Bp3 ocHoBa Ha unen 27 cras (1) on 3akoHOT 3a 31paBcTBeHaTa 3amTuTa (,,Cry)0eH
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 ITIPAKTUKYBAIBE HA MEJIMIIUHA 3ACHOBAHA HA IOKA3H ITPHU
ITYJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3HNJA

Yien 1

Co oBa ymaTcTBO C€ MPOIHIIYBA MEIUIHWHCKOTO 3TPHKYBAambE INPH IyJIMOHAITHA
XHUIIEPTEH3H]a.

Yiien 2

HaunHoT Ha 3rpukyBame IpH MyJIMOHAJIHA XUIEPTEH3H]ja € aJeH BO MPUJIOT, KOj €
COCTaBEH JIeJl HA OBA yMAaTCTBO.

Yien 3

3apaBcTBEHUTE PAOOTHUIIM U 3PABCTBEHUTE COPAOOTHUIIM ja BPIIAT 3ApaBCTBEHATA
JIJHOCT Ha 3TPUXKYBamkEe MpHU IMYJIMOHATHA XWIIEPTEH3Mja, IO MPAaBUJIO COTJIACHO OBa
YITaTCTRBO.

ITo uckmyyok on craB 1 Ha OBOj WieH, BO MOCAMHEYHHM CIydaW IO OILCHKA Ha
JTOKTOPOT, MOXE Jla C€ OTCTamM OJ OJAPEeNOWTE Ha OBa YMATCTBO, CO COOJBETHO IHCMEHO
00pa3nioKeHue 3a MPUIUHUTE U MOTpedaTa 3a OTCTANyBamke U CO MPOICHKA 32 HATAMOIIHUOT
TEK Ha 3TPIKYBAKBETO, MPH HITO O] CTpaHa Ha JOKTOPOT TOA COOJIBETHO C€ TOKYMEHTHpA BO
nUcMeHa (popMa BO MEIUIIMHCKOTO JOCHE Ha IMAlUCHTOT.

Yiien 4

OBa ynaTcTBO BJIETYBa BO CHJIa HAPEIHHUOT JI€H O] ICHOT Ha HETOBOTO JJOHECYBAME.

bp. 07-2845/1 MUHUCTEP
12 mapt 2014 ronuna Hukoaa Toxopos

Ckorje




IIpunor

ITYJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3HNJA

M3/] YnarctBo
2009

o Jledburmmmja

o Kimanuka xiacuduKalija Ha IIyJIMOHAIHATA XHIEPTEH3H]a

e [laTosornja Ha MyJIMOHAIHATA XUIIEPTEH3H]a

e [laroOuonoruja Ha NyJIMOHAJHATA XUIIEPTEH3M]a

o [T'eHeTHKa, ENMJIEMUOIOTH]A K PU3UK (DAKTOPH 3a MYJIMOHAIHA XUIIEPTEH3H]a

o [lynMoHanHa aprepucka xuneprensuja (rpyma 1)

o [lyaMoHaIHa BEHO-OKJIY3MBHA 00JIECT M MYJIMOHAIHA KallMJIapHa XeMaHIMOMAaTO3a

o IlynMoHaIHA XUIIEPTEH3HM]a KAKO PE3YJITAaT Ha OOJIECT Ha JIEBOTO cplie (rpyna 2)

o [lyiMoHaJIHA XMIIEPTEH3HjA KAKO pe3Yy/ITaT Ha OeaoapobHa 60JeCT W/WIN XHUIIOKCH]a
o XpOHHYHA TPOMO-eMOOJIMCKA MYJIMOHAIHA XUIEPTEH3U]A

e Aunroputam 1

JEOUHULINIA

[Tynmonannara xuneprensyja (I1X) e xemogmHamcka W maToHU3MONOIMIKAa cocTojOa, neduHHpaHa
KaKo 3rojieMyBam€ Ha CPEIHHOT IyJMOHajieH aptepucku nputucok ([TAIT) > 25mmHg Bo mup,
IPOLICHETO CO JIECHOCpPLEBa KaTeTepu3anuja. IlynTMoHaIHATa XHIEpTEH3HMja MOXKE J1a ce Hajue Kaj
pa3nuyHu KIMHWYKH coctojou. Hopmamuumor cpenen I[TAIl Bo mup e 14+/-3 mmHgQ, co ropna
rpanuia okony 20mmHg. 3nauemero Ha cpeanuot [TAIT momery 20 u 24 MMXT OCTaHyBa HEjacHO.
JeduHnpameTo Ha MyJIMOHalTHaTa XurnepreH3uja co cpene [TAIT > 30mmHg npu Hanop, oapeneHo
CO JecHOCpLIeBa KaTeTepH3aldja HeMa MNOJJAPIIKA OJ MyOJMKYBaHH CTYAHH, Taka LITO 3ApaBH
WHIMBUAYH MOXAT Ja MOCTUTHAT MHOTY ITOBHCOKH BPETHOCTH.

Bp3 ocHOBa Ha HEKOJIKY mapaMeTpH, Kako IITO ce: MyJIMOHAIHUOT KammwiapeH nputucok (Pulmonary
Wedge Pressure- TTKII), nmynmonanHara BackynapHa pesucteHuuja (IIBP) u ymapHuoT BOlyMeH Ha
cpueto (YBC) mocraBeHa e xeMoIuHaMcKaTa Ae)UHULM]a HA MyJIMOHaNHaTa xuneprensuja (Tabena
1).

Tabena 1. XemoauHamcka qehUHAIIN]A 32 yJIMOHATHA XUIICPTEH3H]ja

Jedbunnnmja Kapakrepuctuku Knuamaku rpynm

[TymMonamHa XunepTeH3uja Cpenen ITAIT > 25mmHg Cure

[Ipexumanapnaa [1X Cpenen [TAIT > 25mmHg 1.IlynmoHanmHa apTeprcka
IIKII < 15mmHg XUIEPTEH3H]ja
YBC HopMmaneH mwim 3.I1X kako mociaeauia Ha
pemyuupan oenmoapoOHa 6oJiecT

4. XponnyHa TpoMOoeMOomaHa [1X
5.IIX co HejacHU WiH
MYITA(DAKTOPUEITHH MEXaHU3MHU

[Mocrkunanapua 11X Cpenen ITAII > 25mmHg 2.IIX xako nocieauna Ha 6onecTn
PWP > 15mmHg Ha JIEBOTO CpIIC
YBC HOpManeH uinu
peayuupan
[TacuBHa
*TI'TI <12 mmHg
PectpuktrBHa (HagBOpP O *TTTI >12 mmHg
MPONOPLUUTE)

*TIII" (TpaHCIyIMOHAJIEH IPUTUCOYEH TPaJUCHT)




[Ipexamnaprara [1X ™ BKIydyBa KIMHWYKHUTE Tpymud 1, 3, 4 m 5, momeka MOCTKaIMIapHaTa
MyJIMOHATTHA XUTIEPTEH3Hja ja BKIIy4yBa KIIMHAYKATa rpyna 2.

K/IMHUYKA KIACUOPUKAIIUMJA HA ITYJIMOHAJIHATA XUIIEPTEH3UJA

HoBara kiauHnYKa KnacuduKandja Ha IyJIMOHAIHATA XMIIEPTEH3H]ja € IMPOU3JIe3eHa Ol COCTAHOKOT,
oapxan Bo 2008 roguna Bo Dana Point, California.

Tab6ema 6poj 2. Kimmanuka kimacudukaiyja Ha My IMOHATHATA XUIIEPTEH3Hja

1.

IMyamonanna aprepucka xuneprensuja (ITAX)
1.1 Umnomnarcka (MITAX)
1.2 XepenurapHa
121 BMIIP2*
1.2.2 AJIK1**, eamornun (co nnu 6e3 XxepeauTapHa XeMoparuyHa TeJIeaHTHEKTa3Hja)
1.2.3 Henosznata
1.3 Napyumpana co J1eKOBU U TOKCHHH
1.4 Acommpana co (AITAX)
1.4.1 Bonectu Ha BP3HOTO TKUBO
1.4.2 XWB undeknuja
1.4.3 TlopranHa XurepTeH3uja
1.4.4 KoureHurtaiHu cpLeBH 00NECTH
145 Ilucrocomujaza
146 XpoHWYHA XEMOJIUTHYKA aHEMH]a
1.5 Ilep3ucTenTHa MyaIMOHAIHA XUIIEPTEH3HUja Kaj HOBOPOJACHUNHA

1’ [TynMoHalTHa BEHOOKOJIKY3HBHA OO0JIECT W/WITH ITyIMOHAITHA KalWIapHa XeMaHTHoMaTo3a

ITy1mMoHa/IHA XHIIEPTEH3Hja KaKo pPe3y/ITaT Ha JeBOCTpaHa cpueBa 6oJiecT
2.1 Cucronna auchyHKIUja

2.2 ujactonna nuchyHKLIHUja

2.3 BanBymnapuu 6osectu

IIyaMoHa/HA XUNIEPTEH3Hja KaKo pe3yJaTaT Ha 0eJ10ApoOHHN 00/1eCTH W/ MU XUIOKCHja
3.1 XpoHuyHa ONCTPyKTHBHA OenoapoOHa OoiecT

3.2 Nntpectuuuenuu 6enoapodHu 6oecTH

3.3 Jlpyru 6enoapoOHuM O0JIECTH O MEIIaH OIICTPYKTUBEH U PECTPUKTUBEH THII

3.4 HapymryBama Ha JUIICHETO 32 BpeMe Ha COH

3.5 AneBeosiapHU XUTIOBEHTUIAIMOHH HAPYIITYBakha

3.6 XpoHUYHO H3IIOKYBakhE Ha TOJIeMa HaJIMOPCKa BUCHHA

3.7 AOGHOPMaTHOCTH BO Pa3BOjOT

XpoHrYHA TPOMO0eMOOTUCKA MTYJIMOHAIHA XUNIEPTEH3Hja

IIysmMoHa/IHa XHIIepTeH3Hja O HejaCHU WJIH MYJTH(PAKTOPHETHH MeXaHU3MH

5.1 Xemarononrku HapyIlyBama, MHCIONPOIHU(GEPAaTUBHN O00JIECTH, CIUICHEKTOMH]a

5.2 CuctemMcku 0OJIeCTH, CapKOHMI03a, IMyJMOHaHA (GopMma Ha Ooyecta Ha JlaHrepXxaHCOBHTE
KJIETKH, XUCTHOLINTO3a, HEypo(puOpoMaTo3a, BACKYJIUTHC

5.3 MeraOonuu HapyulyBamba, THPOUIHN HAPYLIyBamba

5.4 Jlpyro: TyMOpcKa OICTpYyKIHja, (UOpPO3UpaYKud MEAMjaCTUHUTHC, XPOHHUYHA OyOpekHa
Ooect Ha AWjanuza

*BMPR2 — bone morphogenetic protein receptor, type 2.
**ALK-1 — aktuBen pererrrop-like kinase 1 gene.




e TI'pyna 1. Tepmunor ¢pamuiujapHa [IAX e 3ameHer co TepMuHOT XepeautapHa [TAX, 3aroa
IITO CTENU(UYHN TeHCKH MYTAallMH ce WACHTU(HUKYBAHM CaMO Kaj CHOPaAWYHH Cirydad, 0e3
¢amunmjapHa ucropuja. Xepeaurapuute ¢opmu Ha ITAX TH BKiIyduyBaar Bo cebe: a)
KIMHWYKY criopaguuHaTa unuomnatcka [IAX (ulIAX) kaj koja ©Ma raMeTHH MyTamuu U 0)
KJIMHUYKK (paMUIHjapHTe Caydau cO Wik 0e3 WaeHTU(UKYBaHH FaMETHH MYTalldd. 3a OBOj
TN Ha xepenuTtapHa [IAX He € HEONMXOMHO TEHETCKO TECTHpame, 3aT0a IITO TOa He BiHjae
Ha KIMHUYKUOT MpUCTan. AcouypaHaTa IyJIMOHanHa aprepucka xumepreHsuja (AIIAX)
BKJIydyBa COCTOjOM KOM MMaaT CJInYHa KInHWYKa Manudecraiuja kako MITAX co uaeHTHYCH
naroxuctonomku Haon. Ha AIIAX ormaraar oOKoJly TIOJIOBMHA OJ TAI[UCHTHTE CO
MyJIMOHaJTHa XUIIEPTEH3HMja KO ce CleAaT BO crenujanusupanute ueHrpu. Llucrocomujaszarta
¢ BKIIy4eHa Bo rpymnata koja naBa AITAX. MexaHM3MOT Ha IIM30CTOMHja3aTa € BEPOjaTHO
MynTudakTopujalieH W BKIy4dyBa IOpTallHa XHWIEPTEH3Wja M JIOKAJHA BacKyJapHa
BOCTIAJINTEJIHA PeaKiyja OJ jajuaTa Ha INM30CTOMHUTE. XPOHHUYHATA XEMOJIMTHYKA aHEeMHja
Kako TamacemMuja, BpoJeHa cdeponuTo3a, CTOMATOLMTO3a M MHKPOAHTHONATCKaTa
XeMOJIMTHYKA aHeMHja Moxke Aa moBeaar no [IAX, koja e kimacuduimpana kako AITAX.
MexaHn3MOT Ha HacTaHyBame Ha [TAX Kaj XpOHMYHA XEMOJIM3a € BO OJHOC CO BHUCOKAaTa
CTallka Ha MOTPOIIyBayKa Ha HHUTPUK OKCHJ, KO€ BOAM [0 PE3UCTEHIMja HAa HUTPHK-
OKcHJHaTa OMOAKTUBHOCT.

Knacudukanmjara Ha KOHTEHHTAIHUTE CPIEBH OOJECTH KOM JIOBEAyBaaT 1O ITyJIMOHAIIHA
XUIEepTeH3uja T BKIydyBa KIUHWYKHTE (Tabena 3) M aHATOMCKO-TIATO(U3UOIOIIKHTE
KapaKTepHUCTUKH (Tabena 4).

Tabena Opoj 3. Knunnuka kinacudukaimja Ha KOHTEHUTATHUTE, CUCTEMCKO-TYJIMOHAJTHUTE [IIAHTOBH,
acoIMpaHH CO MyJIMOHAJIHA apTEPUCKa XUTIEPTEH3H]ja

A. Eisenmenger-oB cuaapom

Eisenmenger-oBHOT CHHIPOM TH BKJIy4yBa CHTE CHCTEMCKO-TYJIMOHATHH IIAHTOBH KOU C€
Nocieuia Ha rojieMu JeeKTH U KOW JOBEAyBaaT JI0 U3Pa3eHO 3rojeMyBame Ha IyJIMOHAIIHATA
BackynapHa pesuctennuja (IIBP) u mo peBep3eH (IyIMOHAITHO-CHUCTEMCKH IMAHT), WM JBOHACOYCH
mianT. [IpucyTHa € nujano3a, epUTPOLIMTO3a H 3aCEramhe HAa MYJITUIUIH OPTaHH.

b. IlyimMoHa/iHa apTepHCcKa XHIIEPTEH3Hja, ACONHPAHA CO CHCTEeMCKO-ITYJIMOHATHHA IAHTOBH
Kaj oBue manmeHTH, co yMepeHH 110 roneMu nedexTH, 3ronemyBameTo Ha [IBP e Gmaro no ymepeno,
CHCTEMCKO-ITyJIMOHAITHAOT IAHT € C € YIITEe NIPUCYTEH U He OCTOU LIHjaH03a BO MHUD.

B. [lysimonasiHaTa apTeprcKa XHIIEPTEH3Hja c0 MaJIH JedeKTH

Kaj cmydante co manu medexTu (BEHTpHKYJapeH cenrajieH nedekt < 1CM u aTpujajeH cenTalcH
nedekt < 21M Ha eeKTUBEH AMjaMeTap OIpelcH cOo exokapAauorpaduja) KIMHUYKATA CIMKA €
MHOTY clM4Ha Ha uaunonarckara [TAX.

I'. IlyaMoHaTHA apTeprcKa XUNEPTEH3Nja N0 KOPEeKTHBHA KAPAHOXHPYPIIKA HHTePBeHIHja
Bo oBue ciydan, KOHICHHTAIHHTE CpLEBH OoiecTd ce Koperupanu, Ho I[TAX e wiu c'e ymre
IPUCYTHA BEJHAII I10 MHTEPBHIMjaTa, WIM CE UMa BPAaTEHO II0 HEKOJKY MeCelX WU T'OAUHM IO
OTMEpaTUBHHUOT 3a(aT BO OTCYCTBO Ha 3HA4YajHW MOCTONEPATHBHU PE3UIAYAIHH JIE3UU WIH Ne(PEeKTH
KOM MTOTEKHYBaaT KaK0O CEKBeJia O/ IPeTX0IHATa XUPYpIHja.




Tabema Opoj 4. AHATOMCKO - maTo(u3HOJIOMKa KiIacu(dHKaIdja Ha KOHICHUTATHUTE CHCTEMCKO-
ITyJIMOHATTHY [IAHTOBH, aCOIMPAHU CO MyJIMOHAIHA apTEePHUCKa XUIIEPTCH3H]a.

1. Tunm
1.1 ExHocTaBHU TIpe-TPUKYCIUIHH MIAHTOBH
1.1.1 Arpujanen crneranen aedext (AC)
1.1.1.1 OcTtuym cexyHaIyM
1.1.1.2 Sinus venosus
1.1.1.3 Octuym npumym
1.1.2 ToranHM WIM TNApUUjATHA HEONCTPYKTHBHH, aHOMAIHO ITyJMOHATHOTO BEHCKO
Bpakame
1.2 EnHocTaBHH MOCTTPUKYCHHIHN ITAHTOBH
1.2.1 Benrpukynapen centaiet aedext (BCI)
1.2.2  Orsopen ductus arteriosus
1.3 KomOuHHMpaHu MIaHTOBU
1.4 KoMIieKCHH KOHTCHUTATHHA CPLEBH 00JIECTH
1.4.1 KomnneTeH aTpro-BeHTPUKYIapeH cenTajieH AeeKT
1.4.2  Truncus arteriosus
1.4.3 EnauHCTBEHA KOMOpPA CO HEOIICTPYUPAH IIYJIMOHAJICH KPBEH MPOTOK
1.4.4 Tpancnosunuja Ha ronemute aprepun co BCJl (6e3 mynmoHamHa CTEHO3a) W/WIH
otBopeH ductus arteriosus

145 Jlpyro

2. JlumeHnsumn
2.1 XemoaunaMmcku (oapeayBame Ha Qp/QS)
2.1.1 PecrpukTHBeH (IPUTUCOYCH IPATUCHT MPEKY ACPEKTOT)
2.1.2 HepectpuktuseH
2.2 Anaromcku
2.2.1 Man go ymepen (ACJ] <2,0cmu BCJ] <1,0cm)
2.2.2 Tonem (ACJ>2,0cmu BCJ>1,0cm)

3. Hacoxka Ha manror
3.1 IIpeIOMHHAHTHO CHCTEMCKO-ITyIMOHAICH
3.2 TIperoMHUHATHO MYIMOHATHO-CUCTEMCKU
3.3 JIsonacoueH

4. AconupaHu KapAWjaJIHA U €KCTpaKapavjaTHA MaHTOBH

5. Craryc Ha pemaparyja
5.1 Heopenapabunen
5.2 TanujaTrBHO (THII Ha OIIEpalldja M BO3pacTa Ha OIEPaTHBHUOT 3adar)
5.3 Penapupan (THII Ha oriepaliyja ¥ Bo3pacTa Ha OIepaTUBHHUOT 3a(aT)

e I'pyna 1°. [lyamonamHa BEHOOKITY3UBHA OOJIECT W ITyJIMOHATHA KalFJIapHa XEMaHTHOMAaTO3a
ce 0oJIeCTH KOW Ce€ TEMIKW 3a Kiacuukaryja, OuaejKu UMaar KapaKTepUCTHKH, CIMYHA Ha
UITAX, HO moKaxxyBaatT 1 n3BecHH pa3nuku. Knacupunupanu ce kako noceOHa noarpyma 1°.

e I'pyma 2. IIX kako mocieawma Ha OonecT Ha JIeBOTO cpue u [pyma 3 myaMoHaTHA
XUTIEPTEH3H]a KaKo MMociIeIuIia Ha 6emoapoOHa 00JIeCT M XUITOKCH]a.

e I'pyna 4. Xporudna TpomOoemMOIrcka mynMoHanHa xurnepTensnja (X TEILX).

e I'pyna 5. [1X co HejacHH /WK MyATH(PATOPHETHH MEXaHU3MH.

MHATOJOTNJA HA ITYJIMOHAJIHATA XUIIEPTEH3UJA
PaznuyHKTE KIMHUYKY TPYIIN C€ KapaKTEPU3UPAAT CO pa3iIMyUHU MATOJIOMKH KAPaKTEPUCTUKU.
I'pyna 1. Ilyamonanna aprepucka xumeprtensuja (ITAX). [latonomkure ne3um ru 3adakaat

IUCTATHUTEe TynMoHaHU aprepun (<500um nmujamerap). Ce kapakTepu3upaaT CcO MeIWjaliHa
xunepTpobuja, HUMTUMATHM npoinudepaTHBHH W QUOPOTHYHM HPOMEHH  (KOHILIEHTHYHH,




eKCLIIEHTUYHH), 3a1eOeyBame Ha aABEHTUIMjaTa CO YMEPEHH IIePHUBACKyJIapHH WHQHUITPATH,
KOMIUJICKCHH JIE3UU B TPOMOOTHYHH Jie3un. [lynMonaiHnuTe BeH He ce 3adaTeHU.

I'pyna 1°. IlyarmoHaaHaTa BEHO-OKJIy3MBHA 00JiecT I'l ondaka CenTaIHUTE BEHH U MPECENTATHUTE
BEHYJIH CO OKIY3WBHH (GHOPOTHYHH JIe3UH, BEHO3HAa MYCKyJlapu3alja, 4ecTo CO KaIlluiapHa
nposiudepaiija, 0e10apoOEH eaeM, OKYITHH ajBEPOJapHU XeMOparuu, JuM(paTHUHA TuiaTaldja u
3rojieMyBambe Ha JTUMQHUTE ja3iu 1 HHPIaMaTOpHU HHQUITpaTu. JJucTannuTe myJIMOHATHH apTepUu
ce 3adaTeHH 01 MeAMjaIHa XUIepTpodHja, MHTUMAaTHA GrOPO3a U KOMIUICKCHU JIC3UH.

I'pyna 2. IlyJMoHanHA XUNepTeH3Uja 3apajdu JeBOCTPAHU cpueBHU 3a0o/yBama. [laTonomkure
MPOMEHM BO OBaa rpymna ce KapaKTepu3upaaT CO 3rojJeMeHH M 3ajeOesieHH MyJIMOHAJIHU BEHH,
MyJIMOHaJTHa KaluiapHa AWiaTalnja, HHTePCTHLMENEH eieM, alIBEOJapHH XEeMOparu U 3rojeMyBambe
Ha JUMGHHATE CaloBU M JUMQHUTE ja3nu. J{UCTanHUTE ITyJIMOHAJIHM apTepUH MoOXarT na Ounar
3ahaTeHH CO MeaujaliHa XUNepTpoduja U HHTUMaIHA Guopo3a.

I'pyna 3. IlyimoHasiHa XumepTeH3Hja 3apaau 0OenogpoOHM 3a00JyBamkba M/WIM XHUIOKCHja.
IlaTonomkure mOpoMEHHM BKIydyBaaT MelujajqHa xuneprpoduja W HMHTUMAJIHA OINCTPYKTHBHA
nponudepanyja Ha TUCTATHUTE ITyJIMOHAIHU apTepHH, MOXKAT Ja OMIAT MPUCYTHH JIECTPYKIHMU Ha
BacKyJapHOTO KOpUTO U eMdu3eM Ha puOpoTuaHNTE 00IaCTH.

I'pyna 4. XpounyHa TpoM00-eMOOIHYHA MYJIMOHAJHA XunepTeHn3uja. [laTomomkure mpoMeHn ce
KapakTepu3upaaT cO OpraHU3UpaHd TPOMOM, LBPCTO NPUKAUYEHU HA MeAMjaTa Ha IyJIMOHAJIHHUTE
apTepuy, 3aMEHYBajKkHM ja MHTUMAara. The MoXaT KOMIUIETHO Jia TO OKJIyAHMpaaT JIyMEeHOT. Bo
o0yacTuTe KOM HE ce OKIyIUpPaHU MOXKE Jla Ce pa3Bue IyJIMOHAIHA apTepuomnaTtHja Kako kaj [TAX
(BKITydyBajKHU M TUICKCHU(OPMHU JIC3UH ).

I'pyna 5. IlyiMoHajiHA XUNlepTeH3Hja O HejacHA M/WIH MYyJaTH(AKTOPUjaJIHU MexaHu3Mu. Bo
OBaa Tpyma ce jaByBaaT pa3lWYHMA TMATOJOIIKM CJIHKH, KaJe eTHOJNOrujara € HejacHa WIN
MynITH(aKTOpHjaTHA.

HATOPU3NOJIOTNJA HA TYJIMOHAJIHATA XUITEPTEH3UJA

PaznuyHuTe KIMHUYKH T pynu CC KapakKTepu3npaaT U CO pasjindiHu MaTOOHOIOLIKU KapaKTCPpUCTHUKU.

I'pyna 1. [TAX: ToyHHOT mpoliec KOj TM WHULKpPA MATOJOMKUTe npoMmeHu kaj [TAX He e mo3Har.
[NAX wuma mynTudakTopuenHa MaTOOMONOTHja KOja BKIydyBa pasziMYHH MATUIITA M KICTKH.
3ronemenata [IBP e moBp3aHa co pa3IWyHA MEXaHW3MH, BKIYIyBajKH Ba30KOHCTPHKIIH]A,
nposinepaTUBHO U OICTPYKTHMBHO PEMOJEIMPAE-E HA SHUIOBUTE HA ITyJIMOHAJIHUTE KPBHU CaJOBH,
nHyamanyja U TpomOo3a. EkcuecuBHAaTa Ba30OKOHCTPHKIMja € MOBp3aHa €O CHIOTeNWjasHara
muchynknuja. EHporenujanHata AucyHKIMja BOAM [0 XPOHHMYHO HApyIIeHAa NPOAYKIHja Ha
Ba30/IMJIATATOPHA W AHTUTIPOJIO(EPATUBHH AareHCH, Kako a30Te€H MOHOKCHJ M MPOCTAIMKIIUH.
Penynupanu mna3smMa HUBOA U Ha IPYTU Ba30JWIATATOPHU M aHTUNPOIX(EpPaTUBHHU CYIICTAaHIIMU HCTO
Taka MocrojaT. MHOry onx OBHE aOHOPMaHOCTH JIOBEOYBaaT [0 3TOJIEMEH BacKyJapeH TOHYC U
BacCKyJIapHO PEMOJICNIUPamke cO MPOoIudepaTUBHYU MPOMEHH, KOU TH BKIY4yBaaT €HJIOTEIHjaTHUTE U
Ma3HUTE MYCKYJIHH KJIETKH, Kako U ¢udpobiacture. Bo agBenTumjaTta nma 3rojeMeHa npoIyKiyja
Ha EKCTpalelylapeH MAaTpPUKC, BKIY4yBajKM M KOJAareH, €l1acTHH, (UOPOHEKTHMH W TEHACLHH.
NudnamatopHute KIETKH W TPOMOOIUTHTE HWCTO Taka WMaaT BaxkHa ynora kaj [TAX. Kaj
narmenTuTe co [TAX uma npoTpoMOOTHYHH aOHOPMATHOCTH, & TPOMOU C€ TPUCYTHU W BO MaJHTE
JMCTAJIHU ITyJIMOHAIHU apTEPUU M BO IPOKCUMATHUTE €JIACTUYHH ITyJIMOHAIHU apTEPHH.

I'pyna 2. Mexanusmure 3a 3roseMmyBamkbe Ha ITAIl Bo oBaa rpyma ce MyATHIUIM M BKJIydyBaaT
MIaCHBHA PETPOrpaJHa TPaHCMHUCHja Ha MOKAYCHHOT MPHUTHCOK (mocTkammiapHa nacuBHa I1X). Bo
OBHE cly4ad TpaHchmyiaMoHamHuoT nputucoudeH rpaxuent (TIII) (TIII'= cpeaHunoT MPUTHUCOK BO
aprepuja nynmonanuc (cp.IIAIl) muuyc kammwrapauot wmeare mnputucok (PWP)) m TIBP ce co
HOPMAaJTHA BpeIHOCTH. Bo Apyru cirydyan, mokadyBameto Ha [TAIl e moronemo otkonky Toa Ha PWP
(zromemen TIII'), a sromemyBame Ha [IBP mcto Taka Moke na ce qobue (mocTKammiapHa peakTHBHA
unM TakaHapeueHa HaaBop of mnpomopuuute I1X). IlokauyBamero na I[IBP e mocnemuma nHa
3rOJIEMEHHOT Ba30MOTOPEH TOHYC Ha IYJIMOHAJIHUTE apTepud W/HWIM Ha CTPYKTYpPHOTO,
OTICTPYKTUBHO PEMOJETUPAE€ Ha IyJIMOHAIHUTE apTEpHUU. 3TOJIEMEHHOT Ba30MOTOPEH TOHYC €
peBep3uOMIIeH pU aKyTHOTO (apMaKoJIOIIKO TECTHPame, 3a Pasjinka Of HAIpPaBEHUTE CTPYKTYPHO-
OTICTPYKTHBHU NpoMeHH. Kou ¢akTopu Bomat 1o peaktuBHa (HaaBop ox mponopuuute) 11X u 3omro



HEKOM NMAIMeHTH pa3BHBaaT aKyTHA peBep3nOMIHA, WM (PUKCHpaHa ONCTPYKTUBHA KOMIOHEHTA, WM
U JIBETE, HE € TI03HATO.

I'pyna 3. IlatoOunonomkuTe W MaTO(QU3MOJOMIKUTE MEXaHW3MHU Kaj OBaa Ipyla ce MYITHIUIM U
BKJIydyBaaT XHUIIOKCHYHA Ba30KOHCTPHKIMja, MEXaHWYKH CTpeC O XHIepHH(IIanujaTa, TyOUTOK Ha
Kanuiaapy, HHGIIaMaIyja 1 TOKCHYHN e(heKTH 0] YaJ0T O] LUTapUTe.

I'pyna 4. AxytHuTe eMOOIMYHHM MacH, KOHM MOJOLHA mojjexar Ha ¢ubpo3a, BoIaT 0 MEXaHHUYKa
ONICTPYKIMja HA IIyJIMOHAIHUTE apTepuu. IlynmoHamHMOT TpomMOoeMOOIM3aM WM HMH CHTY
TpoMOO3aTa € WHMIMpaHa WIN ITOTTUKHATa OX Aa0HOPMAJIHOCTH BO KOAaryJlallMOHaTa KacKasna,
CHIIOTEIHUTE KJIETKU WU TpomOouuTtute. Bo MHOTY cilydan octaHyBa HejacHO Jalnd Tpombo3ara u
TpoMbonuTHaTa JUcHyHKIMja ce IPUUMHA WU ocieanta Ha Oonecta. MudraamaTopan nHpunTpaTn
YeCTO Ce perrcTpupaar BO IyJMOHAIHATAa eHIapekToMuja. He ce peructpypanun aOHOPMAIHOCTH BO
¢ubpunonuszara.

I'pyna 5. Bo oBaa rpyna naroOuiorgjara e HejacHa 1 MyJITH(AKTOPHETHA.

I'EHETHUKA, EIIMJAEMUJIOI'NJA U PU3UK ®AKTOPH 3A ITYJIMOHAJIHA
XUIEPTEH3UJA

e TI'pyna 1. [IAX: IIpouenkara 3a HajManata npeBaneHua Ha [IAX u HITAX e 15caydan wim 5.9
cllyya Ha MUWJIMOH >KUTeNH, cooiBeTHo. IIpomenerara nHajmana mHumaenua Ha [IAX e 2.4
CITy4an/MHWIMOH BO3PACHH >KUTEIH/ToANIIHO. [IoOHOBHTE TOAAaTOIM yKaKyBaaT JieKa IpeBajIeHIaTa
Ha [TAX Bo EBpomna e 15-20 nuna Ha munuos xkutenu. Bo ®panuyckuot perucrap 39.2% on
nanuenture omie co UTMAX a 3.9% umane dpamunujapHa ucropuja 3a IIAX. Bo moarpymara co
AITAX, 15.3% umane Gonectn Ha BP3HOTO TKUBO (TJIaBHO CHUCTEMCKa ckieposa), 11.3% wumaine
xpoHuuHa cpueBa Oosect, 10.4% wumane mopranHa xunepreHsuja, 9.5% wumasie aHOpEUUreH
acorupana [1AX u 6.2% umane XU1B nndexnuja. MIIAX ce jaByBa criopaandHo 0e3 ocToeme
Ha (amuIMjapHa mpejucno3nnrja i Tpurep gakropu. Kora mMa damunmjapHa aHamHe3a 3a
IMNAX Bo 70% on ciay4auTte ce pabOTH 3a raMeTHA MyTallMja Ha T€HOT BO KOCKEHHOT MOp(oreH
npoTerH 2 penentop (OOHe MOPIXOTEHETHUI] MPOTeHH penentop 2). MyTaunu Ha UCTHOT T€H ce
otkpuBaaT U kaj 11-40% ox cnopaguyHuTe CiIy4ad W OBaa MyTalMja € IJaBEH T'C€HETCKU
MPEIUCIIOHNPAYKH (PakTop.

e OrTkpHeHH ce morojeM O0poj Ha pU3MK (AKTOPH KOM MMaaT Yiora Bo pa3BojoT Ha [IAX. Pusuk
¢daktopure ce wiacupuuupand BO 4 rpynu: JOeQUHUTHBHH, BEpPOjaTHH, MOXHH KO
npenu3BukyBaaT IIAX wu nHe mnpenusBukyBaaT IIAX. JendpuHUTHBHO - MOTBPAEHH BO
CMHUEMHOIIONIKA CTyIdja WM BO TOJeMa, MYJITHUICHTPUYHA EIHIEMHOIIONIKA CTyIWja KOU
yKa)KyBaaT Ha KJIMHHYKa COCT0j0a, IOBp3aHa CO JICK M IyJIMOHAJHA XUIIepTeH3uja. BepojaTHa -
acolyjanyja yTBpAeHa BO rojeMa HeHTpajIHa, KOHTPOJIMpaHa CTyIdja, WM MYJITUIUIA CEpPUH KOU
MoKa)kajie aconujaiyja. MoxHa - acolgjaiija MOXe Jia Ce O4eKyBa  aKo ce paboTu, Ha Ip., 3a
JIEKOBH CO CJIMYEH MeXaHW3aM Ha JIejCTBO, KaKO OHHE Oj rpynara AeOUHHTHBHH WIH
HajBepojatHU. He e yrBpmeHa moBp3aHocT co IIAX - cycnekTHHOT (akTop € NpoydeH BO
eMMIEMHOJIONIKA CTYIMja U HE € HajAeHa IOBP3aHOCT.

Tabena 1. HoBonpounernet pusnk 3a [IAX of1 IeKOBH ¥ TOKCHHHU

JdepuHuTuBHM Moxuu

- Aminorex - Koxann

- Fenfluramine - Phenylpropanolamine

- Dexfenfluramine - St. Johns Worth

- TokcuuHO Macio oJ1 ceMe 0oJ] pernkKa - XeMOoTepaneBTCKU areHcu

- Benfluorex - CeneKTHBHY MHXHOUTOPH Ha CEpOTOHHH reuptake
- [lepronune

HajBepojaTau He e yrBpaena nosp3anoct co ITAX

-AMdperamuHu -OpaH{ KOHTpAIENTHBH

- L-tryptophan -Ectporen

- MeramperamMuau -IIymeme nuurapu




Jpyrute pusuk GakTopu U cOCTOjOH ce AaneHu Bo Tabena 2.

e TIpyma 2 - [IX kako pe3ynrar Ha JieBocTpaHa cpueBa OosecT. [IpeBanenuata na IIX Kaj
MalMEeHTHTE CO XPOHMYHA CpIEBa CIa0OCT ce 3rojeMyBa cO Mporpecuja Ha (yHKIHOHAIHATA
Kimaca Ha cpreBara cmaboct. lloBeke om 60% ox mamueHTHTE CO TeIIKa CHCTOJHA
JICBOBCHTPHUKYJIapHa TUCYHKIIMja U moBeke o1 70% o1 malMeHTUTEe CO W30JIMpaHa J1jacToJIHA
JICBOBEHTPHUKYJIapHa JUc)yHKIMja MOXKe Ja HuMaaT IHyJIMOHanHa xuneprensuja. Kaj
BaJIBYJIApHUTE OOJIECTH HA JICBOTO CpIle, MpeBalicHIaTa Ha MyJIMOHAJIHATa XHUIIEPTEH3HMja pacTe
napajeiHo cO TeKWHATa Ha cplieBaTta Maana. [IX Moxe 51a ce Hajae Kaj CKOpO CUTE MAIUeHTH CO
TEIIKa, CHMITOMArcka, MHUTpajHa BalByJlapHa OojiecT M Kaj moBeke on 65% ox oHue co
CHUMIITOMATCKa a0PTHA CTEHO3A.

e Ipyma 3 - IlynMoHanHa XuWIEpTeH3Mja Kako pe3yiTraT Ha OenojgpoOHa OojecT W/ WK
XHUIoKkceMuja. Bp3 ocHoBa Ha 00jaBeHHU CTYIuUM, HHIMACHIIaTa Ha curHudukanTHaTa [1X kaj nuia
CO XpOHWYHA OICTPYKTHUBHa OenmonpoOHa Gonect (XOBB), co HajManky eqHa XocmuTaau3alyja
nopanu pecnupartopHa uncypuuuenuuja, ¢ 20%. Kaj nanpemnat cragmym Ha XOBb, I1X nma
BHCOKa mpeBajicHna (>50%), mako Taa ¢ oj co moOiara u3pa3eHocT. Kaj MHTEepCTHIIMjaHUTE
OemonpobHu Oonectu nmpepanennara Ha I1X e 32-39%. KomOuHnaiujata Ha OenoapoOHa ¢pudpo3a
co emdu3eM e acouupaHa co MOBHUCOKa mpeBaneHa Ha [1X.

e I'pynma 4 - XponuunHa tpomboemOonmcka mynmoHanHa xunepreHsuja (XTEIIX). IToeekero
SKCIIEPTH BepyBaar Jieka BUCTHHCKaTa nHuaeHa Ha X TEIIX no akyTHa myiMoHaiHa eMOouja
e 0.5-2%. Hexou moHOBH HCTpakyBama yKakyBaaT Jneka Taa mocturayBa u no 3.8%. XTEIIX
MOJKE J1a ce Haje U Kaj JHLa KOM HeMaJle IPETXOJHH ENU301 Ha Jy1aboKka BeHCKa TpomMOo3a uin
aKyTHa ITyJIMOHATHA eMOoHja.

e I'pyna 5 - [lynMmoHamHa XWIlEpTEH3Hja CO HEjaCHU/MYINTH()AKTOPUETHN MeXaHu3Mu. [lopaau
XETEpPOTeHOCTa Ha Tpylara He € MOXXHO YTBpJyBam€ Ha TeHETHUKaTa, CMUJCMHUOJIOTHjaTa U Ha
PHU3UK (QaKTopHUTE.

NYJIMOHAJIHA APTEPUCKA XUIIEPTEH3UJA (rpyna 1)

[TynmonanHara aprepucka xuneprensuja (IIAX) npercraByBa THIT Ha yJIMOHAJIHA XHUIIEPTEH3H]ja, Kaj
KOja BO TOCIEIHATa JeKaja € IOCTUTHAT HajrojieM HalpeloK BO pa3OupameTo Ha 0oiecta M BO
HEj3MHUOT TpeTMaH. Kaj 0BOj THIT Ha MyJIMOHAlTHA XUIIEPTeH3Mja, camara IyJIMOHAJIHA XUIIePTEeH3M]ja
€ CpTa Ha KIMHWYKHUTE Npobiemu. OBOj TUN HA XUIEPTEH3Uja MOXKE Jla Ce TPETHUPA CO CenruprIHa
MeIKaMeHTO3Ha Tepamuja. Taa Bo cebe omdaka moBeke xereporenn coctojom (Tabema Opoj 2).
3rojeMyBameTO Ha MyJIMOHJIHAaTa BacKynapHa pesuctennuja (IIBP) mosemysa no onroBapyBame Ha
JB, xuneprpoduja, qunaTanyja ¥ €eBEHTyalIHO JECHO-CPIICBa CJIA0OCT U CMPT.

Mujarnosa. IlporiecoT Ha ecBajlyanMja Ha MmanuMeHTHTEe co cycnektHa [IAX omdaka cepuja Ha
UCIIUTYBamka, CO LIeJI Ja e MOTBPIM IjarHo3ara, a ce YTBpAU KIMHHYKaTa Ipyla Ha IyJIMOHATHATA
XHIIEPTEH3Wja, Jla ce YTBPAU CHenu(pUYHATa €THOJNOTHja W Ja ce YTBpAAT (PYHKIHMOHATHHTE W
XEMOJIMHAMCKHTE HapYIIyBamba.

Hujarnozata Ha [IAX, a ocobeno Ha wmmmomarckara [TAX (MIIAX), ce moctaByBa mo maT Ha
WCKITy4dyBame (BUIM aITOPUTaM). AITOPUTAMOT 3a JjarHo3a MOKe Jia TIOCITYKH KaKO CTapTHa TOYKa
BO JMjalrHOCTHLUPAKETO Ha KOj Omio ciydaj Ha cycnektHa [1X. (Anropurtam 1. [locraByBame Ha
nujaraosa Ha [1A).

Kannnuka npesenranuja Cumnromute Ha [TAX ce Hecrien(UYHE M BKIy9yBaaT: TEIIKO THUIICHE,
3aMop, cabocT, aHTWHA, CHHKOIIA U a0IOMUHAITHA AUCTCH3Hja MpH PU3HYKa aKTUBHOCT. CHMIITOMH
BO MU C€ jaByBaaT caMo Kaj MHOTY HampenHaTu ciydan. @usukanaure 3Hanu Ha [IAX ce Harnmacena
0enopoOHa KOMITOHEHTA HA BTOPHOT CPLIEB TOH, TAHCHUCTOJICH IIIyM Ha TPUKYCIIUIHA peTypruTalyja,
IUjacToJieH IIyM Ha MyJIMOHalHa HWHCYy(QHIMEeHIHja W JeceH BEHTPHUKYJNapeH TpeT ToH. Bo
MOHATIPEAHATHTE CTaJUYMH C€ CPETHYBA jyryjapHa BEeHCKa JUCTEH3H]ja, XelaToMeraiuja, nepudepHu
elIeMH, acIUT W JIATHU eKCTpeMHUTeTH. AycKynTarujara Ha Oenure ApoOOBH € OOWYHO HOpMAalTHA.
OuU3NKaTHUOT TIperyiel MOXKe Ja YmaTH W Ha OCHOBHATa JujarHosa koja gosena mo [TAX. Ilpu
3a0oiyBambe Ha OenuTe IPoOOBH MOXKE J1a MMa NMPOMEHH MpH ayCcKyJTaldjara, Opu LPHOIPOOHA
OoJiecT MOKe J1a UMa CIIajAep HEBYCH, TECTUKYJIApHA aTpoduja U MajIMapeH epUTeM.



EKI' npomeHn KoW MOXKaT Ja ce jaBaT Kaj mamueHTH co ITAX ce 3Hamm 3a JACCHO-BEHTPHKYJapHa
xuneprpoduja, TuaTanyja Ha AecHaTa MpeTKoMopa. 3HaIM 3a JeCHO-BEHTPHUKYJIapHa XunepTpoduja
ce mpucyTHH Kaj 87% of MalMeHTHTe, a AeBUjalja Ha ocKaTa Bo IeCHO Kaj 79% o manuenture co U
ITAX. OTtcycTBOTO Ha OBHE NMPOMEHH HE I'0 HCKIydyBa moctoemeTo Ha I1X. EKI'-To mma Hucka
ceH3uTUBHOCT (55%) w Hucka cnemupuunoct (70%). BeHTpUKyIapHHTE apUTMHH CE€ PETKH.
CymnpaBeHTpUKYyJapHUTE MOKAT Jia C€ jaBaT BO MOHANpPEIHATH CiIyyar, 0cOOEHO aTpHjaIHHUOT ¢iatep,
KOj CeKorall JOBeIyBa JI0 KIMHUYKO BIIONTYBAabE.

PTT na rpaaen xkom. Bo 90% onx mammentutre co U I[TAX mma abuopmanen waon Ha PTI Ha
rpagauotr kom. Ha PTI mma Haon Ha amiaranuja Ha MyJMOHajHAaTa apTepuja BO KOHTPACT CO
ryoemeTo Ha nepudepHuTe KPBHU caloBU. Bo moHanpenHatu ciydaun uma AujaTalyja 1 Ha JecHarta
MpeTKkoMopa U Ha JrecHaTta komopa. Ha PTI" mMoke na ce yTBpAu Jajii MOCTOM OCHOBHO 0eJ0apoOHO
3a00iIyBare U 3HAIM 3a 3a001yBamke Ha JeBoTO cpue. AGHopMannoctute Ha PTI He kopenupaar co
TeXHHaTa Ha OonecTa.

DyHKIMOHAIHU (eJIONPOOHH TECTOBH M T'aCHHU aHAJIM3M KE TO YTBPJAT CTETIEHOT HA OCHOBHOTO
6enoapoOHo 3abomyBame. [larmenTure co [TAX 00M4HO MMaat 3roJieMeH KamaiureT 3a audysuja Ha
jaryieposn MOHOKCHI U JIECHAa A0 yMepeHa peayKuuja Ha OeloApoOHHTE BOIYMEHH. APTEPUCKUOT
KHUCIOPOZEH MPHUTUCOK € HOPMaJeH MM JIECHO HaMaleH BO MHUp, a IPUTHCOKOT Ha jarjaepon
MOHOKCHJI € HaMaJieH mopajau anBeonapHa xurepeHTHnanuja. [lpu XOBb uMa mpomenu xou ce
TUIIMYHM 32 0Baa OoJecT.

Exoxapaunorpaduja. TpancTopakanHata exokapauorpaduja oBO3MOXYBa OJpeAyBambe Ha HEKOJKY
napamerpu, mery xou u ITAIl u Tpeba ma ce u3BeayBa cexoramr Kora IOCTOM COMHEBam€ Ha
nyMoHanHa xunepreHsuja. OppenyBameTo Ha ITAIl ce Bpim mpeky oapenyBame Ha Op3WHaTa Ha
TpUKyCIMAHATa peryprutaudja (4 x Op3uHaTa Ha TpUKycnuaHata perypruranuja). Ce Kopuctu
cumiunduimpanara bepHynneBa paBeHka, 3eMajKu ro MpeaBUA U AECHO-aTPHjaTHUOT MPUTHUCOK, 32
KOj, BooOHMuaeHO, ce 3ema BpemHocra 5-10mmHg. Kora e Temko na ce oapenu Op3uHaTa Ha
TPUKYCIIUHATA PETypruTanyja, MOXKe Ja ce KOPUCTH KOHTpacTHa exokapaworpaduja Koja TO
3acuityBa Jomnep curnanor. TeopeTcky, mpecMeTyBambeTo Ha cpeaHuoT 1TAIT e mo paBeHkarta: cpeneH
ITAIT = 0.61 x cucronen mpurucok Ha ITA + 2mmHg. Hopmanuo cpegamot TTAIT >25mmHg. Kaj
MalMeHTH CO TellKa MyJIMOHallHa perypruranuja yrnoTpebara Ha mpocTta bepHysimeBa paBeHKa o
MOTUEHYBa CUCTOIHUOT NpuTHCOK Ha [TA. HMcTo Taka, 4ecTH ce u npereHyBamka Ha OBOj MIPUTHCOK 32
okxorry 10mmHg. OnpenyBamero Ha [TAIl co TpancTopakanmHa exokapauorpaduja He € COOJBETHO 3a
CKpHMHHUHT Ha JieCHa, acumnrTomarcka [1X.

[Ipu onpenyBameTo Ha MyJIMOHANIHATa XUMepTeH3Wja co Jlomiep exokapauorpaduja Tpeba ma ce
3eMar TpeIBUA U APYTH BapHujabiu, Kako Op3WHA Ha ITyJMOHAJIHATa PEryprUTaIja, TUMEH3UUTE Ha
JIECHUTE CPIEBU IIYIUTMHU, a0HOpManHa ¢opMa W (PyHKIMja HA WHTEPBEHTPHKYJIAPHUOT CENTYM,
3ajge0OeieHN SHJOBM Ha JecHaTa KoMopa, AWjaThpaHa TJIaBHA IyJMOHaiHa aprepuja. HusHarta
CEH3UTUBHOCT He ¢ pazjacHeta. Jlomiep exokapanorpadujata UCTO Taka € KIy4YHa BO OJPEIyBaETO
Ha MIPUYMHUTE 32 MyJIMOHAJIHATA XUIIEPTEH3H]a.

Tabena Opoj 5. JloroBopeHu KpUTEpUyMH 3a YTBpAyBambe Ha mpucyctBo Ha [1X Bp3 ocHOBa Ha
Op3uHaTa Ha TPUKYCIIWIHATA PETYPrUTalldja U NMPECMETYBakhe Ha CHCTOJIHHOT NPUTHCOK co Jlorutep
exokapauorpaduja (IpeTIocTaByBajku HOpMajeH MPUTHUCOK BO JecHATa MpeTKoMopa o1 5 mmHQ) u
IIpyTH exokapauorpadcky Bapujadiu kou cyrepupaat [1X.

Kmaca | Hung

Exokapauorpadcka nujarsosa: Mana Bepojatnoct 3a I1X

bp3uHa Ha TpuKycnuIHa peryprutanuja <2.8 m/s,
[TA cuctonen npurucok <36mmHg, 6e3 nogatHu 3HauM Kou cyrepupaar [1X | B

Exokapauorpadgcka nujarnoza: Mo:xkna qujarnosa ITX

bp3una Ha TpUKyCIHMIHA perypruranmja <2.8 m/s,
ITA cucronen nputHcok <36 MmMHQ, NpUCYCTBO HA JOJATHH 3HAIM KOH lla C
cyrepupaar [1X




Bbp3una Ha TpukycnuaHa peryprurtamnuja 2.9-3.4 m/s,
ITA cucronen npurucok 37-50 mmHg,, lla C
co wiu 0e3 MPHUCYCTBO Ha JOJATHH 3HAIM, CYyrecTUBHU 3a [1X

Exokapauorpagcka nujarnosa: BepojaTna mmjarnoza 11X

Bbp3una Ha TpuKycnuaHa perypruramnuja >3.4 m/s,

ITA cucronen npurucok >50 mmHg,, I B
co win 0e3 NpUCYCTBO Ha JTOJIATHU 3HAIM, cyrecTuBHU 3a [1X
Crpec Jomiep exoxkapauorpadgujata He ce mpenopavyBa 3a ckpuHuHTr Ha ITX I C

BenTunanuuuoHno-nepdy3noneH ckeH Ha 6esnrte ApodoBU. BeHTrinannoHo-mepdy3noHEH CKEeH Ha
Oenure OpoOOBM OCTaHyBa MeETOA Ha u300p BO CiIydaj Ha COMHEBambe HAa XPOHUYHA
TpomMboeMOonyHa mynMoHanHa xuriepTensuja (XTEIIX), mopaaun moBHCOKaTa CEH3HTHBHOCT BO
onmnoc Ha KT. Hopmanen/unu ckeH koj acorupa Ha mana BepojatHocT 3a XTEIIX ja mckiayuysa
nujarHo3ata co ceHzutuBHOCT 90-100%, a cneruduunoct 94-100%. Kaj ITAX ckeHOT Moxke aa Oune
HOpMaJIeH, WIM Ja IOKaXyBa MajH, NepuepHH, HENOBP3aHM W HECETMEHTHH Je(eKTH BO
nepdysujara.

Bucoxope3oqyruBHa KOMIjyTepU3WpaHa ToOMOrpaguja, KOHTpPACTHAa KOMIIjyTepH3HpaHa
TomMorpaduja u mnyJIMOHaJIHA aHruorpaduja. BucoxopesynyTHBHaTa KOMIIjyTepHU3UpaHa
ToMmorpaduja ce KOpHCTH 3a AMjarHO3a HA HMHTEPCTUIUEITHH OenoipoOHuM OosectH, eMduzeM Ha
OenuTe 1poOoBU U OeoApoOHA BEHO-OKITy3UBHA OOJIECT.

Konrtpactnara xomnjyrepusupana tomorpaduja Ha IIA ce kopucTH 3a OTKpHBame Ha XPOHWUYHA
TpoMOOeMOOIMYHA MyIMOHATIHA XUIIEPTEH3H]a, 1a C& YTBPAU MOKHOCT 3a XHPYPILIKA HHTEPBEHIIN]a.
Knacuynara mynMoHanHa aHruorpaduja ce KOPHCTH Kaj XpOHUYHA TPOMOOEMOOIMYHA TyJIMOHAIHA
XUIMEePTeH3H]ja, BACKYJIUTUCH, ITyJIMOHATTHU apTPHUO-BEHCKU Ma(hopMaIiiu.

MarneTHaTa pe30HaHIa OBO3MOXXYBa JUPEKTHA eBajyalldjaa Ha TOJEMHHATa Ha JeCHaTa KOMOpa,
Mopdonorujata U (yHKIMjaTa, yIaPHUOT BOJYMEH, PACTEIVIMBOCTa Ha IyJMOHAJIHATa apTepuja U
Macara Ha jJecHaTa KoMopa.

AHaau3u HAa KPBTA M MMOHOJIOIIKH TecToBH. Kaj cuTe mamueHTH MOTpEeOHO € /a ce HampaBaT
PYTHHCKH XEMAaTOJIOIIKH, OMOXEMHCKHA TECTOBH M TECTOBHM 3a (PyHKIMjaTa HAa TUPOMJHATA XKIIE3/a,
IpHOIPOOHU TecToBH. MCTO Taka ce MOTpeOHM CEpyMCKH TECTOBH 3a 0OJIECTH Ha BP3HOTO TKHBO,
XUB (oBa Tectupame € 3a0mkuTenHo) u xenatutd. 40% o manuenTute co UITAX nmaar mokadeHu
AHTHHYKJICApHU aHTHUTENa CO HHU30K THTap. AHTHICHTPOMEPHUTE aHTHUTENAa C€ TO3UTBHH Kaj
ckepozaepmarta. Kaj muia co CCTEMCKH JIyIyC MOKaT Jia ce HajaaT aHTUKAPJUOIUITHHCKH aHTHTeNA.
YaTpa3Byk Ha a6A0MeHOT Tpeba /1a ce HalpaBH 3a Jla C€ MCKIyYd IMpo3a Ha HPHHUOT APOO /UK
MOpTaTHA XUIIEPTECH3Hja.

decno cpueBa karterepm3amuja (JJCK) m Tect 3a BazopeakTuBHOCT. J[lecHO cpleBara
KaTeTepHu3alnyja ¢ IoTpeOHa 3a MOTBpAyBamke Ha AujarHo3ara Ha [1AX, 3a na ce yTBpAM TeXHUHATa Ha
XeMOJMHAMCKHUTE HapyllyBaka M 32 Ja C€ TeCTHpa Ba30pPEaKTUBHOCTA Ha ITyJIMOHAJHATA
mUpKynanuja. AKO JIeCHO-cplieBaTa KaTeTepHu3alnja ce M3BeAyBa BO LIEHTPH CO TOJEMO HCKYCTBO,
oBaa mporeaypa uma Hu3ok mopoumurer (1.1%) u mopranurer (0.055%). Bo TekoT Ha necHo-
cpieBara Karerepusanydja Tpeda ma ce yrBpaar cnennuBe napametpu: [TAIl (cuctonen, qucroneH u
cpejieH), MPUTHCOKOT BO jecHarta mpetkomopa, PWP (pulmonary wedge pressure) u mpuTHCOKOT BO
JlecHaTa KoMopa. Mopa /a ce ompelen U CpPLEeBHOT yaapeH BoilyMeH. Bo ciyuaj Ha moctoeme Ha
CHCTEMCKO-TTyJIMOHAJICH IIaHT, Tpeba ma ce mpumenu Fick-oBuor mertox. Tpeba ma ce ompemesnu
caTypanmjata Ha KpB BO BeHa kaBa cymnepuop, [IA u cucremackara aprepucka nupkynanuja. OBue
Mepema ce ToTpeOHu 3a mnpecMmeryBame Ha [IBP (mynamoHanHa BacKynapHa pe3UCTCHIIM]jA).
[Nonekoram e moTpeOHO Ja ce HampaBU U JeBO-cpleBa karerepuzammja. PWP > 15 mmHg ja
WCKITydyBa naWjarHo3ata Ha mpekammwiapHa [IAX. Egen on nHajromemure nudepeHIyjarHo-
nujarHocTrakn npenu3Bui Ha [IAX e cpueBara crmabocT 3a 3adyBaHa €XeKIMOHA (pakmuja U
mujactonHa aucynkuuja. Kaj oaa momymanuja PWP moxke na Ouzpe JiecHO MoKaueH, WM Ha
ropHara rpanura. [lorekoram e moTpeOHa 1 KopoHaporpadwuja ako nMma pusuk dakropu 3a KAB, nmmn
aHTWHA, WIM Tpe] TMOArOTOBKAa 3a TpaHCIUIAHTallMja Ha Oenu [OpoOOBH WM  ITyJIMOHATHA
eH/IapTepPEKTOMU]a.



Bo cmygamte Ha IIAX Tpeba ma ce HampaBU M TECT 3a Ba30PEaKTHBHOCT 3a Jla CE OTKpHjaT
MalUeHTuTe KoM Ou umane OceHeuT oX JONroTpajHaTa Tepandja Co KaIIUYMCKH aHTarOHHCTH.
TecToT Ha Ba30pPEakTHBHOCT Tpeda Ja ce U3BEIAC CO KPaTKOJCIyBadyKH, CUTYPHH M JIECHH 3a
alUIMKalMja JIGKOBHM, KaKO0 M JIGKOBH CO MalIky Wil 0e3 cucreMcku edexktd. Bo MomeHTOB
HajynoTpeOyBaH areHc ¢ HUTpuK okcuna (HO), MHTpaBeHCKH EMONMPOCTEHON, HIM HHTPABEHCKH
aJICHO3MH KaKo aiTepHartuBa. MHXanaTOpeH WIIOMPOCT WM OpajleH CUiieHAadWI MOXar Ja Oujmat
acoIMpaHy cO CUTHU()MKAHTEH Ba3oIMiIaTaTopeH eekT npy HUBHATA pUMEHa. [lopaju pU3UKOT O]
JKUBOTO3arpo3yBauky KOMIUIMKAIMK, ynoTpedaTa Ha kaniuyM kaHan onokatopu (KKB), ynorpedenu
OpAJTHO WJIU W.B., HE CE€ TpernopaydyBa.

Tabema 6poj 6. Haumua Ha agMUHHUCTpAIN]ja, TOYKUBOT, TO3UpaAHK-C, HAUYWH Ha
3roJIEMyBam€ Ha JI03aTa, BpeMeTpackhe Ha aIMUHUCTpaIlija Ha HajuecTo ynoTpeOyBaHUTE
arcHCH 3a NyJIMOHATHUTE Ba30PCaKTUBHHU TECCTOBU.

Jlek Angaukanuja| [loaykuBoT Jo3upame 3rosemyBame | Tpaeme
Epoprostenol | untpageH. 3 min 2 —12 ng/kg/min | 2 ng/kg/min 10 min
Adenosine WHTPABCH. 5-10s 50-350 mg/kg/min| 50 mg/kg/min | 2 min
Nitric oxide nHXaJep. 15-30s 10 — 20 p.p.m - 5 min

Kako mo3utuBeH akyTeH oAroBop (MO3UTHUBHM aKyTHH PECIOHICPH) ce Ae(pUHHpA HaMaTyBame Ha
cpeauunot I[TAIT > 10 mmHg, 3a na ce qocTUrHE ancoyyTHa BpeAHOCT Ha cpeaauot ITAIT <40mmHg,
CO 3roJIEMEH WIH HEMpoMeHeT yaapeH BoiyMeH. Camo okony 10% on mamuentute co UIIAX ke ru
WCTIONHAT OBUE YCJIOBH. llO3MTHBHHMTE aKyTHM PECIOHIEpH, BEpOjaTHO, K& WMaaT MNpOIOJDKEH
MO3UTHBEH OJTOBOP HA JOJTOTPajHATA TEPANMja CO KAIIIMyMCKH aHTarOHUCTH U MOXKaT 6e30exHo na
Oumat TpeTHpaHu co oBaa Tepanuja. Opn manuenture co MITAX Kou ce MO3UTHBHH PECIIOHACPH,
OKOJIy TOJIOBMHA ce aonrotpajHu pecrnoniepu Ha KKb u kaj HUB ce mpemopadyBa IOJrOTpacH
TPEeTMaH CaMO CO KaJIIMyMCKH aHTaroHHUCTH. EKcmepTuTe mpernopadyBaaT W3BeIyBame Ha TecT 3a
Ba3OpeakTHUBHOCT U Kaj apyrure Gopmu Ha I1X, xako xepemutapna I[TAX, I1X kaj Gonectu Ha
BP3HOTO TKMBO, Kaj X/1B no3uTHBHU NanyeHTH, HaKo KOPUCHOCTA OJ1 0BOja TECT Kaj HUB HE € coceMa
jacHa. Kaj mauuentu co 11X nmopanu xponuuHna cpuesa 6onecect (XCB) BpenHocta Ha n3BeayBame Ha
TECTOT € KOHTpaBep3Ha. TeCTOT 3a Ba30pEaKTUBHOCT HE CE MPEropavyBa Kaj MalueHTUTe CO JPYTUTe
knuHuakuTe rpynu co 11X, kako rpymara 2, 3,4 u 5.

Tabena 6poj 7. [Ipenopaku 3a fecHo- cpiieBa katerepusaiuja (A) u tect 3a BazopeaktuBHOCT (B)

| Knaca | Hun
A
JCK e nnaniupaHna kaj cute nanueHtu co [TAX 3a moTBpayBame Ha ITujarHosara, I Cc
3a eBalyallMja Ha TeKHMHATa M 3a ojapeayBambe Ha [IAX crneuupuyHa
MEIMKaMEHTO3HA Tepanuja
JCK Ttpeba na ce ce mu3Beie 3a MNOTBpIAyBame Ha edukacHocta Ha [IAX la c
cneunpuIHaTa MEIMKAMEHTO3HA Tepamnyja
JCK Tpeba ma ce n3Bezae 3a MOTBpAa Ha KIIMHWYKO BJIOINTYBAaHkE U HA TIOYETOKOT 32 Ila C
eBajtyallija Ha e(peKTOT OJ1 3roJIeMyBarh¢ Ha Tepanujara u/uid KOMOUMHUPAkETO Ha
Tepanujara
b
TecToT Ha Ba3opeakKTHBHOCT € MHAWIMpPAH kaj nmamueHTtn co MITAX, xepeautapna | C

ITAX wu [TAX, acommpana co ymoTrpebaTa Ha aHOPEKCHUTEH, 3a Jla C€ OTKpHjar
MAIUCHTUTE KOW MOXAaT Jla C€ TPETUpaaT CO BUCOKH JO03M Ha KalIUyM KaHa
osokaropu (KKB)

Kako mo3WTHBEH aKyTeH OJrOBOp Ha TECTOT 3a Ba30pPEaKTUBHOCT ce JepUHHpPA I C
HamanyBame Ha cpeanuoT ITAIT > 10 mmHg, 3a ma ce mOCTHrHE arcoixyTHa
BpenHoct Ha cpenauor [TAIT < 40mmHQ co 3rojieMyBame WM HEIPOMEHET
yJIapeH BOJTYMEH

TecToT 3a Ba30peakTUBHOCT Tpeba Jia ce M3BeIyBa caMo BO peepeHTHHU IICHTPH Ila C
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TecToT 3a Ba3opeakTHBHOCT Tpeba nma ce M3BeayBa co ymorpeda Ha HO kako Ila C
Ba30/IMJIATATOP

TecToT 3a Ba30peakTUBHOCT MOJKE J1a ce U3BeAe Kaj npyru tunosu Ha [TAX I1b C
TectoT 3a Ba30peakTUBHOCT MOXE Ja Cc€ Hu3Bele cO ynorpeba Ha U.B. b c
eTIONPOCTEHOJI MJIH U.B. aICHO3UH

Ymotpebara Ha opanan wiu 1.B. KKb He ce mpemopadysa 3a n3BeIyBame Ha TECTOT Il C
32 Ba30PEaKTHBHOCT

TecToT 3a Ba30peakTUBHOCT 3a JCTEKIIMja Ha MAIUCHTH KOU 0e30€THO MOXKAT Ja ca i C

tpetupaar co KKb He ce mpenopauysa kaj marueHnTuTe co [IX BO KIMHHYKHUTE
rpymu 2, 3,4u 5

JAujarHocTuuku aaropuraMm. J[MjarHOCTUYKUOT TMPOIEC 3alMoOYHyBa CO HICHTH(HKAIMja Ha
HajuecTuTe KIMHMYKY rpynu Ha [IX (rpymna 2 - neBo cpueBa Oosect u rpyna 3 - 6enoapobHa 6oect),
MOHATaMy pa3lIMKyBame Ha rpyna 4 - XpoHHYHA TpoMOOEeMOOJIHMCKa IyJIMOHAIHA XHUIIEPTEH3Hja H,
HajIocie, pa3jiuKkyBame Ha rpyna 1 - [IAX u peTkute npuunau 3a [1X.

Hujarno3ata Ha ITAX Tpeba ma ce pasriieayBa IMpH MOCTOCHC HA JMCIIHEja MPH HAMOP, CHHKOIIA,
aHrMHAa W/WIM HaMaJeHa TOoJIepaHIMja KOH Hamop, OCOOEHO Kaj MAIMEeHTH Kaj KOM HeMa PHU3HUK
¢dakTopu, HEMa CUMIITOMH W 3HAIM 32 KapJIUOBAaCKyJapHH M pecrupatopHu Oonectu. [ToceOHO
BHUMAaHHE 3acly’)KyBaaT NAallMEHTHTE KOW HMMaaT pu3HMK (akropu, wiu cocrojou 3a I1X, kako
(damunmjapHa aHamMHe3a, 00JieCTH Ha BP3HOTO TKHBO, XpOHHYHH cpueBu Oonectu, XMB nndexnyja,
MOpTaJHa XUIIEPTEH3H]ja, XEMOJIUTHYKA aHEMHUja MM UCTOPHja 3a YHOTpeda Ha JIEKOBU U TOKCHHHU KOU
MoxaT ga jgoBematr g0 [IAX. ITouecto IIX ce oOTKpHBa CIIy4ajHO Ha TpaHCTOpaKalHa
exokapauorpaduja mopaau Apyra HHIUKaLHja.

3a aujarHo3a Ha JIGBOBEHTpPHKYyNapHa cpiieBa Oosect (rpyma 2) u GemoapobHa Gonect (rpyma-3)
norpeOHa e aHamuesa, ucropuja, EKI', PTI" Ha rpameH Koil, TpaHCTOpakajiHa exokapauorpaduja,
0enoapoOHN  (YHKIIMOHAIHW TECTOBU (BKIYYyBajKH M OKCHMETpHja BO TEK Ha HOKTa),
BHCOKODPE30JIyTHBHA KOMIIjyTepu3upaHa ToMmorpaduja. AKO OBME HEHMHBA3MBHU HCIUTYyBamba HE
yrnatyBaaT Ha Tpyna 2 W Tpyna 3 Ha MyJIMOHAalHa XUIEpPTEeH3Wja, Tpeba Ja ce MUCIU Ha PETKUTE
npuurey Ha [1X.

BentunannoHo-niepdy3noHNTE TECTOBU C€ H3BeayBaaT ako mocrton comHeBame Ha XTEIIX. 3a
nepunutuBHa aujarno3a Ha X TEIIX e morpebna KT mynamonanna anruorpaduja, JICK u cenextuBHa
nynamoHanHa anruorpaduja. KT moxke na mokaxe 3namu 3a 17 — [IBOKB. Axo Ha BeHTHIaLMOHO-
nepdy3nonnoT Tect ce uckinyun XIITEITX, Tpeba na ce pasriena MoKHOCTA 3a IvjaHO3a Ha rpyna 1-
[TAX, nnm mopetkute coctojou, omdarenu Bo rpymna 5. Ha tabema Opoj 8 € mpukakaH mpHUCTAIoOT 3a
JIjarHo3a ¥ TPETMaH Bp3 OCHOBa Ha BepojaTHocTa 3a [TAX, kako u unnukanuute 3a JJCK.

Tabena Opoj 8. BepojatHocT 3a [IAX u cyrepupaH TpeTMaH Bp3 OCHOBa Ha e€XoKapAuorpadCKute
KapaKTCpUCTHUKU, KIIMHUIKUTC CUMIITOMU U JPYT'U KIMHUYKHA MTAapaMCTPU:

Mauia BepojaTHoCT 3a Aujarnosa Ha ITAX Knaca | Hug
Exoxapamnorpadckara qujarnosa I1X e manky BepojatHa I c
Y HEMa CHMITOMH, HE € MOTpeOHA MOHATAMOIIIHA AKTHBHOCT

Exokapauorpadckara qujartosa € MajKy BepojaTHa I C

W MIMa CUMIITOMH, ¥ PU3UK (QaKkTopu 3a pa3Boj Ha rpymna 1- [TAX:
NoTpeOHH Ce PEIOBHU €XOKapAnOrpad)CKu KOHTPOIIH

Exoxapnuorpadckara qujartosa [1X e Maiky BepojaTHa I C
¥ UMa CUMIITOMH, HeMa pHU3UK (pakTopu 3a pa3soj Ha rpyma 1 Ha [TAX:
notpebHa e eBajyalyja 3a Apyru npuuunu 3a [TAX

Ymepena BepojaTHoct 3a I1X

Exoxapaunorpadckara qujarnosa [1X e MojkHa, HEMa CHUMIOTOMH U PU3UK GakToOpu
W acolMpaHu PU3UK cOcTOjOu 3a rpyna 1 Ha [TAX: I C
HOTPEOHH Ce PEIOBHU €XOKapAHOrpad)CKu KOHTPOIH
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Exokapauorpadcekara [IAX aujarHosa e MoXHa,
“Ma CHUMIITOMH M PU3HK (aKkTopH, acommpanu 3a rpyna 1 Ha [TAX: Ib C
JISCHA CpIIeBa KaTeTepu3alrja MOXKe Jia Ce IMpernopaya

Exokapanorpadcekara [1X aujarsosa e MoxKHa;
UMa CHUMIITOMH, HEMa PHU3UK (akTOpy M acoLHpaHH COCTOjOM 3a pa3Boj Ha rpyrna b c
1 Ha [TAX: anTepHaTHBHA qUjarHO3a ¥ eXOKapauorpadcka KOHTposa Tpeda aa ce
npernopada. AKO CHMITOMUTE ce OapeM yMepeHO H3pa3eHH, Tpeba 1a ce Imperopada
JIeCHA CpIIeBa KaTeTepu3aluja

Bucoka BepojaTtHoct 3a ITAX

Exoxapnuorpadcekara [1X aujarHosa e u3BecHa.
AKO UMa CHUMITOMH U IIPUCYCTBO/OTCYCTBO Ha aCOILUPAHU COCTOjOH M PHU3UK | C
¢akTopu 3a pazBoj Ha rpyna | Ha [TIAX:

JlecHocTpaHa cplueBa KaTeTepu3alyja MoXe Jia ce mpernopaya

Exokapauorpadcekara [1X aujarsosa e nu3BecHa
AKO HEMa CHUMIITOMH M IPHUCYCTBO/OTCYCTBO Ha aCOLIMPAHH COCTOjOM U PU3MK la C
¢akTopu 3a pazBoj Ha rpyna | Ha [TIAX:

JlecHocTpaHa cpiieBa Karerepu3saiyja Tpeba Jia ce mpenopaya

Tabena bpoj 9. [Ipenopaku 3a AMjarHOCTHYKA CTpaTeTHja

[Mpenopaka Kunaca | Hun
Bentunanuono/neppy3noHeH CKEH Ce¢ IpernopavyyBa Kaj MMalHEHTH CO | C
HeoOjacHera [1X 3a na ce uckiyun XxpoHuuHa Tpomboembomcka [1X

Kontpactna KT anrmorpaduja Ha myaMoHajHaTa apTepHja € WHAUIMpPaHA BO | C
00paboTKa Ha MaLUEeHTH cO XpoHUYHa TpomOboemOonncka I1X

PyTuHCKHM XeMaTONOUIKU, OMOXEMUCKH, UMYHOJIOMIKH U I C

TECTOBH 3a THpOHUHATA PYHKLIH]ja C€ HHAULUPAHH Kaj CUTE
manueHTH 3a [TAX 3a ma ce naeHTu(UKYBaaT MOKHHUTE
aconypanu npuunnu 3a [T1AX

VYnrpa3Byk Ha aOJOMEHOT € MHIUIMPAH 3a Ja ce I C
UCKITy4H TIOPTaHA XUTIEPTEH3H]ja

BucokopesonyTuBHaA KOMITjyTepU3upana Tomorpaduja lla C
Tpeba 1a ce pasriiena Kako MOKHOCT Kaj CUTe manueHTu co 11X

KonBennmonagnara myJMoHallHa aHTHOTpaduja lla C

Tpeba J1a ce pasrieaa Kako MOKHOCT Kaj CUTE TaIlUeHTH
€O XpoHUYHA TpoMOoemObommcka [1X

OTBOpeHaTa WM TOpaKOCKOIcKaTa Ouorncuja Ha Oenute qpoOoBH i | C
HE ce TperopadyBa kaj manueHTd co [TAX

e OapenyBame Ha TexkuHaTa Ha [1X

Kiaunnuku, exokapanorpadgcku u XxeMoAMHAMCKH nmapaMeTpull. KiIMHUYKHTE 1 XeMOAWHAMCKHTE
napamerpn Ha [IX ce OMTHM HpU OMjarHOCTHLMPAKETO W NPU JOHECYBamEeTO Ha TepaleBTCKaTa
omnyka. [IporHosara Ha ITX MHOr'y 3aBHCH O] HEj3WHATa €THUJIOIHMja U OJ MOXKHOCTA 33 TPETMaH Ha
OCHOBHATa MPUYMHA.

[Ipornozara Ha IIX ce oapenyBa Bp3 OCHOBa Ha KIMHUYKUTE CUMIITOMM U 3HallM U HAa IapaMeTpuUTe,
nobuenu ox Jlorep exokapanorpadujaTa U IECHO BEHTPUKyJapHATa KaTeTepru3alyja.
Oynkrmonanna knacudukanmja va I1X cmopen WHO-FC e MokeH mnpemukTop BO OJIHOC Ha
npexuByBameTo. Ilamuenture co MITAX unm xepeaurapna IIAX, ako He ce TpeTupaar, umaar
cpenHo npexuByBame o okony 6 meceru 3a WHO-FC kiaca IV; 2.5 roquan 3a WHO-FC knaca |1
u 6 roguan 32 WHO-FC knaca | u 1. Bo3pact (<14 rogunu 1 >65 roaunun), naj Ha KanaiuToT 3a
¢u3nUKa aKTUBHOCT, CHHKOIIA, XEMONTU3MH W 3HALM 3a JECHO cpleBa clabocT ce MHIUKATOpH 3a
JIo1Ia IPOTHO3a.
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Jomrep exokapamorpadujata OBO3MOXKYyBa OApeIyBamk-€é Ha MHOTY HWHICKCH OJ KOHM HajrojieMa
MPOTHOCTHYKA BPEIHOCT WMaarT IMepukapiHara edy3uja, WHACKCHpaHa IOBPIIMHA HAa JeCHATa
MPETKOMOpA, UHJIEKC Ha ekclieHTpuyHocT Ha JIB u JIB JomnepoB unaekc. [IpecmeTaHnoTt cuctosieH
ITAII koj ce mpecMeTyBa Bp3 OCHOBa Ha TPUKYCIHAHATa perypruraBuja He ¢ nmporaoctuuku. TAIICE
(TpuKycHHIHA aHyJIapHa TUIaHApHA CUCTOJIHA €KCKYp3Hja) NMa MPOTHOCTUYKA BPETHOCT.
XeMOoIMHAMCKUTE MeEpema, JOOMEHM CO JIeCHO cplieBaTa KaTeTepu3alyja, KHCTO Taka HMaaT
MPOTHOCTUYKA BPEIHOCT, KAKO W KUCIOpPOJHATA caTypaindja BO IyJIMOHAJIHATA apTepuja, JIECHO
aTPUjaJIHUOT NMPUTHCOK, CPLIEBHOT yAapeH BOJIYMEH U 3HauajHaTa Ba3opeakTUBHOCT. ITAIT moxe na
“Ma TPOTHOCTHYKA BPEIHOCT, KOja HE € cekoraml peaiHa, 3atoa mto [TAIl moxe na omara KoH
KpajHHOT CTaJuyM Ha Ooyiecta cO MmajgoT Ha (yHKIMjaTa Ha JecHata kKomopa. Hekou crymuu
yKa)KyBaaT Jeka HaMmaJleHaTa KHCJIOpPOJHA caTrypallfja, HHCKHOT CHCTOJICH KpPBEH IPUTHCOK H
3rojieMeHTa CpiieBa (PeKBEeHIIMja YKaKyBaaT Ha IOJIONIA MPOTrHO3a. J[eCHO aTpHjalHHOT MPHUTHUCOK
(JAII), cpeanunor ITAII u cpuesunot unaexc (CH) ce nHkopriopupanu Bo Gopmynara 3a oIpeayBarbe
Ha nporrosara. C'e ymire He € jacHO Jajiu oBaa (opMyJia € yroTpeOIrBa BO CEKOjIHEBHATA KIIMHHYKA
npakca.

@ynkuuoHanHa kiacupukanuja Ha [IX cnopex WHO-FC.

Knaca 1. Iamuentn co IIX, HO 0Oe3 orpaHuuyBama Ha (uU3MUKaTa aKTUBHOCT. BooOwWdacHHTE
(hM3UYKY aKTUBHOCTH HE MPEIU3BUKYBaaT IUCITHEA, 3aMOp, aHTHHO3HH TEroOU WM MTPECHHKOTA.
Knaca 2. Ilammmentu co 11X co necHu orpanndyBama Ha (pu3nukara akTHBHOCT. [lanpienTuTe HEeMaaT
Teroou Bo mup. BooOnyaeHuTe Gpu3MUKM aKTUBHOCTH MPEIM3BUKYBAaT JUCIIHEA, 3aMOpP, aHTMHO3HU
TEroOM UK TIPECUHKOTIA.

Krnaca 3. Ilanmentu co [1X co 3HaumTeNnHO OrpaHMYyBamke Ha (QU3MYKaTa akTUBHOCT. [lammentnre
HeMaaT TeroOou Bo MUp. OHU3MUKKM aKTUBHOCTH U TIOMAJIH OJ1 BOOOMYACHUTE MPEAN3BUKYBaaT JAHUCITHEA,
3aMOp, AaHTMHO3HHU TErOOU MU MPECUHKOIIA.

Knaca 4. Ilammentn co IIX kom He ce BO MOXKHOCT 3a W3BEIyBame Ha KakBa OWIO (pU3NUKA
akTUBHOCT 0e3 cummromu. OBHE NAIMEHTH UMaat 3Halll Ha IeCHO cpiieBa ciabdoct. JucmHea u 3amMop
ce MPHUCYTHU U BO MUp. HemarogHocta ce 3roineMyBa co Koja 0o pu3nuKa akTHBOCT.

TabGema 6poj 10. [Tapamerpu kou ja oaperyBaaT NpoOrHO3aTa Ha MMyJIMOHATHATA XHIEPTEH3H]ja

IMono6pa mporuo3a JleTepMHUHAHTH HA MMoJioma nporxo3a

wim KN>=2.5J1/mun/m2

NMpPOr{Ho3ara
He Knunnuku 3nanu 3a /1B Ha
cpieBa ciadocT
baBna Cranka Ha Iporpecuja Ha bp3a
CUMIITOMHTE
He CuHkorna Ja
I11 WHO-FC \Y
[Tomonro (>500m) 6- MUHYTEH TECT Ha [Tokpatko (<300m)
nernaveme
(6MTII)

[Muk xucnopoaHa Kapauo-nmynmoHaiHo [Muk xucnopoaHa
MOTPOIITyBadKa TeCTpUpame COo MOTPOIITyBadKa
>15m1/MUH/KT ONTOBAPYBAHE <12m1/MUH/KT

Hopwmanuo nnu peuncu BHII/HT-npo BHII nnazma MHory nokaueHo Win
HOPMAITHO HUBO pacTte
Hewma nepukapaaa Exoxapauorpadcku HAOa Ilepukapana edysuja
edysmuja TAIICE < 1.5 um

TAIICE > 2.0um

JAII<@MmMXr XeMoauHaAMUKa JAIT>15mMmXr

wm KN<=2.0JI/mua/m2

TAIICE un mepukapaujanmHaTta edysnuja ce W30paHU 3aToa IITO MOXKAT Ja C€ MepaTr Kaj CUTe
nanuenty; K1-kapaujanen nnaexc; JAll necenatpujaneH mpuTUCOK.
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Kanmanurter 3a ¢u3dnMuka aKTHBHOCT. 3a O0jeKTHBHA NPOIICHKAa Ha KarmamueToT 3a (H3WdYKa
aKTHUBHOCT C€ KOPUCTH 6- MUHUTHUOT TecT Ha memaveme (6MTII), koj e TexHuukH JieceH, eQTHH,
MOBTOpPYBa4yKH H 00po cranaapausupan. Ce ogpenysa u nucnHeaTa npu Hanop (bopr ckana), kako
U KHCIopoJHaTa carypaiuja npeky nper. 6MTIT < 332m mnn < 250M 1 KHCIIOpoIHA AecaTypaldja
>10% ykaxkyBa Ha Jyioma nporno3a Ha [TAX. BpenHocta Ha 0B0j TecT HE € JIOBOJIHO MCIUTYBaHA Kaj
pasnuunauTe noapynu Ha IIX, a Bp3 TecToT BIHMjaaT TelecHaTa TEKUHA, MOJO0T, BUCUHATA, BO3PACTa U
MOTHBAIIM]aTa.

Bo Tex Ha kapmmomynmonaneH Tect Ha onToBapyBame (KIITO) ce cmemm racHata pasMeHa u
BeHTWiauyja. I[luk xucinopogHara mnotpouryBauka (<10.4mnm O2/Kr/MMH) W THK CHCTOJHHOT
apTEepUCKH KpBeH NpHUTUCOK (<120MMXr) ce OBa HE3aBHCHU NPOTHOCTHYKKM (DakTOpu KoM ja
BJONIyBaar mporHo3ara kaj mamueHtd co MITAX. Pesynratute Ha 6MTII u KIITO wmeryceOHO
kopenupaat, Ho KIITO ne ru nmoTBpayBa nmogoOpyBamata kou ce peructpupaar Ha 6MTII u JICK.
6MTII e tecT kojiuTO € mMpuaTeH 3a eBagyanyja Ha TPETMAHOT Kaj mauueHTu co [TAX.

Bbuoxemuckn mapkep. CepyMCKOTO HMBO Ha ypHYHA KHCEJIMHA € MapKep 3a HapylleH OKCHJIATHBEH
MeTaboar3aM BO UCXEMHYHHTE NepudepHu TKHBa. BrucokuTre cepyMcKH HHMBOA HA YpUYHA KHCEIMHA
ce TMOBP3aHM CO MOJIOIIA TPOTHO3a Kaj marentute co MITAX.

ATpHjallHUOT HATPHUypPETHYEH MENTHUI M MO30YHHOT HartpuyperuueH nentun (Brain natriuretic
peptide-BNP) nosenyBaar 10 HaTpuypesa ¥ Ba3oJuiiaTaiyja u IBara ce 0csI0001yBaaT 0/l MHOKApI0T
Kako pe3ynrar Ha sujeH crpec. Kaj manmenture co [1X, rmaBHo, ce xopuctu BHIIL. Ilocmemamor
craguyM of cunte3ara Ha BNP e npemunyBame Ha proBNP Bo 6nonomku nnaktused NT-pro BNP u
Hucko monekynapeH BNP. NT-pro BNP nma nogonr momyKHBOT U morojiema ctaduiaHocT. OqHOCOT
BNP/NT-proBNP e oapa3 na texxunata Ha JIK nucdynkuuja. 3romemMyBameTo Ha HUBOTO Ha NT-pro
BNP e acouupano co nonoma nporrosa. [lokaueHnTe HUBOA Ha CPLIEBHOT TPONOHUH T ce mokaxane
KaKo HE3aBHCEH MpPEIUKTOp 3a (aTaseH UCXOo] BO TEK Ha 2- TOJMIIHO Cleekhe Ha 51 mauueHt co
IMTAX u 5 co XTEIIX. Kaj Hexon marneHTH CPIEeBHOT TPOMOHUH T McYe3Had ofl mia3MaTta, BpeMEeHO
WJIH TPAjHO, CO 3al0YHyBamke Ha Tepanujata. [loTpeOHM ce MoHaTaMOIIIH! CTYINU.

OnpenyBamwe Ha tuiazma HuBoto Ha BNP/ NT-pro BNP ce npemnopadyBa 3a MHHUIMjaJHA PU3KK
cTpatuduKayja 1 MOXe J1a c€ KOPHCTH 3a Cleliehe Ha epeKThTe O] Tepamujara, 3eMajKd ja BO
IPEeBUJ U MPOrHOCTHYKATa BpenHocT. Huckata u crabuiHa BpEeAHOCT WIM ONarame Ha BPEAHOCTA
MOKE J1a C€ CMETa 3a MapKep 3a ycrenrHa KoHTpona Ha [TAX.

CeongarHa nporuocTuyka epaayanuja. [lorpebHa e peoBHa eBanyaiyja Ha nmanuenTute co [TAX

CO cIelIeHhEe Ha apaMeTPUTE KOU CE OIMUIIAHK BO TEKCTOT MOrOpe, HaKo CHTE HEMaaT UCTa BPEIHOCT

BO mporieHkara Ha TexxuHara Ha [TAX. TTAII ce mepu penoBHO co exokapauorpaduja wim JICK, HO

c1abo KOopemupa CO CHMIITOMHTE M HCXOJOT, 3aToa mMTO He 3aBucu 3amo ox [IBP, Tyky u on

cocrojbara Ha mecHata komopa. Camo BpemnocTa Ha ITAII He Tpeba ma ce KOpHUCTH 32 TOHECYBambE

Ha oJtykaTa 3a TpetmaH. Ha TaGenma 6poj 10 ce mpukakaHW HEKOJKY HapaMmeTpd, CO MO3HaTa

MIPOTHOCTHYKA BPEIHOCT, KOW MOXKAT J1a C€ KOPUCTAT 3a cliefierhe Ha manueHtute. He e moTpebHO

CHUTE TTapaMeTpH Ja ce OApeAayBaaT IIPH CeKoja KOHTpoJa. 3a KOMITIETHA MPOIIeHKa Ha MPOrHO3aTa Ha

I[TAX Ttpeba ma ce KopucTaT MHOAATOLUTE OF KIMHUYKUAOT Mperyiea, OMOXEMHCKHTE MapKepH,

eXOKapAMOTpa)CKUOT Tperyieq W XeMOAMHAMCKHTE TecTupama. Bo Tabema Opoj 11 momery

MMalUeHTUTEe CcO M0o0pa W CO JIONIa TPOTHO3a C€ Haolraar WHTEPMETUEPHH MAIMEHTH Kaj KO

MPOTHO3aTa HE € coceMa jacHa M Kaj HUB Tpeba Ja ce 3eMaT BO IPEIBHIl €THOJIOTHjaTa, BO3pacTa U

MPUCYCTBOTO HA KOMOPOUANUTETH.

JdeduHupame Ha cTaTyCcOT HA MAUMEHTOT. Bp3 ocHOBA Ha KITMHUYKHUTE HAOIH, PE3YJITATUTE O HE-

VWHBAa3WBHHUTE W WHBAa3WBHUTE TECTHpara, COCTOj0aTa Ha MalMEeHTOT MOXKE Ja ce AeduHrupa Kako

cTaOWIIHA U 33/I0BOJIMTENIHA, CTA0OMIIHA U HE3aJOBOJIONTENIHA, HECTAOMIIHA M BJIOLIYBayKa.

- CrabunHa W 3a10BOJyBauka. Bo oBaa rpyma cnaraaT MalMEHTHTE KOW TH 3aJ0BOJIyBaaT
HajrOJIEMHOT e OJ] KpUTEPUYMHTE, HAOpOjaHH BO KOJIOHATa - 1oa0o0pa MporHo3a, HaOpoeHH BO
Tabena 6poj 10.

- CrabuiHa ¥ He3a/10BOJyBauka. Bo oBaa rpymna mpunaraaTt manMeHTH KOH, MAKO Ce CTaOWIIHHU,
HE JIOCTUTHAJIE CTAaTyC KOj € MMOCaKyBaH OJi CTpaHa Ha MAlMEeHTOT W JiekapoT. He ce mcnonHeTn
HEKOM 0J1 KpUTepruyMHuTe HaOpojaHu BO KOJIOHATa 3a rmonobpa mporuo3a Bo Tabena O0poj 10. Kaj
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OBHE TAIMEHTH € TOTpeOHA peeBallyaldja, pasrieayBamkbe Ha MOXXHOCTA 3a JIOJAaTeH MU HOB
TPETMaH U UCIIEAyBamke BO pehepeHTEH IIeHTap.

HecTabuina u BiomyBauka. [laiueHnTure o oBaa rpyna I'i HCIIOJIHYBaaT HajTOJIEMHUOT JIEN O]
KPUTEPUYMOUTE KOU Cc€ HaOpOjaHH BO KOJIOHATA - TOJIOIA MPOrHo3a, Bo Tabena 6poj 10. 3Haiu
3a KIMHUYKO BJIONIyBame CE 3roJIEMyBamke Ha  €IEMHUTe, 3rojieMyBame Ha morpebara 3a
IUypeTcKa Tepanuja, II0jaBa Ha aHTHHA WM BJIONIYBamke/3a4eCTyBakbe Ha IPETXOIHO
MOCTOeYKAaTa aHI'MHA IITO CE 3HAIM 3a BIIOIIyBame Ha (Qykuujara Ha JIK, MOYETOK HAa CHHKOIA
WIH 3rojieMyBarbe Ha (pEeKBeHIMjaTa Ha MPETXOJHO TMOjaBeHa CHHKOMA IITO € 3HaK 3a
HaMaJTyBamke Ha YIapHUOT BOJyMEH. MOXHa € U T0jaBa Ha CYIPaBEHTPUKYJIAPHU apUTMHUH KOU

MNpUAOHECYBAAT 3a KIIMHUYKOTO BJIOLTYBAaH:C.

Tepanucku uesu U cTpaTteruja 3a ciaeieme. Tepanucku enu kaj manueHture co [1AX ce onne kou
ce HaOpOeHH BO KOJOHATa ,, MOJ00pa MPOrHO3a,,
MalMeHTH €O cTa0WwiHa M 3aJ0BOJyBauka cocroj0a. Ilpucramor Tpeba na € HHAMBHIyalcH.
Crparterujara 3a cieneme Ha nanuenTure co [IAX e nanena Bo Tabena 6poj 11.

Tabena Opoj 11. Haumz Ha cneeme 1 MOHUTOpHpake Ha naruentute co [TAX

Bo Tabena Opoj 10 u Bo meduHMIMjaTa 3a

Ha nouetox | Cexou 3-6 | 3-4 mecenu of | Bo ciyuaj Ha
(pen MecenH (a) MOYETOK/ KJIMHAYKO
Tepamnujara) poMeHa Ha BIIOIITYBam-C
Tepamnyjarta
Knunnuku npernen
WHO-FC + + + +
EKT
6MTTI (6) + + + +
Kapnano-nynMoHaIHO TeCTHpame co
onroBapyBame (0) + + +
BNP/NT-pro BNP + + + +
Exoxapnuorpadmuja + + +
JCK - mecHo cpiieBa + () + () + ()
KaTeTepu3almja

(a) uHTEpBaNUTE CE MpHJArogyBaaT Ha MAIMEHTOT; (0) oOMYHO ce u3BexyBa | o1 OBaTa TecTa Ha
onToBapyBame (I1) ce mpernopadanu Bo Tad. 8; (1) Tpeba ma ce mpemnopadvaar.

He mocroun ommronpudareH KOHCEH3YC 3a Toa KOora M KOJKy decTo Tpeba ma ce m3Bexysa JICK.
Hexowu, HO He cUTe eKCIEPTCKU LIEHTpPH, MpenopauyBaat peaoBHo u3BeayBame Ha JICK, Ha npumep
eHall TOAMIIHO, a JPYrH Ha 3-6 Meceny IO 3al0YHYBameTO Ha HOBa Tepanuja. HajpeneBanTHM
XeMOJIMHAMCKH Bapujabiu ce cpueBHoT ynapeH BoiaymeH, JAIl u MemranaTa BeHCKa KHCIOPOAHA
carypauuja (Bapujabmu koum ja onpeayaar JK ¢yHnkumjata). Ilpemopakurte 3a eBaiyanuja Ha
TEXHMHATA U 3a CleJiehe Ha ce cymupanu Bo Tabena 6poj 12.

TaGena 6poj 12. Ilpenopaku 3a eBajyaija Ha TEKUHATA U CIESCHE

Kmaca

Hun

Ce npenopauyBa eBayTyalldja Ha T&KAHATA Ha

mynMoHaaHaTa xumnepTensuja (ITAX) kaj marueHTuTe Bp3

OCHOBA Ha KIIMHUYKUOT MNPErJie]l, TCCTOBUTE Ha
OIITOBapyBame, OMOXEMHUCKUTE MapPKEepH U

eXOKapAHOTPa(CKUTE U XEMOJMHAMCKH UCIICAyBamba (BUIU

Tabena 6poj 10)

Ce npenopauyBa peoBHO cieaeme (Buau Tabemna 6poj 11)
Ha ceKou 3-6 Mecery 1 Kaj cTabmimHu narueHTs co [TAX

[enHO HacoveHa Tepamnucka cTpaTeruja ce mpernopayvyBa Kaj

nanueHTute co ITAX
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Tepanmja. Bo nociaegHure roarHu MOCTUTHAT € 3HAYaeH HAIPEAOK BO TepalnujaTa Ha IyJIMOHAJIHATa

XHIIEPTEH3H]ja, IITO J0BEJE A0 PErucTpanyja Ha 8§ pa3IniyHU JIEKOBH KOM MMaatT pa3JIniHy HAYMHM Ha

aaMuHHCTpauuja. HoBuTe ekoBM OOBedyBaaT A0 3HAYUTETHO MOAOOpYyBambe Ha CUMITOMHTE Kaj

[AlMEHTUTE U IO YCIOpyBaaT TeKOT Ha OoJiecTa.

Enna Meraananmsa Bo Koja Owie BKIyYeHH 23 paHIOMU3HPAHH KOHTPONHMpaHu cryamm 3a [1AX,

YKakaja Ha HaMalyBamke Ha MopTanuTeToT 3a 43%, a Ha xocnuranmzauuure 3a 61% kaj

MareHTuTe Ko Omne Ha cneruduyHa Tepanyja 3a [IAX, Bo ogHOC Ha OoHME KoM Owie Ha Tuianedo.

OBue pe3ynTaTé ce TO0OMEHH CO MMPOCEYHO BpeMme Ha TpeTMmaH ox okoiry 14.3 menenmn. U mokpaj osa,

I[TAX e xpoHn4Ha 0ONECT Kaj Koja HE MOCTOM M3lieKyBame. Tepanujara Ha [IAX He ce cBemyBa Ha

€IHOCTaBHO MPENUIIYBamkbe Ha JIEKOBH, TyKYy NMPETCTaByBa KOMIUIEKCHO JIEKYBAaHE€ U CTpaTeruja BO

MPUCTAINOT KOH MAIMEHTOT OJ1 CTpaHa Ha eAyIIHPaH, HICKYCEeH U OJIFOBOPEH JIeKap.

e  Onwru mepku. [Tanmentute co ITAX TpeOa na ce 3amo3Haat co criecupuyueH CTUII Ha KUBOT KOj
Tpeba na To BoAaT, IUTO BKIy4YyBa M OJApENEH CTENEeH Ha couujaiaHa u3onanuja. Ilanmentute
Tpeba na 6unar (U3MYKM aKTUBHU BO PaMKMTE HAa HUBHATa MOXKHOCT Aa OuIaTt 0e3 CHMIITOMHU.
Jlecen HemocTaTok Ha 3/MB € JIO3BOJHMB BO TEKOT Ha (U3MUKaTa akTUBHOCT, HO Tpeba na ce
n30erHyBa QuU3NYKa aKTHBHOCT KOja TIPEIN3BUKYBA TEXKOK HEJIOCTATOK HA 3]IMB, BPTOTJIABUIA HIIH
rpagHa Oonka. Mefyroa, mopaau 3agpXyBambe Ha (QU3MUYKaTa KOHAMLMja U OJpPXKYBame Ha
MyCKyJIHaTa Maca MOTpeOHO € jAa OuaaT BKIY4YeHHM BO CIELHjajHH NporpamMu 3a (u3ndka
AKTHUBHOCT CIIOpE]] HUBHUTE MOXKHOCTH.

e bBpemenocra kaj mauuentkute co IIAX e acommpana co 30-50% cMpTHOCT, mOpamy IITO
OpemeHocTa e kKoHTpanHauuupana. Ilamumentkute co IIAX kou ce Beke Opemenu Tpeba na dugar
nHGOPMHUPAHU 32 BHUCOKHMOT PHU3HK OJ OpEeMEHOCTa, M Ja CE Pa3roBapa 3a NPEKHHYBamE Ha
OpeMeHocTa. AKO OpeMEHOCTa C€ 3adyBa, NOTpeOHa ¢ Tepamuja, IUIAHUPAHO EJICKTHBHO
MopoJyBamke U copaboTka momMery THHEKOIOToT U Kapuonorot. Ce npenopauyBaar OapuepHUTe
KoHTpauenTiuBHu Meronu. Ce mpenopadyBaar npenapard KOu ce camo Ha 0a3a Ha IpOrecTepo ,
KaKO MeJPOIUITPOTECTEPOH U ETOHOTECTPE 3a Jia ce N30erHaT NOTCHIIUjaTHUTE HeCaKaHH e(eKTH
on ecrporenute. EHporenun penenrop antaronuct (EPA) mpenaparor OoceHTaH Moxe Ja ja
Hamali eQuKacHOCTa Ha OpajHMUTe KOoHTpauentuBu. He e jacHo mamu Tpeba nma ce mpemnopada
XOPMOHAJIHA Tepallfja Kaj MOCTMEHONAY3aJIHU KEHU CO MEHOIAY3aJlH CUMIITOMH KOH TELIKO Ce
KOHTPOOJIUpAAT.

o Kaj manmenture co [IAX 3a BpeMe Ha maTyBame €O aBHOH, IToceOHO Kaj oHue of kiaca Il u
kiaca IV W kaj oHHMEe CO apTepuCKH KucCiopojaeH nmputucok < 60mmHg (< 8kPa), tpeba ma ce
Ipernopaya KOPUCTEHE Ha KUCIOPO (2J1/MUH) 3a BpeMe Ha NaTyBambEeTo.

UYecrto nartu nanueHtute co [IAX pa3BuBaaT aHKCHO3HOCT M JICTIPECH]ja, TIOPAIH IIITO MHOTY €
OWTHA TICHXOJOIIKAaTa MOAJPINKA W TMOJJIPIIKATa OJf CEMEjCTBOTO M o okonuHarta. Ilo
motpeba, Ja ce KOHCYNTHpa IMCUXoJior win ncuxujatap. [lorpebHO € mammeHTOoT na Oume
WHGOPMHPAaH CO TOYHH W aKTyeJIHU MojaToud 3a Oonecta. [locta momaraar Tpynurte 3a
noapika Ha 6omHuTe co [TAX.

e [lanmenTure co [IAX mmaar BHCOK pU3HK 32 Pa3BOj HA MHEYMOHH]ja (KOja € IPUYMHA 32 CMPT
BO 7% oJ ciay4auTe), mopaau WTO Tpeba Aa ce BHUMaBa HA paHaTa JUjarHo3a U TPeTMaH Ha
oBa 3abomyBame. Ce mperopadyBa BaKIMHALMja NPOTUB MH(JIYEeHUA M ITHEYMOKOKHA
NHeyMOHMja.

e EiexkTuBHUTEe XMPYPIUKM MHTEPBEHLMH CE CO 3rojJeMEH pU3MK Kaj manueHtute co [1AX.
BepojarHo emmmypamHaTa aHecTe3Wja ce IIOJHECYBa IMOJOOPO BO OJHOC Ha OIMITaTa
aHecre3mja. [lammenTuTe KOM ce Ha oOpajHa Tepamndja TMOHEKoram wnMa motpeba ma ce
npedpaaT Ha W.B. Wi HeOyIU3MpaHa Teparnuja, ¢ € 0 MOMEHTOT KOra Ke MOYarT Jia ToJTaar
U J1a TW arcopOupaaT OpaHUTE JEKOBH.
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Tabema 6poj 13. [Ipemopaku 3a mpuMeHa Ha OIMMITH MEPKH

Kitaca Hug

Ce npenopauyBa n30erHyBame Ha OpeMeHOCT Kaj manueHTku co [TAX

I C
Ce mpenopadyBa BaKIMHAIMja MPOTOB HMHGIIyeHIA M ITHEYMOKOKHA
MHEYMOHHM]a Kaj manueHTH co [TAX I C
[MarmenTure co ITAX kon HeMaaT ¢u3MUKa KOHAUIHMja MOTPEOHO € 1a ce
npociieaT Ha pU3NKalHa pexaOuinTanyja moj cynepBusuja lla B
[ToTpeOHa e ICUXOoJI0ITKa MOAPINKa 3a arueHTuTe co ITAX

lla C
3a BpeMe Ha MaTyBamke CO aBUOH, Kaj manueHture co [TAX, noceOHo Kaj
oame on kmaca Il m xmaca IV u kaj oHME CO apTEPUCKH KHUCIOPOICH
mputucok < 60mMmXr (< 8klla), moTpeOHa € aaMUHHUCTpalKja Ha la C
KHCJIOPOJ
Tpeba na ce npuMeHM emnuAypajHaTa aHECTe3Wja, HaMECTO OIINITa
aHecTe3mja, IPU eIeKTHBHA XUPYPTHja. Ila C
ExnecuBHa (u3uyka akTUBHOCT KoOja IUTO BOAM O BO3HEMHUPYBAuKU
CHUMIITOMH HE Cce MpernopayyBa Kaj manuentu co [TAX I C

CynopTuBHa Tepanuja.

Opaana antukoaryjantHa tepanuja (OAT). Kaj manmentu co MITAX HajeH € BUCOK CTETICH
Ha BaCKyJapHHU TPOMOOTHYHHM JIe3uH, MocTMOpTeM. VcTo Taka, mMa moJaToIy 3a aOHOPMaTHOCTH
BO Koaryiauujata u ¢pubpuHonusara. YecTo ce MpUCYTHU W APYTH HE3aBHCHU PU3UK (aKTOpH 32
TpoMOOeMOOoIHM3aM, Kako cpIrieBa clabocT, HaMaieHa nojBrkHocT. [lopamu ceto oBa, mariena
paloHaHa yrnotpebaTa Ha opajiHa aHTHKoaryjiaHTHa Tepanuja kaj [IAX. [lokasute 3a ynorpeda
Ha OpaJIHa aHTHKOAryJaHTHA Tepalija € orpanndeHa Ha manueHTn co MITAX, xepenurapna [TAX
n ITAX kako mocieauua Ha aHopeyureHc. OBHE MOJATOLM C€ PETPOCIEKTUBHHU M, TJIABHO,
0a3upaHy Ha UCKYCTBa Ha MOeIWHEYHH eHTpH. Tpeba na ce nporeHu 6eHeduroT of yrorpedara
Ha OAT BO OAHOC Ha PHU3HMKOT O[] KpBaBEHE, OCOOCHO Kaj MALMEHTH CO MOPTOIYJIOHAJIHA
XHIepTeH3uja, co ezodareaqnu Bapukosutetu. Bo ognoc na MHP, kaj maumentute co UIMAX,
HAjTOJIEMHOT el Ha ueHTpuTe oa CeBepHa AMepuka mpernopadyBaaT BpeAHocT 1.5-2.5, a
nentpure o Espoma BpemHoct 2.0 mo 3.0. [NammeHTHTe KOM Cce Ha Tepamuja CcO H.B.
MpoCTarfjaHIMHY Ce HAa aHTHUKOATyJIaHTHA Teparuja mopaan KaTeTepor.

Kora nocrojaT 3Hany Ha 1eCHO cplieBa c1a00CT, MOKauyBamke Ha HEHTPATHHOT BEHCKU IPUTHCOK,
XerarajHa KOHTeCTHja, acluT U TepudepHH eaeMu, KIMHUYKUTE HCKYCTBA IMOKaXKyBaaT JeKa
MAIMEHTUTE UMaaT KIMHUUKK OeHe(UT 011 yrnoTpedara Ha qUYpPeTCcKaTa Tepanuja, BO OJHOC Ha
nmonoOpyBame Ha cuMITOMHUTE. I300pOT Ha NUYpPETHKOT € OCTaBeH Ha JliekapoT. Mcro Taxa,
Tpeba aa ce pasriiesia MOXKHOCTA 3a yrnoTpe0a Ha ajlloCTepOH aHTarOHHCTH.

Hako agMuHKMCTpanyjaTa Ha KHCJI0poa ja Hamanysa [IBP, Hema mojaTonu on paHIOMH3UpPaHU
CTY/IMW KOW YKa)KyBaar JieKa JIOJITOTpajHaTa Teparnuja co KHCIOopol € KopucHa. Hajronemuot nen
on narmenTute co [TAX (co uckinydok Ha onme co XCbhb u mMyaIMOHAIHO CHCTEMCKH ITaHTOBH)
MMaaT MUHOPEH CTElleH Ha apTephcKa XHWIIOKCeMHja (OCBEH ako HemaaT OTBOpeH (opaMeH
oBaje). Ymnorpebara Ha KHCIIOPOJHA Tepaluja BO TEK Ha HOKTa HE TO MEHYBa MPUPOJIHUOT TEK Ha
Oosecta kaj HampenHata ¢opma Ha EuceHmenreporB cunapoMm. KoHTHHyHMpaHa Tepardja co
KHCIIOPO]T € MHANIIMPaHa KOTa apTepUCKUOT KUCIOPOJCH MPUTHCOK € KoHCTaHTHO mox 8 klla (60
MMXT), HajManKy 15 gaca gHeBHO. AMOynaTopHa yrmoTpeda Ha KUCIOPOI MOXKE J1a ce Tperopaya
KOTa UMa JI0Ka3 3a moxo0pyBame Ha CHMIITOMUTE W KOpPETrHOWIIHA JiecaTypaliyja Mpy Harop.
JAMrokcHHOT MOXe Ja ce ynorpeOyBa Kaj MAlMeHTHUTE CO aTpPHjallHd TaXHApPUTMUU 3a Jla Ce
YCHOPH KOMOPHHOT OJITOBOP.
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Tabema 6poj 14. [Ipenopaku 3a cynopTUBHA Teparnwuja

Kitaca Hun
Hduypetcka Tepanuja e nHIUIMpana kaj nmanuentd co [IAX co 3Hamm 3a gecHo
cpueBa caaboCT M 3aApIIKa Ha TEYHOCT I C
JonroTpajHa, KOHTHHYHpaHa Teparija co KUCIOPO € HHIUINPaHa U KOPUCTH
KOTa apTEPUCKUOT KUCIOPOIEH MIPUTHCOK € KoHcTauTHO oy 8 KPa (60 mmHQ) I C
OpanHa aHTHKOAryjJaHTHa Tepanuja Tpeda a ce NPUMEHHU Kaj TMalUeHTH CO
NIAX, xepeautapHa ITAX u ITAX kako nmocieanna Ha aHOPEUUTEHC lla C
OpanHa aHTHUKOATyJIaHTHA Tepamuja Tpeba /1a ce MPUMEHH Kaj MAalueHTH CO
AITAX 1s) C
JurokcuHoT Moxe Aa ce ynoTpebysa kaj nauueHtute co [IAX xou pa3BuBaar
aTpHjaTHA TAXHAPUTMHH 3 JIa C€ YCIIOPH KOMOPHUOT OJATOBOP Ib C

Crnennduyna Tepanuja co JeKOBH

Kanuuym kanaa oOmaoxatopun (KKB). Xuneptpodujata Ha Ma3HaTa MycKynartypa,
XHIIepIUIa3ujaTa U Ba30OKOHCTPHKLMjaTa NpuaoHecyBaaT Bo matorenezata Ha UITIAX u orramy
OIIpaBJIaHOCTa 3a yHoTpebaTa Ha KJIacMYHHUTE Bazoamwnataropu. Camo Mall Jies o HallueHTUTe co
NITAX mmaaT O3UTHUBEH OATOBOP HA aKyTHHUOT Ba30WIATATOPEH TeCT Mpu u3BeayBame Ha JICK
n pobpo pearupar Ha KKb. KKb kou, rmaBHO, cé KOPHUCTEHH BO JOCETAIIHUTE CTYyIUH CE
HU(eaunuH, IUITHA3eM U aMJIOOUNUH. [lunTnaseM ce KOPUCTH Kaj MalMeHTH CO TaXHKapauja, a
aMJIOAWIHH U HU(ETUIHH 1Tpu OaBEeH CPIIEB PUTAM.

JIHEeBHUTE 7031 Ha KaJIMyM aHTarOHUCTUTE KO Ce MOKaXase Kako eUKACHH Kaj MallUeHTUTE CO

UITAX ce penatuBHO BucokH 120 - 240 mr 3a Hudenunun, 240 - 720 mr 3a aunruazem u Hax 20

mr 3a amyomunuH. Ce COBETyBa Ja C€ 3aloyHe CO MOHWUCKW J03M, Ha mp. 30 mr cmopo

ocio0oryBaYKy HU(DETUITUH J1Ba MMaTH THEBHO, 60 MT Ha JWITHA3EM TPH MMATH JTHEBHO WU 2.5 MT

Ha aMJIOJIMIMH eJHAIl [HEBHO, CO IIOCTENEHO 3rOJIEMYBamke€ Ha JO3UTE O MAaKCHMAJIHO

tonepanTHuTe no3u. Ce TmperopadyBa Ja ce 3alo4He CO HHCKa JI03a M CO TOCTEIEHO

3rojieMyBame JI0 MaKCUMaJHaTa J103a Koja ce Tojepupa. OrpaHndyBadyku (GakTOpH 3a JIO3UPambe
ce OOMYHO eleMH Ha JOJHHUTE eKCTPEMHTETH M CHCTeMcKa xuroreH3uja. Ilanmenture xoum ce

MO3UTUBHH PECIIOHCPH HA TECTOT 3a aKyTHA Ba3oJuiIaTalija i KOU ce IOCTAaBeHU Ha Teparuja co

KKb Tpeba ma Oupar cieleHH BO OJHOC Ha euKacHOCTa M CHT'YPHOCTa Ha Tepamujara mo 3-4

Mmeceuy, BkinyudyBajku JICK. Kaj manueHnTuTe Kaj KoM HeMa COOJBETEH OArOBOp, JehUHHPaH

kako npunagaoct B0 WHO-FC | u Il u 3HagajHo XeMoauMHAMCKO MOA00pyBame, ce OU KOH

yrnoTpeba v Ha OJ]aTHU JIEKOBU. [lallneHTHTE Kaj KOM HE € M3BElIeH TECTOT 32 Ba30PEaKTUBHOCT,

WIM Kaj KOM TECTOT € HeratuBeH, He Tpeba nga ce craBaaT Ha Tepamnuja co KKbBb mopamu

NOTEHIIMjaJIHUTEe Hecakanu edexTu (xunorensuja, curkona u JIC cnabocr).

IMpoctanouan.IIpocTanvKiIMHOT ce MPOU3BEAYBa MPEJOMUHAHTHO O] CTpaHa HA €HJIOTEIIHUTE

KJIETKH W TIPEeIM3BUKYBa CHIIHA Bazoamiaranuja. Mcro Taka e HajMOKEH €HJO0TEeH MHXHOUTOp Ha

TpOMOOIIMTHATA arperanyja U ¥Ma IUTONPOTEKTUBHA M aHTUIposiodepaTnBHa akTHBHOCT. Kaj

nanueHTure co [IAX nokaxaHo € eka NOCTOM HapylleHa peryjianuja Ha MeTaOMIIHUTE MaTHILTA

Ha MPOCTaUMKIMHOT. CHHTETU3UPAaHU C€ CTAOWIHM aHANO03U HAa NMPOCTALUUKIMHOT CO CIMYHH

dapmakouHaMcKu epeKTH, a pa3auyHu (apMaKOKHHETCKH KapaKTEPUCTHKH.

0 Epoprostenol (cMHTeTCKHM HPOCTAIMKJIMH) € JOCTaneH Kako CTaOHICH, CyB, 3aMp3HAT
mpernapaTt Koj Tpebda HPeTXOQHO Ja ce PacTBOPHU BO ajkajeH Imydep M ce KOPUCTU Kako
KOHTHHYUpaHa MHTpaBeHCKa MH(Y3Hja, TPEKy KaTeTep, CO MOMOII Ha WH(Y3HOHA ITyMIIa.
Nma xpatok nomyxuBot (3-5 MUHyTH) U € cTa0uieH Ha coOHa TeMmepaTypa camo 8 gaca. Ce
MOKaXaJI0 JeKa JIeKOT TW [oJo0pyBa CHMIITOMHUTE, KamamuTeToT 3a Hamop ¢
xemoauHamukara kaj UITAX u [TAX, acorupana co ckiepojepma. TpeTMaHOT co 3anoyHyBa
co 703a oA 2 - 4 HI/KI/MHH, CO 3rojieMyBame O MaKCHMallHaTa J03a Koja ce ToJepHupa
ropaau HecakaHute eexTn (OpaHOBM Ha TOIUIMHA, TITaBOOOJKA, AMjapeja, OONKH BO HO3ETE).
OnTtumanHaTta no3a Bapupa nomery 20 u 40 ur/kr/muH. Cepuo3HHM HecakaHd e(eKTH ce
MaJ(yHKIMja HA TIyMIaTa, JOKaJHa MH(EKIMja, ONCTPYKIMja HA KAaTeTepoT U cerca. Tpeda
Ja ce n30erHyBa Harjio NpeKMHyBame Ha Tepanujata, OHWIEjKHM MOXKe Ja JIOBelde 10 Harjo
BJIOLIYBambe, IypH U A0 CMPT.
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0 lloprost e ananor Ha MPOCTALMKIMHOT KOj € JOCTAleH 32 MHTPABEHCKa, OpallHA M aepocoil
aAMUHHUCTpauuja. VMHxananpoHata Tepamnuja cO WIONPOCT € aTPaKTHBEH KOHLENT IMOpaau
TeopeTcKaTa MPEeJHOCT Ja JelyBa caMO Ha MyJMOHalHaTa nupkynanuja. Bo AUP crynujara
ce IMOKaXaJo JeKa WIONPOCTOT, KaKO HMHXAJATOPEH areHc, ro 3rojieMyBa KamaluToT 3a
tonepannuja Ha Hamop, [IBP, xaj mamuentu co ITAX um XTEIIX. KoHTunyupaHara u.B.
Tepamnuja co WIOMPOCT BEPOjaTHO € ehrKkacHa Kako enonpocTeHosnoT. Edexture Ha opamHuoT
WJIOTIPOCT HE CE YTBPJICHH.

O Treprostinil e TpunukIMueH GSH3UANMH, aHAJIOT HA CMOMPOCTEHOJ. MoKe J1a ce arIuipa
MHTPABEHCKH W CYNKyTaHO. TpeTMaHoT 3amouyHyBa co Jo03a oa 1 - 2 HI/KI/MUH, 10
MaKCHUMaJHa 1032 KOja € ToJIepHpaHa Hopagu HecakaHuTe edexTd (0oika Ha MECTOTO Ha
aruMKanyja, [pBEHWIO0, TnaBoOonka). OnrumanHara mo3a ce nBwku nomery 20 u 80
ng/kg/min. TpenpocTHHUI € 071 CKOpo 0100peH 3a yrnorpeda Bo CAJ] 3a matmentn co [TAX.

O Beraprost e npBruOT CTabWIeH W OpPaIHO AKTUBEH aHAJIOr Ha MPOCTAUMKIMHOT. CTyauute
MoKakalie Jieka JIoBeIyBa JI0 MoJ00pyBamke Ha KanauTeToT 3a (U3NUKa aKTHBHOCT KOja Tpae
caMo oKoJry 3-6 Mecely.

e Ennorenun peuentop antaronuctu (EPA). [lokaxana e axkTuBanjara Ha CHUCTEMOT Ha
CHIOTEIMH M BO IUla3MaTta M Bo Oenure ApoOoBu Ha mamueHTd co [IAX. Ce cmera nexa
CHIOTEIMHCKUOT CUCTEM Urpa 3HadajHa yjora Bo nmatorenesarta Ha [IAX.

0 Bosentan e opajeH mpemnapar Koj € JBOCH aHTAarOHHUCT Ha €HAOTEIMH-A M EHAOTEIHUH-B
peLenTopoT M € IpBa MOJEKyJa OJf OBaa Kjaca Koja € cuHTeTusupaHa. EdukacHocra Ha
O6ocenTan e TectupaHa BO 5 pasmmunu cryauu (Pilot, BREATHE-1, BREATHE-2,
BREATHE-5 u EARLY) u mokakaHo e Jeka JOBeAyBa 10 TOA00pyBame Ha
(DYHKIIMOHAJTHUOT KalaluTeT, XeMOAnHaMuKaTa, Jloriep mapameTpure kaj namueHta co [1X
BO NEPUOMTE HA BIOLIyBame. TpeTMaHOT cO OOCEHTaH 3aloyuHyBa co j03a ox 62.5 mr aBa
naTu JHEBHO M CE€ TUTpUpa 10 103a oA 125 mr, naBa maté AHeBHO, Mo 4 Henmenu. Kaj
neanjaTpUCcKK MAIMEeHTH J03aTa ce ajalTHpa Ha TelecHara TexuHa. Hecakanu edextu ce
HOoKauyBame Ha XematamHute eH3uMu (okomy 10%), pemyknuja Ha XEeMOTJIOOMHOT H
HapyllyBame Ha CIiepMaTOreHe3ara.

0 Sitaxentan e celeKTUBEH OpajieH aHTArOHHCT Ha eHAOTeNuH-A peuenropure. EdukacHocta
Ha JIEKOT e aHanm3upana Bo n8e cryanu (STRIDE 1 u 2) kaj numa co 1l u 11l xmaca cnopen
WHO. CrynuuTe mokaxkaa momoOpyBame Ha TOJNEpaHIMjaTa HA HAIMOp W MOA0OpyBame Ha
XEMOJIMHAMCKHTE TapaMeTpH.

O Ambrisentan e HecyndoHaMHICKM aHTarOHHCT HAa  CHJIOTCIMH-A  PEIenTopoT.
AMOpHCEHTaHOT € eBalyMpaH BO €/1HAa NMWJIOT CTyAHMja M BO IBE JAPYTH IOTOJEMH CTYIUH
(ARIES 1 u 2). ITokaxane eprKacHOCT BO NOA00PYBakETO Ha CUMIITOMHTE, KAllaIUTETOT 32
¢u3nuKa aKTUBHOCT W XEMOIMHAMCKHUTE NapameTpu kaj mauuentute co MITAX, kaj
MarueHTuTe co OOJIECTH Ha BP3HOTO TKWBO M Kaj mamuweHtute co XMB wuHpexmmja.
AmOpucenTaHoT ¢ oo0peH 3a TperMad Ha Il u 11l kiaca cnopenq WHO. Jlosupamero € 5 mr
JHEBHO CO MOKHOCT 3a 3rojieMyBame 10 10 Mr, eqHam JHeBHO, ako A00po ce Tonepupa.

o ®ochoauecrepeasza Tun 5 unxudburopu. Muxubunuja Ha ersumor CGMP-degrading enzyme
phosphodiesterase tTun 5 noBemysa no Basommnatanuja npeky NO/CGMP mexannsmort. Bo
OenuTe npoOOBHM WMa 3Ha4ajHa KonmmyuHA Ha dochoamecrepasa tun 5. Maxuburopure Ha
¢dochonuecrepaza Thun 1 wumaat antunpoiudepatuBeH edekr. CuTe TpH THIIOBH Ha
¢dochoauecrepaza TUI 5 UHXHUOUTOPH KOMINTO CE€ OJAOOPCHU 32 TPETMAaH Ha CPEKTHIIHATA
muchynkimja Sildenafil, tadalafil, verdanafil npenussukyBaaT mynMoHanHa Ba3oguIandja co
MakcuMyM Ha edekoT mo 60 MmunyTH, 75-90 MuHYTH, 40-45MUHYTH, COOIBETHO.

o Sildenafil e opasen, MokeH u cenekTHBeH UHXHOUTOP Ha ocdoanecTepasara THII S.
Bo moBeke cTymum € pemopTHpaHO 3a MO3UTHUBHUOT €deKT Ha CHIICHA(WMIOT Kaj
nanueHtute co UIMAX, TTAX acomupana co 6ojlecTuTe Ha Bp3HOTO TKHMBO, [1X Kaj
BPOACHUTE CpLEBH OOECTH M Kaj XpOHMYHATa TPOMOOeMOOJNHMCKa MyJIMOHAIHA
xureprensuja. Bo SUPER-1 crynujara e pannoMusupaHa, KOHTPOJIMPaHa CTyIdja, co
278 marmentu co ITAX Ttperupanu co mo3u ox 20, 40 wiu 80 Mr cunnenadwn, Tpu
natu paHeBHo. CrTynujata MOTBPAM [€Ka CHIACHA(DWIOT MO3UTUBHO BIMjac Ha
KaIllUTETOT 3a (PU3NYKATa aKTUBHOCT, CHMIITOMUTE ¥ XeMOJUHAMUKATa. AHAIN3aTa,
HampaBeHa 1o 3aBpiietokor Ha SUPER-1 cryamjata, Bo koja Omie BKIydeHH 84
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manueHTr co ITAX acommpana co OojiecTd Ha BpP3HOTO TKHBO, TI0 12 Hemenw
MOKayKaJsla 3rojieMyBame Ha TOJEpaHlUjaTa KOH HAlop, XeMOAWHAMCKHUTE MapaMeTpu
n QyHKIMOHANHATA KJlaca, Kaj MallMeHTUTe KOW IpuMalie Tepanuja co cuiaeHadul
BO OJIHOC Ha OHME KO IpuMate miamne6o. OnobpeHa g03a ¢ 20 Mr, TpH MaTy AHEBHO.
Ho, onpxyBame Ha €peKToT, IOBEKe OJ elHa TOJMHA, HNMajo caMO Kaj MalueHTUTE
KoM npumajie 1o3a ox 80 Mr, Tpu maTv JHEBHO. Bo KiIMHMYKaTa mpakca A0CcTa 4ecTo
e moTpeOHO 3rojeMyBame Ha fo3ara Hajg 20mr, Tpu maté AHEeBHO (TiaBHO 40-80Mr
Tpu maTti jJHeBHO).Hecakanute eQekTn Ha cuiIAeHAQUIOT ce Ollard 10 YMEPEeHH H,
IJIAaBHO, C€ TIOBP3aHU CO BazoAuiaTanujara (rJ1aBo0ojKa, TOIUIMHA, EHCTaKCH).

o Tadalafil e cemextuBen ¢ocdoauecrep3a HHXUOUTOP KOj BO MOMEHTOB €
peructpupaH camMo 3a epektwiHa guchyHkiuja. PHIRST  crymujata e
paHIOMU3MpaHa KOHTPOJHMpaHa CTyauja BO Koja Owmie BkiydyeHH 406 mamueHTH co
ITAX xou Owse Ha Tepanuja co Taganaduna Bo go3u ox 5, 10, 20 unu 40 mr eanam
naepHo. CTyaujara MmoKakana MOBOJHO BIMjaHHE Ha JIEKOT Bp3 TOJNEpaHIMjaTa Ha
HaTop, CAMIITOMUTE U XEMOJIMHAMHUKATA.

Kom0nnupana tepanuja. TepMuHOT KOMOMHHMpaHa Tepanuja O3HauYyBa MCTOBPEMEHa yrmoTpeda Ha
moBeke on enHa I[IAX cmemuduyna kinaca Ha 7nexkoBu kako EPA, docdommecrepaza tum 5
WHXUOHUTOPH, IPOCTAHOMUIN MM HOBH cyncraHinu. KomOuHHpaHa Tepanuja co IpUMEHa Ha HEKOJIKY
nekoBu 3a [TAX e mpakca BO HEKOJKY HEHTpH. HekonKy cepuy CO TMAalMeHTH MOKaKalle JeKa
KOMOMHAIIMjaTa Ha HEKOJIKY JICKOBH 3a TpeTMaH Ha [1X Moxe na Ouje eukacHa u CUTypHa.
Penatupno manara BREATH-2 cryauja mokaxaia nogo0pu XeMoJuHAMCKH €EKTH OJ1 3all0YHYBabE
Ha KOMOMHHMpaHa Teparuja enonpocTeHoI-00CeHTaH, BO OTHOC Ha MOHOTEpAIlijaTa co emoNpOCTEHOI.
STEP 1 cryamjata mokaxana He3HauuTeNHO 3roilemyBambe Ha OMTII mpm ymorpebara Ha
KOMOWHHMpaHa Tepanuja co MHXaJaTOpeH WIONPOCT W OOCEHTaH, BO OJHOC Ha MOHOTepanujata.Bo
TRIUMPH, panpoMusupana, KOHTpOJHpaHa CTyAHja, c€ aHATU3Upan eeKTOT Ha WHXAIHPAHUOT
TPETPOCTUHWII Kaj TMAIlMeHTH KOW Beke Omiie Ha Tepamuja co OOCeHTaH WM CHIIeHa]I.
3akaydoruTe ce BO MpWIOr Ha KoMOmHHMpaHata Tepanuja. Bo PACES cryamjara, panmomusupana,
KOHTPOJIMpaHa CTy/Hja, ce aHaJIu3upaie epeKTUTE Ha JI0JIaBambeTo Ha CHIIZICHAQUI Ha TeparnujaTa co
enorpocteHmNT kaj 267 marmentu co [IAX. Ilo 12 Hexgenn wMmano 3HAYUTETHO MOMOOpYBame Kaj
nanuenture. OcraHyBaaT MHOTY HEOJTrOBOPEHHM IIpaliara BO OJHOC Ha KOMOMHMpaHaTa Teparuja,
KOU C€ Hajao0puTe KOMOMHAIMM, KOra Jia € KOMOWHHMpa M 1O KOj PEJOCie] Jla Ce BKIIydyBaaT
nexkoBute. KomMOMHMpaHaTa Tepamnuja BO OCHOBa CE IpernopayyBa Kora MOHOTepanujaTa He JiaBa
COOJIBETHH PE3yJITaTH.

Tperman Ha apuTMuuTe. ApUTMUHUTE CE 3Ha4aeH mpobyieM kaj manuenTtute co [IAX. CropoTuBHO
Ha TAIMEHTUTE CO JIEBO BEHTPHKYJAapHA cpueBa Oonect kaj mamuentute co [IAX, mojaBara Ha
MaJINTHU BEHTPHUKYJIApHW apUTMHH, KaKO BEHTPUKYJIApHA TaXWKapAWja, BEHTPHUKYJapeH Quatep U
BEHTpUKyJapHa ¢ubpunanyja ce petku. OOpXKyBambeTo Ha CTaOWIIEH CHHYC PUTaM JOBEAyBa IO
mo100po MPEKUBYBakE Kaj OBHE MAIlMEHTH. 3a OJp)KyBame Ha CTa0WIEH CHHYC pUTaM, Tpeba Ja ce
pariesa MOXKHOCTa 3a mpodmiiakca cO JIEKOBH KOW HEMaaT HETaTHMBEH WHOTPOIEH e(eKT, Kako
aMHO/IapOH, HaKO HEMa CUTYPHH ITO/IaTOLH 38 HUBHATA €(UKACHOCT.

Bason atpujanna cenrocromuja (Balloon atrial septostomy -BAC). [Tauuenture co Eisenmenger
-oB cuHgpoMm 1 HITAX co oTBOpeH (hopamMeH oBajie MMaaT MOJOOpPO MPEKUBYBAmE, BO OJHOC Ha
onne 6e3. Co3gaBameTo Ha WHTEpaATpHjalicH JACCHO JICB IIAHT MOXKE J1a JOBEJIE 0 IEKOMIIpECHja Ha
JECHO CpLEBUTE KaBUTETH, Ja ro 3roieMu JIB mpemoan u CpUEeBHOT yAapeH BOJIYMEH, IITO TO
mogo0pyBa CHCTEMCKOTO CHaOIyBame CO KHCIOpOX (M IMOKpaj apTepHcKaTra Jecarypandja) U 1a ja
HaMaJlM CHUMIIATHYKaTa XHUIeppeakTuBHOCT. [loTpeOHa e mpeTxojHa BHHUMATellHA MPOIEHKA Ha
pusukot of untepBeHurjata. BAC tpeba na ce n3bernyBa kaj TepMuHaIHO 00yHYU nanuenT co JAIT
> 20mMMmXr u kuciopoaHa catypanuja Bo mup <80%. Ilanmmenture Tpeba na Ouaatr Ha onTHUMalHA
MeJIMKaMEHTO3Ha Teparuja, Koja MoXe Jia BKIyYH W U.B. HHOTpoIi. benedur o oBaa Tepanuja umaar
naruenture co WHO-FC 1V, co necHocpueBa ciaboct koja € pedpakTepHa Ha Tepamnuja UiIH CO
TEIIKU CHHKOIAIHA CUMNTOMHU. MOe Ja ce HamnpaBu Kaj MaIlMeHTH KOW YeKaaT TPaHCIUIAHTAIlHja,
WIM KOra HeMa MOXXHOCT 3a MeaukaMmeHTo3Ha Ttepamnuja. Edexror Ha BAC Ha n0/rorpajHOTO
npeXuByBame He ¢ yTBpiaeH. BAC e namujaTuBHA U PEMOCTyBadka MeToja. Tpeba ja ce u3BeayBa
BO LIEHTAp KOj MMa UCKYCTBO CO OBaa METOAA.
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Tpancmiantanmja. Hanpemokor Ha Tepanmjara, cnerududda 3a [TAX, ro pemymupa OpojoT Ha
MAIUCHTH KOU Ce KaHAWJIATH 3a TpaHCIUIaHTalvja. Taa € MeToa Ha n300p 3a MAIMEHTH Kaj KOU HeMa
oXIroBOp Ha npyrara tepanuja. Ilpornosarta Ha [IAX Bapupa Bo 3aBHUCHOCT 0f1 eTnosorujata u [1AX
acorpana co 60JecTH Ha BP3HOTO TKHMBO WMa ToJjoma mporuo3a Bo ogaoc Ha UITAX, moxeka ITAX
KOja e acolpaHa co XpOHWYHU OOJIeCTH Ha JIEBOTO cpIie MMa moaodpa nmporHosa. Hajiomia nporHosa
“MaaT TalUeHTHTE CcOo OenoApoOHA BEHO-OKIY3WBHAa OoiecT ©  OenonpoOHa KamuiapHa
XEMaHTHOMAaTO3a TIOpaji HeMamke Ha COOJIBETHA Tepalvja W THE MalUeHTH Tpeba Ja ce ToCTaBaT Ha
JUCTA 32 TPAHCIUIAHTAIUja CO CaMOTO ITOCTaByBahE Ha JHMjarHO3aTa.

Wuaukamnuja 3a TpaHciiaHTanyja Tpeda Ja ce MOCTaBU Kaj MAIMeHTH CO Jolla MPOTHO3a U MOKPaj
MakcHUMaJHaTa MEAMKAaMEHTO3Ha  Tepanuja. |paHCIUIaHTanuja  cpue-Oenmu  JpoOoBU U
TpaHCIUIAaHTallMja Ha J1Be OeNOJPOOHM Kpuiia ce METOAM KOM Ce M3BelyBaaT Kaj mamueHTH co [TAX.
JlBeTe MeTOAM UMaaT NPUOIMKHO UCTO NMpekuBYBame. CeKoj [IeHTap nMa pa3BUEHO CBOja CTpaTeryja
3a THIOT Ha TPaHCIUIAHTaIMja Koja ce m3BemyBa. llopagu HEmOCTaTOKOT Ha OpraHu, Tpeba na ce
MpaBM TpaHCILIaHTaIM]ja Ha ABe OenoapoOHu kpuia. Koja OMIo KoMIUIMKaIHja BO IOCTOIIEPATHBHUOT
nepuoJ; ce MaHu(ecTupa co TelIka Xunokcemuja. [leTroMMIIHOTO MPeXUBYBabE MO TPaHCIIaHTAIIH]a
3a [TIAX e 45-50%, co penatuBHO m00ap KBAIUTET HA )KUBOT.

Tpermanot Ha IIAX rpyna 1.

e  VHuIMjarHUOT NPUCTAI MO TIOCTaBYBambE Ha IMjarHo3ara € 3all09HyBambe CO ONIITUTE MEPKH,
CYIOpPTHBHATa TEpaIuja 1 Npe3eMarme Ha MaMeHTOT O]l CTpaHa Ha peepEeHTEH LeHTap.

e AKyTeH TecCT 3a Ba30peaKTUBHO Tpeda Jja ce W3Bele Kaj cuTe maruenTu co rpymna 1 xHa [TAX,
MakKo ce ovyekysa mo3utuBeH oarosop kaj UITAX, xepenurtapna [TAX u I1AX, acorupaHna co
aHopekcureH. Kaj nuB uma Hajronem Oenedut on tepanmjata co KKB koum Tpeba na ce
ynorpeOyBaaT BO ONTUMAIIHU 03U KOM MOXKaT Jia ce TojepupaaT. OIAroBopoT Ha Tepamnujarta
Tpeba /1a ce MpOBEpH U J1a ce MOTBPAHX 110 3-4 MeCceIH.

e Hepecnonzepure Ha aKyTHHOT TECT 3a Ba30PECAKTHBHOCT MU PECIOHIEPUTE KOU U TOKPaj
tepanujatra co KKb ocranyBaar (unmm nporpeampaatr) Bo WHO-FC Ill, tpeba na ce
KaHauaaty 3a TpetMal co EPA, dochonuecrepasa TH 5 HHXHOUTOPH HITH TPOCTAHOUIH.

e He e HanpaBeHa qupekTHa criopeada IoMery TPUTe TPYNU Ha JIEKOBU M HEMa HayYHH JTOKa3u
cripe]] KOM HeKoja rpyna Ou ce mpeulokuiia Kako MpBa JIMHUja Ha TpeTtMmaH. M30opor Ha
JEeKOT 3aBHCH OJ TOoa KOj JIeK € onoOpeH 3a ymorpeba BO 3eMjara, HAUYMHOT Ha
aJIMUHHCTpallFja, HecakaHUTe e(eKTH, KapaKTCPUCTUKUTE Ha MAIMeHTOT M UCKYCTBOTO Ha
nekapoT. Hekom excrieptu ro ynmotpeOyBaaT H.B. €MONPOCTEHOJIOT KaKo IpBa JIMHHjA Kaj
narueata WHO-FC 1.

e KonryHynpana u.B. Tepamuja cO EMOMPOCTCHONI c€ IMpernopadyyBa Kako MpBa JHHHjA Kaj
naruenTn co WHO-FC IV nopangu OeneduToT Bp3 NpeKHUBYBAHETO Kaj OBaa rpyrna Ha
narueHTd. C.K. WK U.B. TPETIPOCTHHUI € 0J00peH 3a TpetMaH Ha nauueHtu co WHO-FC IV
Bo CAJl. HMako HeMa COOIBETHH CTYAMH W.B. HIHUIPOCT € 0J00peH 3a ymoTpeHa Ha Hom
3enang.

e lako amOpuceHnraH, OoceHran u cuiaeHapwi ce onoopenu 3a WHO-FC IV nmanmentu BO
CA/Jl, camo man nen ol OBHE TMAlMEHTH CE BKIYYEHH BO PAHIOMHU3UPAHU KOHTPOJHMPaHH
ctynuu. HajromemmoT Opoj oXl eKCIepTUTE TWM TpenopadyBaaT OBHE JIEKOBH KakKo BTOpa
JMHHja HA U300p Kaj TEHIKO OOTHH MAI[UeHTH.

e Kaj WHO-FC IV nauuentu Ttpeba qa ce pasriena MOKHOCTA 3a MHUIMjajHa KOMOMHUpPaHA
Tepanuja.

e Bo ciyudaj co HeanekBaTeH KIMHHYKH OATOBOp, Tpeba Ja ce BKIyYH CEKBEHI[MOHAIHA
koMOMHHMpaHa Tepanuja. KomOwHWpanata Tepammja MoXe Ja BkiyayBa EPA  +
¢dochonuecrepaza tun S5 wuHXuOWTOp, WiaM npocranoun + EPA, wnm npocranomn +
dhochomuectepasa turn 5 uaxuOuTOp. COOJIBETHU MPOTOKOJH 32 BPEMETO U JIO3UPAHETO HA
JIEKOBUTE Kaj KOMOWHHpaHaTa Tepanuja ¢ ¢ ymre He ce nedurupanu. Bo excreprrckute
eHTpu Tpeba J1a ce pas3riieaa MOKHOCTa 3a TPOjHa Teparyja.

e FBAC wunu GenoapoOHa TpaHCIUIAaHTalMja € WHAWIMpaHA 3a MAlMEHTH CO HeaJeKBaTeH
KJIMHAYKH OATOBOP HAa MEJIWKaMEHTO3HATa Tepanuja, WId ako MEIUKaMEHTO3HHOT TPeTMaH
He e pocraned. OBue npoueaypu Tpeda 1a ce U3BeayBaaT caMmo BO LIEHTPH CO UCKYCTBO.
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Tabnena 6poj 15. [Ipenopaku 3a epukacHOCTa HA crieUUpUYHATA TEpaIkja co JEKOBH, OanoH
aTpUjajHa CENTOCTOMH]ja U TpaHCIIaHTallMja 3a IMyJIMOHAJIHA apTepHUcKa XunepTensuja (rpyma 1)
ciopen WHO ¢yuxrmonanaute knacu (WHO-FC).

Mepxka/Tperman Kaaca Ha npenopaka-HMBO Ha 10Ka3
WHO-FC Il WHO-FC 111 WHO-FC
1\
Kanuuym kanaia 6jiokaTopu I-C I-C -
EnjoTesinH peuenp aHTarOHMCTH
Ambrisentan I-A I-A l1a-C
Bosentan I-A I-A l1a-C
Sitaxentan lla-C I-A l1a-C
Dochoamnecrepasa TUN 5 HHXUOUTOPH
Sildenafil I-A I-A l1a-C
Tadalafilb I-B I-B l1a-C
IIpocTranouan Beraprost - Ilb-B -
Epoprostenol (uarpaBenckn) — I-A I-A
lloprost (naxamaTopHO) - I-A lla—C
lloprost (uaTpaBEeHCKNM) - lla-C lla-C
Treprostinil (cymkyrano) - I-B lla-C
Treprostinil (uutpasenc.) - lla-C lla-C
Treprostinil (nmaxamnar.) - I-B lla-C
NannujanHa KOMOMHUPAHA Tep. €O JIEKOBH  — - lla-C
CekBeHlIMOHAJHA KOMOuHUpaHa Tepanuja lla—C lla—B lla—B
baJjion aTpujagHa cenrocTromMuja - 1-C I-C
BesoapodHa TpaHCIJIAHTALIMja - I-C I-C

Kimanaknot Tek Ha [1X v mporpecuBHO BIIOITYBamke, CO EMU30/IM Ha aKyTHA JIeKOMIIeH3aIuja. Temko
€ Jla ce MPeJIBUIN KOora Ke JIojJie 10 CMPT, 3aToa IITO CMPTTa MOXE Ja ce CIYYH Harjo uin 0aBHO 3a
MporpecuBHa cpiieBa ciadocT. Ce mokaxano JeKa JeKapuTe KOU T'H JIEKyBaaT MalueHTUTe 9eCTO MaTH
Ce MPEONTOMUCTUYHH M YECTO HE T'M pa3Oupaar kenoure Ha manueHture. [lorpeOHa e oTBOpeHa U
YyBCTBUTEIIHA KOMYHHKAIIHja KOja Ha MAIMCHTOT K& My OBO3MOXH TUTAHUPamke, Kako U JUCKYyCHja 3a
HUBHHTE CTPaBOBH, IPHXH M xkenOu. Jluckycujata BO OJHOC Ha MporHo3ara tpeba jga 3amovyHe co
MOCTaBYBamke Ha JMjarHo3aTa. AKO Ha MAlUEHTOT HE My c€ KaKe peajHaTa MPOrHo3a, ce OrpaHHYyBa
HUBHATa MOXHOCT J1a OMJIaT Ha MECTOTO Ha KO€ cakaaT Ha KpajoT OJf HUBHUOT XHBOT. MHOTY € OuTHa
Y TICUXOJIOIIKATA U COIMjaTHATA MOJAPIIKA.

Crnenn@uyau rpyny Ha MAOMEHTH CO MMYJIMOHAJIHA XHIICPTEH3Hja

e [lyamoHanHa XuneTeH3uja Kaj geua. [lynMoHanHaTa XunepTeHsuja Kaj aena uma crenuduka,
Ounejku Oenute aApoOOBH Kaj jerara c€ ymre ce Bo (a3a Ha pact. Jlemata co IyJMOHalHa
XHWIIEPTEH3Wja MMaaT IMPOCEYHO MpekuByBame on 10 mecenu Bo ogHOC Ha 2,8 TOIUHH Kaj
Bo3pacHuTe. Hajuecto mynMoHanHaTa XunepTeH3Hja Kaj [ela € acolupaHa co CpLEBH OOJeCTH
WM € HAWONATCKa/XepeauTapHa MyJIMOHal Ha xuneprensuja. Cé moyecta mpuunHa 3a [1X Kaj
nera e npematypureror. Crnopen nocrapute cryaun UIIAX kaj mena e BazopeakTuBHa Kaj 40%,
HO CIpesl IOHOBUTE CTYAUHU OBOj mponeHt ¢ ox 10-15%. Jlenara co mynMoHaIHa XHUIIEPTEH3H]ja
UMaaT MOW3pa3eHd CHUMIITOMH BO OJHOC Ha Bo3pacHute. CuHKomara e uecta. JlecHocpresa
caboCT JI0IHA ce pa3BHBA M MOXKE J]a HACTallM CMPT IpeJ MojaBaTa Ha 3HAIU 3a cplieBa c1abocT.
JIMjarHOCTUYKHOT M TEPANMCKUOT TPUCTAll BO OCHOBA € CIMYEH Kako Kaj Bo3pacHuTe. Hexown
Jena uMaar IpaMaTH4YeH OAroBop Ha Tepamujata. [lorpeGHO € amanTupame Ha JO3UTE, 3a ILUTO
[IOCTOjaT caMO HEKOJIKY CTyJUH. BUTHO € HaBpeMeHO JIeKyBamke Ha PeCIMPaTOpPHUTE HH(EKLINH.
VYnotpebara Ha aHTHKOAryJaHTHA Tepalija € KOHTpaBep3Ha, HeMa CTyIUH 3a Jena. FiMa HeKoJKy
HEKOHTPOJIUPAHU CTYyIUH cO OOCEHTaH KOM yKakaa Ha MO3UTHBHHU PE3yNTaTd, CIMYHHU KakKo Kaj
Bo3pacHHTe manueHTu. [lopaam Toa e omoOpeHa HOBa meaujaTpucKka GopMyIanrja Ha OBOj JIeK.

22



CunzpeHadniioT UCTO Taka MOKaXad M3BeCHa e(UKAacHOCT. VHAMKaruuTe 3a ErnoNpoCTeHON ce
CIIMYHU Kako Kaj Bo3pacHuTe. Ce 3rojeMyBa U OpojoT Ha Jela KOou ce Ha KOMOWHHUpaHa Tepanyja.

Tab6ema 6poj 16. [Ipenopaka 3a [TAX kaj memna.

Kitaca Hun
Hujarnoctrkara Ha [1X koja € onpeneHa kaj Bo3pacHUTE Tpeda J1a ce MPUMCHH
W Kaj Jenara lla C
TepaneBtckuoT anropurtam 3a 11X, ompeneH kaj Bo3pacHuTe, Tpeba aa ce
TIPUMEHU U Kaj Jerara Ila C

I[IyamoHanHa XunepTeH3Mja Kaj BPOieHH CPUEeBH IAHTOBH. [lyTMoHanHATa XUIIEpTEH3HUja Kaj
BPOJICHU CPLIEBH IIaHTOBU € kinacudunupana Bo rpyna 1 Ha [IX. Ce cMera aeka npeBajieHIaTa Ha
I[TAX e okomy 5-10% ox munata co KCb. OBaa dopma Ha myJIMOHaIHA XUTIEPTEH3HUja CE jaByBa
Kaj Jema co BPOJCHU CPIIEBHM MaaHW Kaj KOW IOCTOM IMAHT M Kaj KOW jJoara JI0 pa3Boj Ha
Encenmenrep-oB cunapoM. [locTojaHOTO M3M0KYyBamke HAa KPBHUTE CaloBH Ha OenuTe ApoOOBU Ha
3rojieMeH KpBEH IMPOTOK, KaKO TMOCIEANIa Ha CHUCTEMCKO-IYJIMOHAJIHUOT INAHT, JOBEAYyBa JI0
THIMYHA ITyJIMOHAJIHA OINICTPYKTHBHA apTrepuonaTHja (kako kaj mpyrute popmu Ha [TAX) u mo
srogemena [IBP. Cumnromure ce cinunu kako apyrute ¢popmu Ha ITAX: nucnneja, 3amop u
cunkomna. [lanuenture co EumcenMeHrep-oB CHHIPOM YECTO MMaaT XEMOITH3HHM, arliCLIECH BO
MO30KOT, KOAaryJlaldoHH aOHOPMAaIHOCTH M Harjia cpueBa cMmpT. OBue JHIa mMaaT KpaToK
JKUBOTEH BEK, MaKO IMOHEKOTall MOXKaT Ja JOCTUTHAT TPpeTa WM 4eTBpTa Aekaaa. Ox nucTure 3a
TpaHCIUIAHTAlLlMja Ha MAalMeHTH Kaj KOW HE € JIOCTalleH MEIMKAMEHTO3EH TPETMaH, MalUeHTUTE
co EncenmeHrep-oB CHHIpPOM HMMaaT MOJO0pO MpPEKHBYBaWmE, CIIOPENCHO CO IMAIMHETUTE CO
Hetperupana MITAX (3 roaumnHo 77% Bo oanoc Ha 35 %). OBa e, BepojaTHO, MOpaju Toa IITO

nma xuneprpoduja Ha sugosute Ha JJK n K dynkumjaTa ocranyBa 3adyBaHa.

TpermaHoT Kaj oBHME JHMIIAa TIOBeKe ce Oa3upa Ha MHCICHATa Ha CKCIEPTHTE OTKOJKY Ha JIOKa3u

M3BEACHU OJ] CTyauu. Twme Tpeba na ce MeHayupaaT BO CHCIUjaTHH IICHTPH.

CexyHmapHaTa

epUTPOLMTO3a AOBEAYBa OO MOA0Oap TPaHCHOPT Ha KHCIOPOA M 3aroa Tpeba ga ce M30ernyBa
pyruacka ¢iaeboromuja. Taa Tpeba na ce HW3BemyBa akO XEeMaTOKPUTOT € Han 65%. Cropen
pesynTaTtuTe oJ] eHa CTy[Hja, OBHE MalMeHTH nMaaT OeHeduT of ymorpebaTta Ha OOCEHTAaH M OBOj
nek e onoopen Bo EBpona 33 WHO-FC Il nmaumentn co Eisenmenger cunapom. [Tomanu uckycrsa,
co tun 5 Ha Qocdoauectepaza MHXUOMTOPH, Kako cuifeHadpmwsl W Tafanaduia ykaxyBaaT Ha
no3uTHBHM e(DeKTH Kaj OBHE maiueHTH. [Ipernopakara 3a Tepanuja e aajacHa Bo Tabena 6poj 17.

Tabesia 17. Ilpenopaku 3a [TAX, acomnupana co KOHT€HUTAIHH CPLIEBH HIAHTOBHU.

[Tpenopaka Kraca Hupn
Bocenranor e ungunmpan kaj WHO-FC 11 manmenTtn co Eisenmenger curapom I B
Hpyrute EPA, dbochoarecrepasza T 5 ”HXUOUTOPH U MPOCTaHOMIU Tpebda aa Ila C
ce JaBaar Kaj nanueHTtH co Eisenmenger cunnpom

Bo oTcycTBO Ha curHu(UKaHTHA XEMOIITH3a, TOTpeOHa € OpaiHa la C
aHTUKOAaryJaHTHA Tepalldja Kaj MalueHTH co TpomMO03a Ha [TA nm 3HaIH 3a

cprieBa cirabocT

Tepanuja co kucnopoz Tpeda Ja ce MPUMEHH BO CIyvau KaJe OBaa Tepamnuja la C
JI0BeyBa 10 KOH3UCTEHTHO NIOKayyBamk-e HA apTepHcKaTa KHUCIOPOAHA

carypalyja u HaMallyBambe Ha CHMIITOMUTE

AKO ce IPUCYTHH CUMIITOMH Ha XUIIEPBUCKO3UTET, MOTpeOHa ¢ (piiedoToMuja co Ila C
M30BOJYMEHCKA 3aMEHa, aKO XeMaTOKPUTOT € >65%

Kom0OuHMpaHa Tepanuja Moxe 1a ce 1aBa kaj Eisenmenger cunnpom Ib C
Vnorpebara na KKb He ce npenopauysa kaj Eisenmenger cunapom 11 C

IIynmoHamHa apTeprcka XHIePTEeH3Hja, aconupaHa co 6oJjiecTH HAa Bp3HOTO TKUBO (BBT).
[lynmoHanHaTa apTepucka XWIIEpTeH3Hja € A00po Mmo3HaTa KOMIUIMKaluja Kaj OojecTUTe Ha
BP3HOTO TKHBO (CHCTEMCKa CKJIpPOJEpMa, CHCTEMCKH EpPUTOMATO3CH JIYIyC, MELIaHa BP3HO-
TKUBHA 0OJIECT M NMOMAJIKY Kaj pEyMaTOUIEH apTPUTHUC, JePMATOMU3UTHC U CjOrpEeHOB CHHAPOM.
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Hajuecto ce jaByBa Kaj cucteMckarta ckiiepo3da  (mpeBasieHna 7-12%), moce6Ho kaj CREST
cuagpomoT. ITAX Moxke na ce jaBu mopagd WHTEepCcTULMjaiHa OemoapoOHa ¢ubdpos3a, WiIn
W30JIMpaHa MyJIMOHAJIHA apTepHoNaThja, win OoylecT Ha JeBOTO cpue. butHO e na ce oxpenu
MEXaHM3MOT Ha HaCTaHyBambe.
Cropenero co MITAX, IIAX xaj BBT ce jaByBa modecTto Kaj JKE€HH, IIOCTapH, IOYECTO HMa
KOHKOMUTAHTHU 0OJECTH W MMa TMOKPaTKO NpexuByBame. KimMHMUYKaTa MaHU(ecTanyja € CiInyHa
kako kaj MITAX. Bucoko-pesynutuBHara KT e kopucHa 3a ja ce yTBpAM Jajld MMa acolMpaHa
uHTepcruienta oonect Ha b/, Kaj manuenTure co cucTeMcka CKIepo3a, MoTpeOeH € CKPUHHUHT CO
JoTIIep-exoKapauorpaduja e HaII roIMIIHO, a Kaj APyruTe 00JIECTH Ha BP3HOTO TKUBO MPH T10jaBa Ha
CHUMIITOMH.
Tepanumjata Ha OCHOBHAaTa OOJECT €O HWMYHOCYNPECUBHH JICKOBH, KOPTHKOCTEPOHUIH U
nukinogpochamMug MOXe a T0Bele A0 NoAoOpyBamke U Ha MyJIMOHAJIHATA XUIlepTeH3uja. Bo ogHoc Ha
cneunguunara Tepanuja 3a [1X tpeba na ce cnenar ommrute npenopaku. [IporeHToT Ha pecrionaepu
€ TOHU30K Bo oaHoc Ha MAIIX.

Ta6esa 18. [Ipemopaka 3a [IAX, acompana co 6osect Ha Bp3HOTO TKHBO (BBT).

Kiaca Hun
Kaj marmuenTn co ITAX, acormupana co BBT, ce nmpernopadyBa HCTHOT aaTropuTam | A
3a TpeTMaH Kako kaj MITAX
Exoxapauorpadckn ckpuHMHT 3a OTKpuBame Ha IIX ce mpemopauyBa Kaj I B
CHUMIITOMATCKH MAllMEHTH CO CKJIEPOAEPMa CIEKTATPOT Ha 00JIeCTH
Exokapauorpadckd CKpHMHHUHI 3a OTKpuBame Ha [IX ce mpemopauyyBa Kaj I C
CHMITOMATCKH NaIlueHTH co cute apyru bBT
JCK e wHmunupana Kaj cuTe mauumeHTH co cycmnektHa [IAX, acommpana co I C
BBT, ocobeno ako e norpedHa cienuduyHa Tepanyja
OpasHa aHTUKOAryJaHTHa Tepalyja ce Mpernopadyysa Ha HHIMBUIyaIHa Oa3a Ila C
Exokapauorpadcku CKpHHHMHT 3a OTKpHBambe Ha [1X Moxe 1a ce mpernopaya Kaj Ib C
aCHMIITOMATCKH MallMEHTHU CO CKIIEpOJIepMa CIIEKTaTpoOT Ha OoJiecTn

e IlyaMonaana apTepucka XuIepTeH3HMja, acouMpaHa co MopTajdHa xunepreHsuja. [IAX e
no0po To3HaTa KOMIUTMKAIMja Ha TOpTanHarta xumnepren3wja. lloBepojaTHo € meka camara
TopTajiHa XHUIIEPTEH3Wja, a He 0oJjiecTa Ha LPHUOT JApoO € TJIaBeH PU3WK (pakTop 3a pa3Boj HA
[MAX. TIAX, acomupaHa co NOpTajdHa XUIepTeH3Wja (MOPTO-IIyJMOHATHA XWIIEPTEH3H]ja)
npercraByBa okoiny 10% ox ITAX momymammjara. Ce BepyBa neka 1-2 % on mamueHTHTE CO
LpHOAPOOHA OO0JIECT M TOpTajdHa XuImepTeH3uja pa3BuBaar ITAX, Ho mpeBaneHmara Ha [TAX
MoOXe Ja gocturae 5% Kaj ManueHTHTE CO HampenHata OoJecT Ha LPHUOT ApoO, Kaj KOW ce
pasrienyBa MOMKHOCTAa Ha LPHOAPOOHA TpaHCcIUlaHTanuja. CKPHUHMHT € TOTpeOeH Kaj
CUMIITOMATCKUTE MAIMCHTH W Kaj MalMEeHTUTE KaHIUAATH 3a IPHOAPOOHA TpaHCIUIAHTAIlH]ja.
Wzpasena mynmMoHaNHA XWIIEPTEH3Mja € KOHTpaWHAMKAlHja 3a LPHOJAPOOHA TpaHCIUIAHTAIlWja.
Tpeba ma ce cnemat ommrtuTe npenopaku 3a Tperman Ha IIAX. He ce mpemopayBa opanna
aHTUKOAryJaHTHA Teparuja opai PU3UKOT O/ KPBABEHE.

Tabena 6poj 19. Ilpenopaka 3a [IAX, aconmpana co nopTajiHa XUIEPTEH3H]ja.

Knaca Hun
Exokapauorpadcku CKpUHUHI 3a OTKpuBame Ha IIAX, ce mpemopauyBa Kaj
CHUMIITOMATCKU IAlMEHTH CO LPHOAPOOHA O0O0JeCT W/WIM Ce KaHAWIATH 3a | B
LPHOIPOoOHA TpaHCIUIAHTALIM]ja
Kaj manmentu co I1AX, acouupana co mopraiHa XUnepTeH3uja, MoTpedHo € aa la c
ce cleaW HWCTHOT alropuTaM 3a TpeTMaH kako kaj MIIAX, 3emajkum TH BO
npeaBUl 1 KOMOPOUAUTETUTE
AHTHKOAryJlaHTHa Tepainuja He ce MPernopadyBa ako MOCTOU 3TOJIEMEH PU3HUK O I c
KPBaBEH-C
CurnndukantHa [TAX e KOHTpamHAMKAITHja 3a PHOAPOOHA TPAHCIUIAHTAIIH]jA Il C
ako cpeaanot ITATT >35mmHg u/umu TIBP >250diny.s.cm

24




e [Ilyamonanna xumnepreH3mja, acomupana co XWUB wundexmmja. Co ymnoTpeHa Ha
aHTUPETPOBUpPYCHATA Tepaluja U arpecMBHOTO JICKYBamke HAa ONOPTYHUCTHUYKUTE MH(EKUUHU ce
MPOJOJDKM OYEKYBAaHHOT XHBOTCH BeK Ha mauuenture co XHMB. Ilopagm Toa ce 3roinemu
BPEMEHCKHUOT IIEpUO]] BO KOj MOXKaT Jla Cce jaBaT KapJUOBacKyJIapHHU OOJIECTH, KaKoO JuIaTaTHBHA
KapINOMHUOIIaTHja, OOJECTH Ha TMEPUKApPAOT, HEHMH(PEKTUBEH TPOMOOTHYCH EHIOKApPIUTHC,
akuenepupana arepockieposa u [IAX. IlpeBanenuarta Ha IIAX kaj naumentute co XMB e 0.1-
0.5%, co npecmerana unHiaeHna ox 0.1% rogumuo. Ilarorenesara Ha [TAX ocranyBa HejacHa
U HE € MOBP3aHO CO IMPEKTHOTO BIIMjaHHE Ha BHPYCOT. KIMHMYKaTa ClIMKa € CIMYHa Kako Kaj
UITAX. Bo BpemeTo Ha mocTaByBame Ha AWjarHos3ara nauudeHTute ce Bo Hanpeanata WHO-FC.
[NanmenTuTe MOXaT Aa UMaaT U Apyru pu3uk Qaxropu 3a [IAX kako npHOIPOOHO 3a00TyBame
(xponmuen xenarutuc 1| wim B), u3mokeHOCT Ha JIEKOBH W TOKCHHH, MYyJIMOHAJIEH eMOOJn3am
KaKo pe3yJiTaT Ha u.B. ynoTpeba Ha aporu. Iloseke ox 80% on mauuenture co [1AX, aconupana
co XVB undekmuja, ce m1o0po KOHTPOIUPAHU CO aHTUPETPOBUPYCHA Tepanvja. He e moTpedeH
CKPHHHMHT Kaj cumnromMaTckure namueHt co XMB. Exokapauorpaduja ce npemnopauysa kaj Juia
co HeouekyBaHa aucrHea. [IAX e He3aBuceH pusuKk (akTop 3a cMpT Kaj manueHTtuTe co XVB
nndexnuja. Kaj maumentu co ITAX, acouupana co XMB undekuuja, norpedHo € aa ce cienar
UCTHUTE alNrOpuTMH 3a TpeTMaH Kako kaj WIIAX, 3emajku ru BO mpenBua KOMOPOUAUTETUTE U
WHTEpaKkuuTe co Jiekopu. OBHE MalMEeHTH OOMYHO HE Ce PECHOHJICPH HAa aKyTHHOT TECT 3a
Ba30peakTUBHOCT U He e moTpeOHa Tepanuja co KKb. Ilpu ymorpeba Ha cunnenadwr, notpedHO
€ MpUIarolyBame Ha JJ03aTa aK0 HCTOBPEMEHO CE 3eMaaT PHUTOHABUDP WM CaJbUHOBUD.
AHTHKOarynaHTHa Tepaldja HE ce TMpernopadyBa IOpajJd pPUBMKOT O] KpBaBewme. XUB
WH}pEKIjaTa, OMNIITO 3eMEHO, € KPUTepHUyM KOj ja HCKIydyBa MOXKHOCTa 3a OenoapoOHa
TpaHciaHtanyja. [Ipemopakure ce cymupanu Bo Tabena 6poj 20.

Tabena Opoj 20. Ipenopaka 3a [TIAX, acorupana co XMB undekimja.

Kraca Hun
Exoxapamnorpadujata e nHIuMIMpaHa Kaj MalMEHTH CO HeoOjacHETa AWCIHEa 3a
nereknuja Ha XVB, aconmpann kapanoBacKyJIapHA KOMITITUKAIIH [ C
Kaj manmenTn co [TAX, acouupana co XMB un(pekumja, norpedHO € Aa ce cieaar
WUCTHTE ANrOPUTMHU 3a TpeTMaH kako kaj MIIAX, 3emajku rM BO TNpenBUA la c
KOMOPOUINUTETUTE U MHTEPAKLIMHUTE CO JIEKOBH
AHTHKOAaryJaHTHa Tepalnuja He ce MPernopadyBa Mopaand pU3HKOT O] KPBABCHE 11 C

IYJIMOHAJIHA BEHO-OKJIY3UBHA BOJIECT U IIYJIMOHAJIHA KAIIMJIAPHA
XEMAHI'MOMATO3A (rpyna 1°). [Tynmonansa BeHo-okity3uBHa 6osiect (IIBOB) n mynMonanHa
KalnujaapHa XeMaHruomaro3a ce petku npuumHd 3a [TAX. Twue ce kimacudpuimMpaHu BO MoceOHa
noarpyna 1°, mopagu pasnuMKATE KOM MOCTOjaT BO ofgHoc Ha apyrute ¢opmu Ha [TAX rpyma 1.
Penoptupanu ce nomanky ox 200 ciyyau co oBue Oonectu. Jujarnozarta va [IBObB ce moctaByBa Bp3
OCHOBa Ha KIMHUYKOTO COMHEBame, (PU3MKATHHOT Tperiiesl, OPOHXOCKONHjaTa W PaJUOIONIKHOT
HaoJ. [lanueHTiTe MHOTY MOYECTO MMaaT TElIKa XUITOKCEMHUja ¥ IMoMan JU(Qy3UOHEH KaraluTeT 3a
jaryepon MOHOKCHJ, criopesneHo co apyrute ¢opmu Ha [TAX, mopagu npucyTHHOT MHTEPCTULMEICH
Oenoapoben exem. JlujarHOCTHYKa MeTOAa Ha M300p Kaj OBHE MAMEHTH € BHCOKOPE30JIyTHBHATA
KT. Bponxockonmjata co OpoHXoalIBeoJapHATA JIaBayKa Ce KOPUCHU JIUjarHOCTHYKH METOJIH, TTOpan
toa mTo [IBOb e 4ecto acounpana co oKylATHH anBeosapHu xemoparuu. IIHBII e ckopo cekoram
HopmanieH kaj [IBOB, 3aToa mTo maTtonomkuTe MpOMEHH ce CIydyBaaT Ha MaJUTe BEHYJIH U HE T
3ahakaaT MOrOJEMHTE ITyJIMOHAIHU BeHU. TECTOT 32 Ba30pPEaKTUBHOCT MOJKE JIa C& UCKOMIUTHITUPA CO
aKyTeH 0enopodOeH eneM.
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Tab6ema 6poj 21. IIpenopaka 3a mynMoHaaHa BeHO-0KIy3uBHA O6osecT (IIBOB)

Kiaca Hun

Kaj ManMUEHTUTE CO MyJIMOHAJIHA BEHO-OKJIY3UBHA oonect HUHAULUPAHO €

HACOUYYyBamke KOH IICHTAp 3a TPAHCIDIAHTAIlMja BEIHAII IO MOCTABYBAKETO HA | C
JIjarHo3aTa

[NarueHTHTE CO IMyJAMOHAIHA BEHO-OKJIy3MBHA 00JIecT Tpeba Ja ce TpeTupaar BO

IIEHTPH CO 3Ha4YajHO UCKYCTBO 3a [TAX mopaau pu3uKOT 011 OETI0IPOOCH eAeM IT0 lla C

3anouHyBameTo Ha [TAX cnennduyuHa MeqUKaMEHTO3HA Tepalyja

Hy.]'IMOHaJ'IHaTa KanujapHa XEMaHIrmoMaro3a IIOHCKOoram € TCHIKO Jda CC€ pasjiuKyBa O[ IIBOb u
YCCTO TOA MOXKC 1a CC HAIlPpaBU CaMO Bp3 OCHOBA Ha MATOJIOIIKHUOT HAOX.

IIYJIMOHAJIHA XHUIIEPTEH3UJA KAKO PE3YJITAT HA BOJIECTH HA JIEBOTO
CPLE (I'PYHA 2). Haj3sHauajuuor pen oJ HampeloKOT BO Tepamujata, IOCTHTHAT Kaj
IMyJIMOMajTHaTa XUTIEPTeH3Hja, ¢ HampaBeH kaj IIAX. Bo ucto Bpeme, peuncu u ga HeMa Imporpec Bo
HAmpeaoKoT Ha aajneky mnodectnoT tun Ha I[IX, a toa e IIX kaj ;eBocTpaHa cpieBa OoJecT,
oemonpobHa 6onect u XTEIIX. M mokpaj HENOCTATOKOT HA COOABETHH TMOJIATOIHN, JIEKOBUTE KOU CE
co mokaxana epukacHocta kaj [TAX, ce ynorpeOyBaar c¢'e mouecto u Kaj apyrute ¢popmu Ha I1X.
Haxo Toa moxxe na Oujie onpaBiaHo Kaj HEKOM BHAMATEIHO CEJIEKTUPAHM MAIMEHTH, MOXe Jia Ouie
0ECKOpUCHO, A IypH M MITETHO Kaj MHOTY Apyru. IlynMoHanHaTa XumepTreH3uja yKakyBa Ha Jioma
MPOTHO3a Kaj MalMeHTHTE CO XpOHMYHa cpueBa ciaboct. Bo eaHa cryawja, MOpPTaIUTETOT Ha
naieHTuTe o 28 meceuu Oun 57% kaj manuentute co ymepena I1X, crnopeaeno co 17% kaj oHue
oe3 [1X.

Jujarnoza. JlMjarHOCTUUKMOT TMpUCTalm € CIUMYeH Kako Kaj mnamgueHture co [1AX.
Exoxapauorpadujata e HajkopucHara amatka 3a cKpuHHHT. [ujacronna mucdynknmja va JIK He
Tpeba Ja ce OueKyBa Kaj MalMeHTH CO AWIaTHpaHa JieBa NMPETKOMOpa, aTpujaiHa (ubpuiaiuja,
KapaKTePUCTUYHHU MIPOMEHU HA MPOTOKOT HU3 MUTpAIHATa BAJIBYJA, MYJIMOHAIHUOT BEHCKH MPOTOK,
TKUBHHUOT pomiep u JIB xuneprpoduja. Obuuno ce Boouysa JIB nuchynkumja, JIB xuneprpoduja,
3rojieMeHa JieBa MPEeTKOMOopa, arpujaiHa ¢Gudpuianyja, KapaKTepUCTUYHN POMEHH BO MUTPATHUOT
MPOTOK, IPOMEHHU BO MPOTOKOT BO MyJIMOHAJIHUTE BEHH M IPOMEHH HAa TKUBHHOT JOIUIEP HA HUBO HA
MUTPAJIHUOT aHYJyC.

Tabena 6poj 22. dakTopu Bo MpWIOT Ha aujarHo3a Ha JIB aujacTonHa nucdyHKIMja BO MPUCYCTBO HA
MyJIMOHAJTHAa XHIIEPTEH3Mja, opeaeHu co Jlorrep exokapauorpaduja.

KiMHn4YKH KapaKkTepuCTHKH

Bospact> 65

[oxawen CKII

[MTokaueH mysceH MPUTHCOK
00e3HO0CT, META00JICH CHHAPOM
XumnepreHsuja

Koponapna aprepucka 6onect
Jujaberec MeIUTYyC
ATtpujanaa Gubprmamnmja

Exoxapauorpaduja

3rosieMyBam€ Ha JAeCHATa MPETKOMOpPA

Konuentpuuno pemonenupame Ha JIB (penatuBHO neGenuHa Ha sugot>0.45)

JIB xumneprpoduja

[TpucycTBO Ha exoKkapauorpa)CcKi HHAWKATOPH 33 IOKAYeHU MPUTUCOLU HA MOJIHEeHe Ha JIB

PeeBanyanmja (mo exoxkapauorpagujara)

CHMITOMaTCKH OJrOBOP Ha TNYPETHIIH
IIperepaHo 3rosieMyBame Ha CUCTOIHUOT KPBEH IIPUTUCOK ITPU AKTUBHOCT
PeeBanryanuja Ha PTI" Ha rpageH xomn, KOH3UCTEHTEH cO cplieBa ciaboct
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HMako 3roneMeHuTe NOpUTHCOM Ha TmoiHEHme Ha JIB Moxar ga ce mnpoueHar co Jlomep
exokapauorpaduja, Moxe 1a Ouaatr noTpeOHU U MHBa3uBHU Mepema Ha PWP u JIB eHn-nujactoneH
MPUTHUCOK, 32 /1a ce MOTBpAX AujarHo3aTa Ha 11X, aconupana co 6onect Ha neBoto cpue. [IbII u JIB
CH/-AMjacTOJICH MPUTHCOK MOXeE Ja Oumar u ,,lICeyOHOPMAlHH,, , OCOOCHO Kaj MallMeHTH KOH ce
TpeTHpaHu co auypetunn. KoprucHocta o oapeayBameTo Ha Iutasma HuBoto Ha BHII 3a mujarnosa
Ha JIEBOCTpaHa cpleBa OoJiecT He € 100po yTBpIeHa, mopaau Toa mTo nokayysame Ha BHII moxe na
ce B/ U Kaj JIBETE MaTOPHU3HOJIONIKH COCTO]OH.

Tepanuja. Bo MmoMenToB Hema criennduyna tepanuja 3a I1X kako pe3ynarar Ha 0O0JIECT Ha JIEBOTO
cpue. MHory JiekoBH (BKIy4YyBajKH IOUypeTHUHM, HUTpaTH, xuzapanazud, AKE wnaxuburopu, Oera
aZipeHopelenTop OJOKaTOPH, HMHOTPOIHHM areHcW) WIM WHTepBeHuuM (MMIviantanuja nHa JIB
MOMOIITHM  HANpaBH, BalBYJapHA XHPYpruja, PpECHHXPOHHM3AIMOHA Tepamdja W  CpleBa
TpaHCIUIaHTaluja) MoxkaT na ro Hamanan IIAIl moOp3o, wim moGaBHO, HMpeKy HaMalyBameTO Ha
npUTHCOLMTE Ha TonHewe Ha JIB. Bo ocHoBa, nexyBamero Ha I1X, koja e mocnenumna Ha GonecT Ha
JIEBOTO CpIie, € BO JIEKYBamETO Ha OCHOBHaTa OosecT. Huty eneH Jiek 3a JieKyBame Ha cplieBara
c1aboCT He € KOHTPaWHAMPaH MOpajy IMPUCYCTBOTO Ha MyJIMOHAllHAaTa XHUIEepTeH3uja. Bo Hekonky
CTYAMH € aHaJlM3MpaHa ynorpebara Ha JIEKOBUTE KOM BO MOMEHTOB ce mpenopauyanu 3a [1AX.
Pannomu3upannTe KOHTPOIMPAHU CTYIUH, BO KOHM CE€ €BalIyHpasl €(eKTOT Ha XpOHWYHATa yrnoTrpeda
Ha eToNPOCTEHOI 1 OOCEHTaH Kaj HalpeIHaTa CpleBa ciadocT, Ouiie MPEKWHATH TOpajii 3roJeMeHarTa
CTalnka Ha HAaCTaHW, BO IpyllaTa TpPETHpaHa cO OBHE JIEKOBM, CIIOPEIEHO CO Irpylnara Koja Ouna Ha
KOHBEHLIMOHAJIHA Tepanuja. Pesynratute ox enHa Mmana CTyAdja CyrepupaaT Jeka CHaeHapuiIoT
MOJKE J1a TO 3Tr0JIEMH KananuTeToT 32 (U3NYKa aKTUBHOCT U Jia TO TIOA00pH KBATUTETOT HA JKUBOT Kaj
naruerTure co [1X, mocnenuiia Ha 6osiect Ha JieBoTo cpie. Ho, Bo ucTopujaTa Ha MeTUKaMEHTO3HATA
Tepamyja Ha cpleBara cIadOCT MMa MHOTY IIPUMEpPHU Ha JIEKOBH, KaJe JEKOBUTE MMaje NOHEKaae
MO3UTUBHH €(EeKTH, a MOTOa Cce MOKAKAIO JieKa ce IITeTHH, KaKo ITO € Toa co ¢ocdoauecrepasa
tin-3 uaxubutopute. [lopaau Toa, ymorpebata Ha JsekoBH, crnenuduuan 3a I[IAX, HE ce
nperopauyBa kaj [IX koja e HacTaHara Kako TMociequila Ha OoJecT Ha JIEBOTO Cplle, AOACKa He ce
no0ujaT MoNATOLM Of NOJATOTPAjHU CTYOUM. XHUPYPIIKOTO JIEKyBambe Ha MUTpaJHA BalBYyJapHA
OosilecT MOXe Ja JAOBejE 10 HamalyBame Ha IMyJIMOHalHAaTa XUIEPTEeH3Wja, HeleNr 10 MECEUH IO
OTIEpaTUBHUOT 3adaT, TypH U Kaj MarueHTy kaj kou 11X omna pusnyed ¢axTop 3a omneparmja.

Tabena 6poj 23. IIpenopaka 3a [1X kako nocienuiia Ha 60JIECT Ha JISBOTO CPIIE.

Kiaca Hun

OnTuMaIHuOT TpETMaH Ha OCHOBHAaTa CplCcBa bosecT ce npernopavgyBa Kaj

naruerTute co [1X, kako mocneania Ha OOJIECT HA JIGBOTO CpIIe I C
[Tanmenture co IIX, kako mocieawma Ha OoJjiecT Ha JIEBOTO cpie (Tabdena 2),

Tpeba ;1a ce BKIy4YaT BO PaHIAOMU3MPAHA KOHTPOJIUPAHH CTYIWU 3a yrmoTpeda Ha Ila C
cneruduuHu JIekoBH 3a [TAX

3royieMEeHUTE MPUTHUCOIM Ha MOJIHCHE Ha JICBOTO CPIIE MOXE Jia CE MPOIEHAT CO Ib C
Jomep exokapamorpaduja

WNuBasuBHUTEe Mepema Ha PWP wimu JIB ena-gujacTosieH MPUTHCOK MOXKE Ja ce Ib C

HOTp€6HI/I 3a MMOTBpAYBAamkC HA I[I/IjaFH03aTa Ha HX, Kako Imocjacauna Ha boecT Ha
JICBOTO CpLC

JlecHo-cprieBa  KareTepusammja MOXE Ja C€ W3BeIAe Kaj IMalMeHTH CO Ib C
exokapaArorpadCKU 3HAIM KOU CyrepupaaT TelIKa IyJIMOHAIHA XUTICPTeH3H]ja Kaj
MAIUEHTH CO OOJIECT Ha JICBOTO CPIIC

Vnorpebara Ha IIAX cnenuduyna MeAWKaMEHTO3Ha Tepamuja He ce I c
npenopadysa kaj nanueHtH co [1X koja e mocneania Ha 6osiecT Ha JICBOTO cpLe

INYJIMOHAJIHA XUIIEPTH3UJA KAKO PE3VYJITAT HA BOJIECTU HA BEJIMTE
JAPOBOBU U XUIIOKCHUJA (I'PYIIA 3). Kaj xpornunnTte OenoapoOHu OoilecTH IojaBaTa Ha
IyJIMOHAJIHA XUIIEPTEH31]ja yKa)KyBa Ha MOKPATKO MpexXuByBame. [1X € J0I NporHocTHYKY 3HAK Kaj
uHTepcTuienHute oenonpodnu 6onectu u [TAIl e HajBaXKHUOT NPEAUKTOP 32 MOPTATIUTETOT.

dujarnoza. Knuanukute cumntoMu u 3Hanm Ha [1X e Temko na ce naeHTU(UKYBaaT Kaj NalUeHTH
co pecriuparopuu Oonectu. [lepudepaure ememu kaj namuenture co XObb He Mopa na ce 3Haiu 3a
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JlecHa cpIieBa caabocT, OMIejKH MOXKAT J1a ce jaBaT KaKo mocieauIa Ha e(heKTOT Ha XUIIOKCEMHjaTa 1
XHWIIEpPKalHUjaTa Ha CHCTEMOT pPEHUH-aHTHOTEH3MH-aJIAO0CTEPOH. [lonatamy, mnpunpyxHata
JIEBOCTpaHa cpleBa 0oJecT Koja, NCTO TaKa, € YeCTO acoLUpaHa Co XpOHUYHATa pecnupaTropHa Ooject
MOXK€E Jia IpUJOHECYBa 3a okavyBame Ha [TAIL

Exokapnuorpadujara e HajagoOpara MeTona 3a YTPBpAyBame Ha IocToewmero Ha IIX u ce
npernopadyBa Kako CKpUHHMHT Kaj OBHE MalUeHTH. JujarHocTHuKaTa BpEOHOCT HA OBaa METOJa Kaj
HanpenHaTa (opma Ha pecnimparopHa Oonect e momana otkonky kaj [TAX. Peamna mporienka Ha
cucronnoT [TATIl e u3BoaMBa caMo Kaj orpaHuueH Opoj Ha cirydan. OpeayBameTo Ha CUCTOIHUOT
[TAIT moxe na Oune Hetouno. Crenuduunocta Ha cuctoaHUOT [IAIl Bo nerekiuja Ha 11X e maia,
MaKo HeraTHBHATA MPEIUKTUBHA BPEAHOCT € MpuaTinBa.

Nupuxanun 3a exokapauorpadgmja 3a ckpunuHr Ha IIX kaj manumentu co XOBb ce: 1)
UCKITydyBame Ha curHudukantHa [1X; 2) eBanyanuja Ha KOHKOMUTaHTHA 0OJIECT Ha JIEBOTO celle; 3)
CeJIeKLMja Ha MalHeHTH 3a JECHO-CpLIeBa KaTeTepu3allyja.

JebunutuBHara naujarHo3a Ha IIX ce Oa3upa Ha Mepemara, JOOHEHH CO JCCHO-CpIICBa
KaTeTepu3alyja.

HNupukanum 3a 1ecHO-cplLeBa KaTeTepu3aluja Kaj HanpeaHaTa Gejoaqpo0dHa 0oJiect ce: 1) TouHa
nujarHo3a Ha IIX Kkaj manueHTH KOM ce KaHAMIATH 3a ONEPaTHBEH TPeTMaH (TpaHCIUIaHTalMja Ha
Oenu apoOOBH, penyKildja Ha BOJIYMEHOT Ha OenuTe Ipo00BH); 2) CYCIEKTHA HEOYEKYBaHA Kaj
cnecudpuunn Oonectu IIX, moromHa 3a BKIydyyBame€ Ha NAalUEHTHTE BO KOHTPOJIHMPAHU
pangoMusupanu cryauu 3a [TAX cnenuduuna MeaukaMeHTO3HA Tepanuja; 3) 4ecTH enu30AM Ha
JIECHO-BEHTPHUKYJIapHa CcplieBa ciabocT U 4) HEKOHKITY3MBEH eXOKapauorpadCKu nperiel Kaj ciydan
CO BUCOK CTETICH Ha COMHEBAbE.

Tepanuja. Bo mMomentoB Hema crermuduuna tepanuja 3a [IX, acomupana co XOBb wmm
HMHTEPCTUIMENHO OeoapoOHo 3a0onyBame. Ce MOKakano JeKa JOAroTpajHaTa aJMUHUCTpaldja Ha
KHCJIOPO/I TapIijayiHo ja HamanyBa nporpecujara Ha [1X kaj XOBb. Cenak, co oBoj Tpetman, [TATT
PETKO ce Bpaka Ha HOPMAJHHUTE BPEAHOCTU U CTPYKTYPHHUTE AOHOPMAJIHOCTH Ha ITyJIMOHAJIHHUTE
KpBHHU CaJIOBH OCTaHyBaaT HempoMeHeTH. Kaj mHTepcTHIMEHUTE OenoapoOoHn O0ecTH, yinorarta Ha
JIOJITOTPajHaTa Tepanuja co KUCIOpoi Bp3 mporpecujata Ha [1X e momanky jacHa. TpeTMaHOT co
KOHBEHLIMOHAJIHU Ba30JUJIaTaTOPH HE Ce MPernopadyBa, 3aToa IITO THE MOXKAT /1a ja HapyllaT racHata
pa3MeHa ¥ mopajiy HeIoCTaTOK Ha e(pUKacCHOCT MpH IONTOTpajHa ymoTpeda. OOjaBeHHTE HCKYCTBA CO
[MAX cnenuduyna Tepamuja ce Manu. Tperman Ha u30op 3a mnaumeHntute co XOBb, wmm
WHTEpPCTUIMETTHH OonecTr Ha Oenute apoOoBH W acouupaHa [IX KoM ce XUIOKCEMHYHH €
JIoNToTpajHa Tepanuja co kuciopoa. [lamuenture co 11X xako mocienuia Ha 6e10apobHa Gomect (ce
KapakTepHu3upa co JHcIIHea Koja He MOXKe Ja ce o0jacHH camo co OelogpoOHUTe HapyllyBamba U
cpenen [TAII cucronen >+40-45MmXT Bo Mup) Tpeba Jia ce mpenpaTar BO eKCIEPTCKU LIEHTPU U J1a ce
BKJIy4aT BO KIMHWYKH cTyanu 3a [IAX cmenmduyana meamkamento3Ha tepanuja. M morpebara Ha
[NTAX cnenm¢punyna Tepanuja kaj narnuentd co XObb nim uAaTepcTHenHA OoNecT Ha OenuTe ApoOOBU
u cpener ITAII<40mMmXr He ce ompaBayBa, MOpaAM HEAOCTATOK HAa CHUCTEMATHYHHU MOJATOLM 32
HUBHATa CUT'YPHOCT WU €(PUKaCHOCT.

Tabena 6poj 24. Ilpenopaka 3a [1X kako nocneauia Ha 6e10ApodHA OOJIECT.

Kinaca | Hup
Exoxapamnorpadujata ce mpemnopauyBa Kako CKpUHHUHT 3a mpoueHka Ha I1X kako I C
noceuia Ha 6enoapoOHa 6oect
JlecHocplieBaTa KaTeTepu3alldja ce IpernopadyBa 3a AcUHUTHBHA IUjarHo3a Ha | C
ITX kako nocieawia Ha 6eoapoOHa 6osrect
OntumaneH TpeTMaH Ha OCHOBHOTO OenonpoOHO 3abonyBame, BKIYYyBajKu MU I Cc

JONTOTpajHa Tepamuja CO KHUCJIOPOA Kaj MalUeHTH CO XWIIOKCEMHja, Ce
npenopayysa kaj namueHTn co I[1X kako nocieauia Ha 6e0apooHa 6ojecT

[Tammentute co I1X kako mocienuiia Ha 6enoapobHa Ooect Tpeda ga ce BKIIydatr Ila C
BO PaHJOMU3HMPAHU KOHTPOJIMPAHH CTYINU 3a yIOTpeda Ha CIISIU(pUIHHN JICKOBHU 3a
IMAX

VYnorpebara Ha [IAX cnenuduyuHa MeIUKaMEHTO3HA Tepanuja He ce Mpernopadysa Il C
kaj mareHTH co 11X koja e mocieanina Ha 6eoapoOHa 6osrect
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XPOHUYHA TPOMBOEMBOJIMCKA NYJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3UJA (I'PYIIA 4).
XTEIIX e enna ox HajupeBanentHute hopmu Ha [1X. Cenak, He € MOXKHO J1a ce OIpeau BKyITHATa
mpeasieHiia Ha XTEIIX, 3aToa mTO cHTe MallMEHTH HEMaaT MCTOpHja 3a aKyTeH IyJIMOHAJICH
embonmm3am. Jlojeka akyTHHOT TWyJIMOHAJeH emOoilm3aM MOXe Ja Owje KIMHUYKH HeM, uMa
akymynupauku fokasu nexka XTEIIX umcro Taka Moxke Ja ce pa3BUe BO OTCYCTBO Ha NPETXOJEH
nyJMoHajeH emOonn3aM. Kaj opue ciaydau 0oJiecTa € BepOjaTHO MHUIIUPAHA O] TPOMOOTHYHH HJIH O
WH(}pIAaMATOpHU JIe3UW Ha IMyJIMOHallHaTa Backyiarypa. Kora oOnmrepanujata Ha KpBHHOT caJi ke
Ouge m0BOJHA na jgoBene 10 mokauyBame Ha I[IAIl, mpomecor Ha MyJIMOHAJIHO BAacKyJApHO
pemMozenupame € 3al0YHaT U Mporpeanpa KoH pa3Boj Ha [1X nypu u Bo 0TCYycTBO Ha MOHATaMOIIHU
TpoMOoeMOouuky HacTaHu. OnpezescH: cOCTOjOM ce acolupaHH co 3rojeMeH pusuk 3a XTEIIX,
BKJIy4yBajK{ MPETXOAHA CIUIEHEKTOMH]ja, IPUCYCTBO HA BEHTPHUKYJIO-aTpHjajleH LIaHT 3a TPETMaH Ha
xuaponedaryc, MuesonpoiarudepaTuBHU 3a0onyBamba M XPOHHMYHM HH(pIamatopHu OojecTd Ha
npesata. He e mo3Hat TOYHHOT MEXaHHW3aM Ha TIOBP3aHOCTA.

Jujarno3za. Cekoj maigeHT co HeoOjacHeTa IMyJIMOHAJIHA XMIIEPTCH3Mja TpeDda Ja ce peeBaiyupa 3a
MOCTOEHE Ha XpOHHYHA TPoMOOeMOOoMCKa Iy IMOHATHA XunepTer3uja. CoMHeBambeTo Tpeba na oue
roJeMO Kora IOCTOM aHaMHe3a 3a TPETXOACH BEHCKH TpomboembOommzam. [lamumenture koum
MpeKMBeaie akyTHa TpoMmOoemOoiuja Tpeba Jla ce clieJlaT 3a €BeHTyallHa II0jaBa Ha XPOHHMYHA
TpoMOOeMOOIICKa MyIMOHAHA XHIIEPTeH3Wja. AKO ce IojaBaT CUMNITOMH W 3Hanu Ha [IX, wumm
JIECHOCTpaHa cpIieBa CIa0OCT BO TEKOT HA HHUBHUOT WHTPA-XOCIHUTAIIEH IPECTOj, MOTPEOHO € 10
OTIYIITAkETO Off OOJHUIA exokapauorpadcku na ce cieaar (0OMyHO 1o 3 ¥ 6 Mecely) 3a Ja ce
yrBpau naiu [1X e permena. Kaj manuenTy co HeoOjacHeTa MyJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3HU]a, MOTPEOHO €
Jla ce HamnpaBd BEHTHIAIWOHO-TIepdy3nOoHEH TecT. HopmaneH Haom Ha OBOj TECT HCKIydyBa
XpOoHMYHA TpoMOOeMOoMCKa MyJIMOHAIHA XuIepreHsuja. Myntu-ciajcia KT anruorpaduja ce
mpernopadyBa Kora BEHTWIALUOHO-TIEPPY3UOHUOT TeCT € HEO/pe/icH WIM yKaKyBa Ha mepy3noHH
nepextu. Hema moBomHO mokasm neka HopmamHata KT anrmorpaduja wckiydyBa omepaOmitHa
XTEIIX. Axo BenTunamuono-tiepdysnoHnotr Ttect w/wimm KT anrnorpadujara mokaxar 3HAIN
komnaTuOwian co XTEITX, manuentor Tpeda a ce mpenpaTty BO LEHTap CO COOJABETHO MCKYCTBO 3a
MEINKAMEHTO3eH W XHPYPIIKH TPETMaH. 3a JIOHEeCyBame Ha COOJIBETHA TepamneBTCKa CTpaTerwja,
MOTpeOHO € Ja ce HampaBH [eCHOCTpPaHa CpIeBa KaTeTepu3alyja W KJIacCHYHa ITyJIMOHATHA
anruorpaduja. KoHeunara aujarHo3a ce MmocTaByBa CO NMPHUCYCTBO Ha mpekanwiapua [1X (cpenen
MMAIT 25 mmXr, PWP 15 mMmXr, [IBP >2 Hoon yHuTC) Kaj NDANUEHTH €O MYJITHIUIA
XPOHWYHU/OPTaHU3UPAHN OKIYy3WBHH TPOMOW/eMOONHM BO €NACTUYHHTE ITyJIMOHAJIHHU apTepyuu
(rmaBHa, 1006apHa, cCErMEHTHA, CyOCErMEHTHA).

Tepanuja. IlanmentuTe co AMjarHOCTHIMpaHa XPOHWYHA TPOMOOEMOOJHMCKAa MyJMOHAIIHA
XHUIepTeH3uja Tpeda T0KUBOTHO Jia IpUMaaT aHTHOKoarynaHTHa Tepanuja co MTHP momery 2.0 u 3.0.
Opnmykata kakBa Tpeba ma Owmae TepamydjaTa Ha OBHE MAIMeHTH Tpeba na ce JoHece BO
CHeLWjaM3upal IIEHTap BO KOHCYJTAalMja Ha KapAMOJIOT, peHAreHojor u xupypr. [lyamonamHa
egmaprepektomuja([IEA) e Tperman Ha m300p 3a JleKyBamke Ha XPOHHYHA TPOMOOEMOOIFICKA
MyJIMOHATTHA XWIIEPTeH3Mja M € TMOTEeHIMjaJHO KypaTwBHA ommuja. [larmmentor He Tpeba ma ce
mporjacu 3a HWHoMaepaduieH, 0e3 MHUCIEHhE Ol MCKYCeH XHpypr. Bp3 oanmykara 3a XUpPypIIKO
JIeKyBam€ BIIMjae JIOKaIM3auyjaTa U pallupeHocTa Ha TpPoMOWTe BO pejanuja co creneHoT Ha I1X,
Kako W Bo3pacTa W KoMmopOuamretuTe. lIpokcumanmHuTe, OpraHM3WpaHH TpoMOM, ce uAeaTHa
WHIWKANWja, JOACKa IMOBEKEe MUCTAIIHA TPOMOM MOXKaT Jia ja CrpedaT ycremrHarta mnporemypa. Ilo
epuKacHa WHTEPBEHLMja MOXE Ja CE€ OueKyBa [IpaMaTH4eH Maj Ha IyJMOHalHAaTa BacKyJjapHa
PE3UCTEeHIINja U CKOPO HOpMANH3alyja Ha IMyJIMOHATHATa XEMOJMHAMHUKA.

[Ipumenera Ha crnienuduyHa tepanuja 3a [IAX Moke ga Urpa yjora Kaj CeJIeKTHPaHH MallueHTH BO
CIIEAHUTE TPH Clydau: 1) ako MalMeHTHTE He ce KaHAMIATH 3a Oonepanuja; 2) ako Ipe-onepaTuBHHOT
TpeTMaH ce CMETa 3a COOABETEH 3a Ja ja MoJ00pH XeMOJMHAMHUKATa; 3) akO MAalMEeHTOT OCTaHEe CO
cuMIIToMaTcka pesuayanna/pekypertra [1X mo xupypika [TEA. Hexonky HEKOHTpOIMpaHU CTY UM
cyrepupaar neka npoctanounute, EPA u docdoauecrepasa Tun 5 MHXUOUTOPUTE MOXKE JIa TOBEAT
JI0 XeMOJMHAMCKO M KJIMHUYKO TonoOpyBame kaj naruentute co XTEIIX, He3aBucHO namm ce
omnepabmiHu, wiau Heomepabmwinu. Bo momentor 3a XTEIIX He e omoOpeHa MeamkaMeHTO3HA
tepanuja Bo CAJl u Bo EBpona. bunatepanna 6ey1o1po0Ha TpaHCIIAHTallMja € OIlIMja 3a HalpeaHaTH
clay4yau Kou He oaromapaart 3a [IEA.
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Tabena 6poj 25. [Ipenopaka 3a XTEIIX Tperman.

Kmaca

Hug

Hujaraozata Ha XTEIIX ce mocTtaByBa co mpucycTBO Ha mpekamwiapaa [1X
(cpemen ITAII 25 mmXr, PWP 15 mmXr, TIBP >2 Wood units) xaj marueHTH co
MYJTHIUIA XPOHUYHHI/OPTraHU3UpaHu OKIY3UBHH TPoMOU/eMOOIH BO €acCTUYHUTE
MyJAMOHAJTHY apTepuu (TJaBHa, JoOapHa, CErMEHTHA, CyOCEeTMEHTHA)

Kaj marmmenTn co XTEIIX ce npernopadyBa T0KUBOTHA aHTHKOATYJIAIIH]a

Xupypuka [IEA ce npenopadyBa 3a TpeTMaH Ha nanentu co X TETIX

Axo BeHTHIIAIMOHO-TIepPy3uOoHUOT TecT u/wmm KT anruorpadujara mokaxar
3HarM, kommatuOnaHau co X TEITX, mamuedToT Tpeba mxa ce mpenpatu Bo IeHTap
CO COOJIBETHA eKcnepTh3a 3a xupypmka [IEA

ellelle!

CenexiyjaTa Ha MalMEHTH 3a orepalyja Tpeda na ¢ 0a3upaHa Ha PallupPeHoCTa ’
JIOKaJIM3alnjaTa Ha OpraHu3upanuTe TpomoOu, crerneHot Ha [1X u npucycTBoTo Ha
KOMOPOWIUTETH

lla

[TAX cnemuduyra MeIMKaMEHTO3HA TEpanMja MOXKe Ja Owme WHIWIApaHa Kaj
CCJICKTUPAaHM TMAIMEeHTH, KaKO OHUEC KOW HE Ce KaJWJaTH 3a XUPYpruja, WIH CO
pesuayansa [1X no I[TEA

b
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CumnTomu/aHaun/ucTopnja Koja cyrepupa NX

pyna 2: NeBocpuesa
Gonect?

HewHBa3suBHa npoueHka
KomnaTubunHa co MNX

4—| Pazmucnn 3a 4ecTn npuymHm 3a NX I—D

Ipyna 3: BenoapobBHa
Gonect u/unu xunokcuja?

h

WcTopwja cumnTomu, shaun, EKT, Ptr nynme, TTE, PFT, HRCT

Ha
MX nponopunoHanHa Ha
TexMHaTa

peTWpaj ja ocHoBHaTa Bonec
cneau nporpecuja

éa:mwcnw 3a lpyna 4: CTEP@

A

A
( Paamucnn 3a PYOD/PCH )

Mpyna2wm3:
[wjarHocTu4ka noTBpga

Da

X HecoogBeTHa HA

coctojbara

| Hanpaeu V/Q ckeH

MMerenpa:PVOD {TTBOE) - nyIMOHaNHA BEHO-
(okny3ueHa Gonecr: PCH ~(ITKX) nyaMonanso
RanmunapHa xemadrgomarosa; HRCT -(BPKT)
BHCOKO PECOIYTHBHA KOMIIjyTepUIHpaHa
Tomorpaguja; ANA - (AHA) avTHHYKNEapHH

l CTRL + Click to selact

erMeHTHU nepdy3ncH
federtn

1; CTD - (CTE); HIV- CU1A; TEE -
thareanna exokarpgnorpadmja; TTE -
TpaHcTOpaKanHa exokapauorpacmja; CMR -(MP)
KAPAH]AHA MATHETHA pe3onanua; US - (VC)
yirrpaconorpacpuja; LET (DT} dysKumnonainm
recTond 3a nded; CHIDY - (KCE)KoureHuranum
cpuesn saboayeanja

Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension,

I Pasmucnu 3a ApYrM PeTK NPUYHHA I
L
W3seaun PXL| (npoueHKa Ha BepojaTHoCT 3a MAX) |— 5| MPAP 225mmlig
PWP <mmllg
Kn. aaum, HRCT I Crneunn4Hn AWjarHOCTUYKY TECTOBK ﬂ WWincTosommjasal
PVYOD/PCH
ANA Kn. sHaum, opyrv Cpyna 5
na.ananuau
CTD MepnnumHcka Kn. 3naum, XpoHW4Ha
ucTopuja 3, LFT xemonvaa
TTE.
Nekoew/ HIV Tect TEE, Nopro/
ToKcHHM CMR nynmoHanHa
HIV CHD
L BMPR2,ALKi,
Endoglin (HHT)
Maowonartcka unw HacnegHa MAX mammnr?algrfaune):sa

Guidelines, www.escardio.org.
IIpenBuaeHo axxypupame Ha 8 TOIMHU.
CiaeaHoTo axypupame e npeasuaeHo 3a 2017 roguna.

PE®EPEHIIN
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http://www.escardio.org/

	Новата клиничка класификација на пулмоналната хипертензија е произлезена од состанокот, одржан во 2008 година во Dana Point, California.
	Табела број  2. Клиничка класификација на пулмоналната хипертензија

