма: профессиональная, экзогенная, вызванная контактом с латексом, фаза ремиссии. 

Интерстициальные болезни легких 

(диффузные паренхиматозные заболевания легких) 
Болезни легких, вызванные внешними факторами
В эту группу заболеваний включают профессиональную патологию, вызванную неорганической  пылью (J60 - J65); болезни легких, обусловленные органической пылью (J66 - J67), респираторные состояния, вызванные химическими веществами, газами, парами, жидкостями, радиацией (J68 - J70).

К группе пневмокониозов (J60 - J64) относят заболевания легких, вызванные воздействием промышленной пыли, проявляющиеся интерстициальным поражением легких с развитием фиброза, а в некоторых случаях – хронического бронхита. С 1996 г. в России действует новая классификация пневмокониозов, разработанная в ФБГНУ «НИИ медицины труда» и утвержденная МЗ РФ. В этой классификации оценивают тяжесть течения болезни (медленно и быстро прогрессирующее течение, позднее развитие), функциональные изменения (фаза компенсации дыхательной функции, рестриктивный тип с переходом в смешанный, легочно-сердечная недостаточность), осложнения [8]. 

 Примеры формулировки патологоанатомического диагноза.
Основное заболевание. J60. Антрокосиликоз: интерстициальная форма с хроническим обструктивным бронхитом и эмфиземой легких, медленно прогрессирующее течение.

Основное заболевание. J61. Асбестоз: интерстициальный фиброз с облитерацией плевральных полостей, быстро прогрессирующее течение.

Основное заболевание. J62. Силикоз: узелковая (узловая) форма, медленно прогрессирующее течение.

У пациентов с силикозом довольно часто присоединяется туберкулез. Тогда это заболевание называют силикотуберкулезом и шифруют кодом J65. Однако при прогрессировании туберкулеза, когда в клинической картине он играет ведущую роль (двусторонняя диссеминация легких, лобит, казеозная пневмония), туберкулез шифруют кодами A15–A16, а фоновым заболеванием служит силикоз.
 Примеры формулировки патологоанатомического диагноза.
Основное заболевание. J62.0 Талькоз: умеренно выраженный интерстициальный фиброз, хронический бронхит, эмфизема легких.

Основное заболевание. J63.8. Пневмокониоз: гиперчувствительный пневмонит от воздействия пыли твердых сплавов, функционально-рестриктивный тип.
К болезням дыхательных путей, вызванным специфической органической пылью (J66.0 - J66.8) относят биссиноз, другие заболевания легких, вызванные хлопковой пылью, болезнь трепальщиков льна, пеньковую лихорадку (или каннабиоз), лихорадку молотильщиков (зерновую лихорадку). Острые респираторные заболевания от воздействия растительной и животной пыли следует относить к коду J66.8.
            Примеры формулировки патологоанатомического диагноза.

Основное заболевание. J66.0. Биссиноз: с исходом в интерстициальный фиброз, эмфизема легких. 

Основное заболевание J66.8. Пылевой хронический бронхит или ХОБЛ от воздействия зерновой пыли, зерновая лихорадка (по данным истории болезни).

Гиперчувствительный (синонимы – гиперсенситивный, экзогенный аллергический) пневмонит (альвеолит) (J67.0 - J67.9), вызванный органической пылью, характеризуется преимущественно интерстициальным поражением легких с рестриктивным типом нарушений функции внешнего дыхания, острым и хроническим течением. В этиологии этих заболеваний основное значение принадлежит сельскохозяйственной пыли (растительного и животного происхождения), содержащей патогенные плесневые грибы, актиномицеты. Наиболее изученными являются легкое фермера (J67.0) и легкое птицевода  (J67.2). Рубрику J67.9 Гиперсенситивный пневмонит, вызванный неуточнённой органической пылью, применяют для кодирования экзогенного аллергического альвеолита, если не установлен вид органической пыли, вызвавшей это заболевание или она носит смешанный характер.
          Примеры формулировки патологоанатомического диагноза и оформления медицинского свидетельства о смерти.
Основное заболевание J67.2. Экзогенный аллергический альвеолит (легкое птицевода): диффузный двусторонний интерстициальный фиброз (необходимо указать степень выраженности).
Основное заболевание. J67.8. Экзогенный аллергический альвеолит или гиперсенситивный пневмонии (легкое скорняка): интерстициальный фиброз легкого с сотовой дегенерацией. 

При идиопатической интерстициальной пневмонии (идиопатическом фиброзирующем альвеолите, пневмоните)  или интерстициальной пневмонии с установленной этиологией используют следующие коды: J84.0 - альвеолярный протеиноз, альвеолярный микролитиаз, J84.1 - все варианты  идиопатического фиброзирующего альвеолита – интерстициального фиброза легких (ИЛФ),  J84.8 – другие уточненные интерстициальные легочные болезни. При формулировке диагноза следует указать гистологическую форму в соответствии с современной классификацией. 

             Пример формулировки патологоанатомического диагноза и оформления медицинского свидетельства о смерти.
Основное заболевание. J84.1*. Идиопатический фиброзирующий альвеолит (идиопатическая интерстициальная пневмония, идиопатический интерстициальный фиброз легких) (гистологически – обычная интерстициальная пневмония ) с исходом в сотовое легкое. 

Осложнения. I27.8. Острая легочно-сердечная недостаточность. Вторичная легочная гипертензия с формированием легочного сердца: среднее давление в легочной артерии (СДЛА) 55 мм рт.ст., атеросклероз легочной артерии II стадия, 2-я степень, толщина стенки правого желудочка 0,6 см, чистая масса правого желудочка 138 г, желудочковый индекс 0,88. Спонтанный правосторонний пневмоторакс. Ателектаз правого легкого.

*при другой гистологической форме идиопатической интерстициальной пневмонии - криптогенной организующейся пневмонии используют код J84.8. 

Медицинское свидетельство о смерти 

I.  а) Острая легочно-сердечная недостаточность (I27.8).
    б) Легочное сердце (I26.0) 

    в) Идиопатический интерстициальный фиброз или идиопатический фиброзирующий альвеолит [J84.1]. 

    г)  —. 
II. —.
При кодировании гнойных и некротических изменений следует использовать коды J85 - J86. Крайне редко в патологоанатомической практике используется код J85.0 - гангрена легкого. 
Редкие заболевания легких

Так называемые «редкие заболевания легких» встречаются в патологоанатомической практике все чаще и кодируются не в разделе патологии органов дыхания. В связи с эти считаем, что часть из них должна быть представлена в данных клинических рекомендациях.  Для точного описания редких видов патологии легких рекомендуется использовать монографию А.Г.Чучалина «Энциклопедия редких болезней» [17]. Например, при врожденной аденоматозной мальформации у лиц старше 20 лет выделят 4 типа: 1-й тип  - мультилокальные кистозные полости диаметром 3-10 см, 2-й тип – множественные кисты диаметром менее 2 см, 3-й тип – иррегулярные множественные кисты менее 0,2 см, 4-й тип – гигантские кисты от 7 см в периферических отделах легких. При всех видах аденоматозной мальформации все кистозные образования выстланы однорядным кубическим эпителием в отличие от буллезной эмфиземы. При врожденных бронхогенных кистах гистологические изменения напоминают строение бронхиол. Перечень редких заболеваний легких с кодами по МКБ-10 приведен ниже.  

J 84.0  Альвеолярный легочный протеиноз 

E84.0 Муковисцидоз 

E85.8 Амилоидоз

E83 (+99.8) Идиопатический гемосидероз 

I27.0  Идиопатическая легочная гипертензия

M31.0  Синдром Гудпасчера 

M31.3  Гранулематоз Вегенера 

M30.1  Ангиит-гранулематоз Чардж-Стросса 

D76.0   Гистиоцитоз из клеток Лангерганса 

E83.5   Альвеолярный микролитиаз 

J98.2    Интерстициальная эмфизема легких

Q33.0   Бронхогенные кисты – поликистоз легких

D86.0   Саркоидоз 

Примеры формулировки патологоанатомических диагнозов.  

Основное заболевание.  M31.3  Гранулематоз Вегенера: злокачественная гранулема носа, некротический васкулит сосудов мелкого и среднего калибра легких и почек
Основное заболевание. D76.0   Лангергансо-клеточный гистиоцитоз (эозинофильная гранулема) с преимущественным поражением легких: диффузно-очаговый интерстициальный гранулематоз, множественные кисты и участки буллезной эмфиземы в верхних и средних долях легких.

Основное заболевание. D48.1   Лимфангиолейомиоматоз легких: множественный очаги гладкомышечной пролиферации, мелкокистозные (сотовые) легкие.

Основное заболевание. Q33.0. Двусторонний субтотальный поликистоз легких или бронхогенные кисты в1-3 сегментах правого и 4-8 сегментах левого легкого. 

Основное заболевание. Q33.0. Двусторонний субтотальный поликистоз легких или бронхогенные кисты в I-III сегментах правого и IV-VIII сегментах левого легкого. 

Основное заболевание. Q33.0. Интралобарная секвестрация в VII-X сегментах левого легкого (у лиц старше 20 лет в 60%  поражение левого легкого). 

Основное заболевание. Q33.0. Врожденная аденоматоидная мальформация (указать один из 4 типов) правого легкого.
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