Bp3 ocHoBa Ha unen 27 ctaB (1) ox 3akoHOT 3a 3apaBcTBeHara 3amrtura (,,Cnyx0eH
BecHHK Ha Pemybnmuka Makenonuja™ opoj 43/12, 145/12, 87/13, 164/13, 39/14 u 43/14),
MUHHCTEPOT 32 3/IpaBCTBO JOHECE

YOATCTBO

3A IIPAKTUKYBAILE HA MEJIULIMHA 3ACHOBAHA HA JTOKA3HU ITPU
BOJIECTA HA BWICOH

Yien 1
Co oBa ymarcTBO Cce MPOMHUIIyBa TPETMAHOT Ha OoJiecta Ha BuiicoH.
Yiien 2

HaunnoT Ha TpeTMaH Ha OoJsiecta Ha BuiicOH € gazieH BO MPUIIOT, KOj € COCTaBEeH JIey
Ha OBa yIaTCTRBO.

Yien 3

31paBcTBEHUTE PaOOTHHUIM M 3PABCTBEHUTE COPAOOTHHIM ja BpIIAT 3/paBCTBEHATA
JejHOCT Ha Oonecta Ha BujICOH, 1o MpaBWIIO COTIaCHO OBA YIATCTBO.

[To uckiy4ok ox crtaB | Ha OBOj WIEH, BO MOSAMHEYHH CIIydau MO OI[EHKa Ha JIOKTOPOT,
MOJE J1a c€ OTCTaIM O] OJIpeOUTE Ha OBA YIATCTBO, CO COOJIBETHO IMHCMEHO 00Pa3IoKeHHE
3a NpUYMHUTE M ToTpedara 3a OTCTallyBamke M CO MPOLIEHKA 3a HATaMOIIHUOT TEeK Ha
TPETMAHOT, IPU IITO OJ CTpaHa Ha JOKTOPOT TOA COOABETHO C€ JOKYMEHTHpa BO MHCMEHa
¢dbopMa BO METUIIMHCKOTO JOCHE Ha MAllUEHTOT.

Yiien 4

OBa ynaTcTBO BJIETYBa BO CHJIa HAPEIHHUOT JI€H O] ICHOT Ha HETOBOTO JOHECYBAME.
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BOJIECTA HA BWICOH"
M3]] ynmaTcTtBO
Mapt 2012
CrenieH Joxkas
I PanomMu3rpaHu KOHTPOJIMPAHU CTYTHH

11-1 Kontponupanu ctynuu 6€3 paHIoMHU3aInja

-2 KoxopTHu niu case-control aHaJTUTUYHU CTYTUH

11-3 MynTUIUTA BPEMEHCKH CEPUH, IpaMaTHYHH HEKOHTPOJIUPAHU SKCIICPUMEHTH

11 Mucnema Ha TOYUTYBaHN aBTOPUTETH, TECKPUIITHBHA SITHIEMHUOJIOTHja

Tabena 1. (A) Cuctem Ha cteneHyBame mTo ce Koprctd Bo EASL Clinical Practice Guidelines.

Hoxas Ormc

Bucok ITonaTaMoNTHM HCTpa)KyBamkba MHOT'Y BepOjaTHO HEMa Ja ja A
KBJIUTET CMEHAT HaIllaTa YBEPEHOCT 3a MPOICHETHOT €PEKT
YmMmepen [NonaraMoIIHu UCTpaKyBamha BEpOjaTHO K& UMaaT B
KBaJIUTET 3HAYajHO BIMjaHUE Ha HAIIaTa YBEPEHOCT 3a MPOIICHETHOT e(PeKT

¥ MOJKE JIa ja CMEHAT IPOIICHKATA

Huzoxk [TonaramoIIHM UCTpaKyBamka BEPOjaTHO K& MMaaT C

KBJIUTET 3Ha4YajHO BJIMjaHHUE Ha HaIllaTa yBEPEHOCT 3a MPOIICHETHOT €hEeKT
¥ BepOjaTHO K€ ja CMEHAT MPOIICHKATa.
Cekoja mpoMeHa Ha TPOIICHKATa € HeM3BECHA

IIpenopaka
Cuna dakTopw IITO BIIMjaaT BP3 jaunHaTa Ha IMperopakaTa BKIydyBaaT 1
KBAJIUTET Ha JIOKA30T, IPETIIOCTABEH UCXO/I, BAXKCH
3a MAIMeHTOT U [IeHa Ha YHHEHE
Cmaba Bapwujarum Bo IpeTHOCTUTE W BPETHOCTHUTE, WU IMTOBEKE 2
Heu3BecHOCT. [Ipenopakara € HanpaBeHa CO MOMAJIKy U3BECHOCT,
MOBHCOKA I[eHA WJIN TPOIICHE Ha PECypcH

ITPEIIOPAKA 1
e Tpeba na ce cmera Ha BuiicoHoBa 0osiecT Kaj cexoe JMIe co UPHOAPOOHN aOHOPMAIHOCTH WM

HCBPOJIOMIKM MOTOPHU HapyllyBalkba OJ HCIIO3HATA MpHUYUHA. Camo BO3pacTa HE Tpe6a Ja 61/1)16
OCHOBA aa 61/1).'{6 CJIMMUHUpAaHa ,Z[I/IjaFHOBaTa Ha Buiconoata 0omect.

CTEIIEH 1I-2, A, 1
e BuiconoBara 0Oonect Mopa Ja ce 3eMe BO TpEABHI Kaj CEKOj MAIlMeHT cO HeoOjacHeTa
pHOAPOOHA 00JIECT BO KOMOMHAIH]a CO HEBPOJIOIIKH WIIM HEBPOIICUXU]jaTPUCKH HApPYIITyBamba.

CTEINIEH II-2, A 1
e  Kayser-Fleischer-os npcren Tpeba aa ce riena co it Jiammna ox o0y4eH ucnurysad. OTCycTBO
Ha Kayser-Fleischer-oB npcren He ja muckirydyBa nujaraosara Ha BuiicoHoBata Ooiect, nypu u

Kaj alUeHTH CO MPEIOMUHAHTHO HEBPOJIONIKA OOJIECT.

! penopaxure ce compxar Bo: EASL Clinical Practice Guidelines: Management of Wilson’s Disease.



CTEIIEH II-2, A, 1

e Hepposomkara epaiyanyja W BU3yaJiM3alldjaTa Ha MO30KOT, IPBEHCTBEHO NPEKYy MarHETHa
pe3oHaHca, Tpeba Ja ce MPEeIBUIH IMPE]l JICKYBAKETO Kaj CUTE MAIMEHTH CO HEBPOJIOIIKU OOJIUK
Ha BuiiconoBa OosiecT u Tpeba na Ouje jen o1 eBallyaldjaTta Ha CeKOj MAlUeHT CO HEBPOJIOIIKU
CHMIITOMH, KOH3UCTEHTHH co BusiconoBa 0oJiecT.

CTEIIEH 1I-2, B, 1

e Hucko HUBO Ha lepyloIUIa3MHUH Tpeba Jla ce 3eMe Kako J0Ka3 3a JHjarHo3a Ha BuicoHoBa
6omect. I'paHnyHUTE BpEeAHOCTH Oapaar MOHAaTaMOIMHA eBandyaruja. CepyMCKH IepyIoIIa3MUH
BO HOpMAJTHU TPaHUITH HE ja HCKITydyBa JHjarHo3aTa.

CTEINEHII-2, A, 1

e Kaj cumMnTOMaTCKM TAIMEHTH THUIUYCH Haon ¢ OaszamHa 24-9acoBHA eKCKpenuja Ha Oakap BO
ypuHata > 1.6 umol/L. Kaj mema co Omara mpHoapoOHa Oonect Oa3amHaTa 24-4acoBHa
eKcKkpeuyrja Ha Oakap BO ypuHAaTa MoKe Ja Ouze camo 0jaro mokadeHa WM OypU BO HOPMalHU
rpannny. CHIDKYBameTo Ha nparoT 1o > 0.64 pmol/L Moxe na 6uge KOPUCHO 3a OTKPHUBAILE Ha
aCHUMIITOMATCKM IAIMEHTH, HO Toa MOXKE Ja Oujae MOMalKy OCETIMBO M Ja Ce NPEKJIONU CO
MAIEeHTH CO ApyTa IPHOIPOOHA OIITETA.

CTENEHII-2,B, 1

e CoapxuHa Ha Oakap BO LPHOAPOOHHMOT MapeHxuUM > 4 umol/g cyBa TexuHa 00e30eayBa
KPUTHUYHH JIMjarHOCTUYKH WHPOPMAIIUK U Tpeba Ja ce TPUMEHH Kaj clydad Kaj KOH JHjarHo3aTa
HE € jacHa W Kaj mMjaau nauueHTH. Kaj HenekyBaHM NalyeHTH, HOpMalHaTa COApKUHA Ha Oakap
(<0.64 — 0.8 pmol/g cyBa maca) peuyncH ceKkoraml ja WCKIy4yBa JHjarHo3ara Ha Ooiecra Ha
Buicon.

CTEIIEH 111, B, 2

e AHamu3a Ha MyTallMd CO CHEUU(UYHM ajJelu WIM CO T'€HCKO CEKBCHI[MOHHPAIE JICHEC ¢
BO3MOXXHO MW JOCTAaITHO. CHC]_H/I(bI/I‘IHO TCCTHUPAKBLEC 3a IMO3HATH MYTAllUM WKW XaIlJIOTHUIICKH
aHanmu3u Tpeda Jja OujaT NpuMapeH Ha4YkH 32 CKPUHUHT Kaj POJJHHHHU Ha NAlMeHTH co Buiiconosa
0oJecT o/ IPB CTETIEH.

CTENEHII-2,B, 1

IPEIIOPAKA 2
e  MHunmjanHOTO NEeKyBamke HAa CUMIITOMATCKH MalMeHTH co BuiconoBa Oonect Tpeba ja BKIy4H
xenatHo cpencto (D-Penicillamin winu trientine). TpueHTHHOT MOJKe Aa ce TOJIepUpa Moa00po.

CTEIIEH1I-1, B, 1
e [IMHKOT MOXe J1a Urpa yJIora Ha JICK OJ] PBa JIMHU]a Kaj HeBPOJIOIIKH MAI[UCHTH.

CTENEHII-2,C, 2
° TpCTMaH Ha TPECUMIITOMATCKHU MAllUCHTH UJIM OHUEC CO HCBPOJIOIIKA boJecT co Tepannja Ha
OAPIKYBALC MOXKE [1a CC IMOCTUTHE CO XCJIATHO CPEACTBO UJIM CO LIUHK.

CTENEHII-1, B, 1
e JlekyBameTo € JIOKMBOTHO U He Tpeba J1a ce MpeKnHyBa, CE IypH He Ce HAlpaBU
TpaHCIIAHTAIKja Ha IPHHUOT IPO0.

CTENIEH 1I-2, B, 1
e  AKO ce KOpPUCTH IIUHK, TOTPEOHO € BHUMATEITHO CJIeICH¢ Ha TPaHCAMHHA3HUTE, CO TIPEMUH Ha
XEeJIaTOPH aKo JI0j/1e JI0 OPACT Ha OBHE JTaOOPaTOPUCKHU MapaMeTpH.



CTEIIEH C1
° IlamuenTure Tpe6a Ja I/I36CFHYBaaT BHCC Ha XpaHa Wi BOAa CO BUCOKH KOHLUCHTpAIlMKU HA 6aKap,
0CO0EHO BO TEKOT Ha mnpBaTa rogvHa o[ JICKYBamETO.

CTEINIEH II-3, B, 2

e [lamuenTu co akyTHa IpHOAPOOHA MHCYQuIHeHHja Topaan BuiconoBa 6omect Tpebda nma ce
JIeKyBaaT CO TpaHCIUIAHTAIHja Ha IPHUOT Apo0 Kora peuaupanroT King-oB ckop € 11 mmm
TTOBHCOK.

CTEIIEH I1I-2,B, 1
e [lanmeHTH co AeKOMIIEH3MpaHa IKUPO3a IITO HE pearupa Ha XeJIaTeH TpeTMaH, UTHO Tpeda aa ce
pasrienaart 3a qpHOAPOOHa TPaHCIUIAHTALH]a.

CTENIEHII-2,B, 1
e JlekyBameTo Ha BuncoHoBaTa GonecT Tpeba Ja MpoaoKu BO TEKOT Ha OpeMEeHOCTa, HO ce
COBETYBa peAyKlHja Ha fo3aTa 3a [|-NeHnIWIAMHHOT U TPUEHTHHOT.

CTEINIEHII-3,B, 1

e  3a pyTMHCKH MOHHTOPHHT PEIOBHO Tpeba aa ce BpIiat 6akap U IepyIoIIa3MHUH BO CEPYMOT,
1pHOoApoOHU eH3umu U MHP, QyHKIIMOHAIHY MapaMeTpH, KOMILICTHA KpPBHA CJIMKA U aHaIu3a Ha
ypYHaTa, Kako U (PU3NKAJICH U HEBPOJIOIIKH IIPETJIe]l, HajMaJKy JBa ATy TOAMIITHO.

CTEINIEHII-2,B, 1

e Hajmanky exnam roaumHo Tpeda ga ce Mepu 24-4acoBHA eKCKpelja Ha Oakap BO ypUHATa MOJ
Tepamnuja u 1o 2 JieHa o]l MPEKHUHOT Ha Tepanujarta. [Iporenkara Ha cepyMCKHOT Oakap IITO HE €
Bp3aH 3a LUepyJI0IUIa3MUHOT MOXKE /1a Oue APYT KOPHUCEH MapaMeTep 3a KOHTPOJIa Ha TepanujaTa.

CTENEHII-3,B, 1
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