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 MEJIMIITUHA 3ACHOBAHA HA IOKA3H ITPHU
TPOMBOTUYHA TPOMBOLIUTOIIEHUYHA ITYPITYPA (SYNDROMA
MOSCHCOWITZ) 1 APYT' TPOMBOTUYHU MUKPOAHT'NOITIATUHN

Yien 1

Co oBa ymaTcTBO CE MPOIMHMIIYBAa MEAUIMHCKOTO 3TPHXKYBame MPU TPOMOOTHYHA
TpomOoruTonennyHa myprypa (Syndroma Moschcowitz) u  nmpyru  TpoMOOTHUHHU
MHUKPOAHTHOMATHH, MPEKY MPAaKTUKYBamke HAa MEAMIIMHA 3aCHOBAHA HA JIOKA3H.

Yiien 2

HaunHOT Ha METUIIMHCKO 3TPUKYBamE € IaJIeH BO MPHJIOT, KOj € COCTaBeH JIe] Ha OBa
yIaTCcTBO.

Yiien 3

31paBcTBEHUTE PaOOTHUIM M 3PABCTBEHUTE COPAOOTHHIM ja BpIIAT 3JpaBCTBEHATA
JIEJHOCT Ha MEIUIIMHCKO 3TPIKYBamke MPH TPOMOOTHYHA TPOMOOIIMTONICHUYHA ITypITypa
(Syndroma Moschcowitz) u apyru TpOMOOTHYHM MUKPOAHTHOIIATHH, IO TMPABHUIIO COTJIACHO
OBa yIaTCcTBO.

[To ucknydok onm craB 1 Ha OBOj Wi€H, BO MOCIWHEYHH CIIydyad IO OIICHKA Ha
JOKTOPOT, MOXE Ja e OTCTAalM OJ OApeJOWTe Ha OBa YHATCTBO, CO COOJBETHO MHCMEHO
o0pa3ioxeHne 3a MPUYUHUTE U MOTpedara 3a OTCTAllyBamke U CO MPOIEHKA 32 HATAMOIITHHOT
TEK Ha IOCTalKaTa, PH IITO OJf CTPaHAa Ha JOKTOPOT TOA COOJBETHO C€ JIOKYMCHTHPA BO
nucMeHa Gopma BO MEIUIIMHCKOTO JOCUE HA MAIUEHTOT.

Yien 4

OBa ynaTcTBO BJIETYBa BO CHJIa HAPEIHUOT JCH OJ] ICHOT Ha HETOBOTO JOHECYBAbE.
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IIpunor

TPOMBOTHYHA TPOMBOIMTOIIEHNYHA ITYPITYPA
(SYNDROMA MOSCHCOWITZ) 1 APYTU TPOMBOTHUYHU
MUKPOAHTUOITATUHN

OcHOBH

[edunuimja

Enunpemuonoruja

Etunonoruja

Kiauunuky KapakTepUCTHKU

Jlujarsosa, qudepeHiyjaiia JMjardosa U NCieyBamba

Tperman
Pedepenmm

OCHOBH

TpombOoTuuna TpombOoruroneHuuna nypaypa (TTII) e peTka, HO ypreHtHa coctojdéa BoO
xemaronorujata. Oj BUTAIHO 3HAYCHE € Ja ce IMpero3Hae BeJHANl M Ja ce Jajie COOJIBETHA
Tepamnuja, CMPTHOCTa Kaj HeleKkyBaHH ciaydam € 90%, a Op30TO 3amouHyBame CO 3aMeHa Ha
masma (plasma exchange - I1E) ro HamanyBa MOPTaIUTETOT.

NEGUHULIAIA

I[lon nommoT TpOMOOTHMYHa MHKpOAaHTHONATHja ce mojApa3dupa KoMmMOuMHanWja Ha
MHKPOAHTHOIIATCKa XEMOJIHMTHYKA aHEMH]ja, TPOMOOLMTONICHHja U MUKPOBAcKyJIapHH TpoMOu Oe3
OrJIe/l Ha IPUYMHATA WK Ha 3a(akamkeTo Ha CIeUU(UIHO TKHBO.

TpombOoTuuna TpomOomnuronennuHa mnyprnypa (TTII) e o0muk Ha  TpoMOOTHYHA
MHKpOAHTHOIAaTHja KaJe OIITETyBame Ha TKUBATa O MHKPOTPOMOM MOXKE Jla HacTaHe BO KOj
OmiI0 opraH, HO HajueCTO CE jaByBaaT HEBPOJIOIIKM HapyIIyBama, IIOKaYeHa TeMIeparypa, 4ecTo
ce 3adarenu OyOpesuTe, HO MOPETKO ce jaByBa OyOpekHa WHCYUIMEHIIH]a.

EIIMAEMHOJIOI'NJA

3abomyBameTo e peTko, 4-6 cmydan Ha 1 000 000 xuTENN TOTUIIHO.

Hajuecto ce jaByBa Kaj BO3pacHHM, CO MK Ha MHUUAEHIAaTa okoiry 40-ta ronuHa, a 90% ce <60
TOJINHHU.

Co0THOCOT JKE€HU:MaXku u3HecyBa 2:1.

ETUOJIOI'NJA

[ocrojar nBa obnuka Ha TTII, KOHreHUTaNIHA U CTEKHATA.

Bo ob6arta ciayyam ce pabotu 3a gedumnur Ha mporemHazata AJJAMTCI3 (me3uHTErpuH U
MeTaJonpoTenHasa co Thn | TpomOocmoHaMHCKH MOTHB, Opoj 13) koja ro pasrpamyBa von
Willebrand dakropor (VWF).

Bo orcyctBo Ha AJAMTCI13 orpomaure myntumepu Ha VWF, kom on eHmoTenor OuBaaT
0cNO00ICHN BO LUPKYJAlMjaTa, He C€ pasrpajyBaaT COOJIBETHO M IPEIU3BUKYBaaT CIIOHTAHO
co3laBambe Ha TPOMOOLMTHH arperaTd BO MHUKPOLMPKYJalHjaTa Ha MO30KOT, CPLETO U BO
OyOpesure.

Konrenurannara TTII e npenuspukana ox HacieneH aeduiut Ha AJJAMTCI13.

Creknata TTII ce gomkum Ha HamanmeHa akTuBHOCT Ha AJIAMTCI13 3apamu mpucyctBo Ha
aBTOAHTHUTEA.

Jpyrute o0muim Ha TPOMOOTHYHH MHKPOAHTHOIIATHH CE jaBYyBaaT BO YCJIIOBH KOTa HE IOCTOH
Texok nepunut Ha AJJAMTCI13.




KJIMHUYKHU KAPAKTEPUCTHUKH

e Bo nouerokoT oBa 3a00myBame 0110 AepUHUPAHO CO MET KIMHUYKU KapaKTePUCTUKH.

TpombouuTonenuja.

MukpoaHruonarcka XeMOJIUTHUKA aHEMU]a.

@nyKTynpadka HEBPOJIOIIKA CHMITTOMATOJIOTHja.

By6pexHOo omTeTyBame.

[lokauena Temmepatypa.

e Merytoa, TTII moxe ga Ouzie mpUCyTHa U KOTa TH HEMa CHUTE IeT 3HaIH, 10 35% OoJ maIfeHTuTe
HEMaaT HEBPOJONIKAa CHUMIOTOMATOJOTHja Ha IIOYETOKOT, a OyOpeKHOTO OINTEeTYBamkE W
TeMIIepaTypaTa He ce jaCHO MaHU(ECTUPAHHU.

e Ha Talena 1 ce nageHn KIMHUYKUTE KAPAaKTEPUCTUKH U 3HauU Kaj akytaa TTII.

O O0OO0O0O0

Tabesa 1. Knunnuky kapaktTepucTuky U 3Hanu kaj akytHa TTII npu nujarnosa

TpomboruTonennja Emnmcrakca, mojaBa Ha MOJIPHITH, IETEXHUH, KPBABEHHEC 01
TUHTHUBUTE, XEMaTypHja, TACTPOMHTECTUHAITHO KPBAaBEHE,
pETUHAITHU KPBaBEeHa U XEMOITU3UU

HHC - gecto pykTynpauku u Kondysuja, rimaBobosika, napesu, adasuja, 1u3apTpuja,
Bapujabuwran 70-80% po0OJIEMH CO BUJIOT, eHIledanonaTuja u koma (10%)
[Tokauena temnepatypa > 37.5°C

Hecnieruduanm cumnromu bnenwio, ukrepyc, 3aMop, apTpaliTui ¥ MUjaIITHH

Hxrepyc Kako pe3ynTar oJf MUKpOAHTHOIIATCKA XEMOJUTHYKA aHEMH]ja
ByOpexHo omTeTyBame [Iporennypuja, MUKpoxemMarypuja

CpueBo omTeTyBamke I'pagna Gornka, cprieBa ciaboCT, XUIOTSH3HMja
l"acTponHTECTHHAICH TPAKT AOmoMuHATHHA OOJTKH

e TopeHaBeieHUTE CUMITOMH W 3HALM C€ PE3yITaT Of LIMPOKO PAacIpOCTPaHETH TPOMOO3H KOH
3a(pakaaT moBeke OpraHu.

e JlojaBara Ha KOMa € JIOII MPOTHOCTHYKH 3HAK.

e AkytHaTta OyOpexkHa MHCyuIenHIHja co norpeda ox xemoaujanusa kaj TTII e peTka u moBeke
YKaKyBa Ha XeMOJIUTHYHO-ypeMuueH cuaapoM (XVYC).

e TpomOoruToneHnjara € pe3yiaTar o] KOHCyMaIldjaTa Ha TPOMOOIIMTHTE BO MHKPOTPOMOHTE,
6pojot Ha Ha TpomborwTH ce xBrkn 10-30 x 10%/11.

e Xemonm3ara € pe3yiaTaT Ha MeXaHWYKa ()parMeHTanuja Ha EPUTPOLMTHUTE IPH MPOTOK HU3
JIeTTyMHO 3aIlyIIeHH MaJH KPBHH CaJIOBU M c€ MaHU(ECTHUpa Co:

AHemuja co MeaujaHa Ha BpeJHOCTUTE Ha XeMornoouH o 80-100 r/m.

[IpucycTBO Ha MHUCTONNTH BO Mepu(epHa pazMacka.

Hamanenu BpeqHOCTH Ha XanTorNIOOUH BO CEPYM.

ITokauen Opoj Ha PETUKYIOLUTH.

ITokauenu Bpeanoctu Ha JI/IX (xemonu3a + ucxemuja Ha TKUBATa).

Heratusen Coombs TecT.

e BpeaHoctuTe Ha CKPUHHHI TECTOBHTE HA XEMOCTa3a c€ OOMYHO HOPMAJIHMU (IIPOTPOMOHMHCKO
BpeMe, aKTHBUPAHO NapLHjaIHO TPOMOOIIIACTUHCKO BpeMe U (UOPHHOTEH).

e Bupyconomku a"anusu 3a XMB wu apyru BupycH, acouupanu co TTII, kako u 3a xemaTUTHC
BUPYCH 32 OlpeiyBame Ha M10jJ0BHATa cOocToj0a nmpex 3amouHyBameTo co [1E.

e Tpononun T - mokaueHHn BpEJAHOCTH ce cpekaBaat kaj 50% o ciydaute co aKyTHa MJIMOIATCKA
TTII kako ozapa3 Ha 4yecTOTO 3ahakame Ha CPIETO.

e [lokaueHun BpEJHOCTH Ha TPONOHUH CE HETOBOJICH 3HAK, OWMJCjKM OKIy3HjaTa Ha KOPOHAPHHUTE
apTepuu € YecTa MPUYHMHA 32 paHa CMPT.

OO0OO0O0O0Oo

OnpenyBamwe Ha AJJIAMTC13
e [Ipumeporm 3a oBaa aHaNM3a ce 3eMaar NpeJ1 3a0YHYBABETO CO JICKYBAmbE.




Cunno HapymeHa aktuBHOCT Ha AJJAMTCI13 (<5%) + mpucyctBo Ha wHXuOuTopu wim Url
AHTHUTEJA ja TOTBPAYBaaT AHjarHo3ara.

Hamanena aktuBHocT Ha AJIAMTC13 (<40% HO > 5%) ce cpekaBa kaj OpOjHU COCTOjOM KOM ce
paznuunu ox TTII, kako Ha nip. ypemuja, HH(IAMATOPHU COCTO]jOH, IOCTONICPATUBEH MTEPHO]] K BO
TEKOT Ha OpeMeHocTa.

Crrertu¢maaocTa Ha cuiaHO HamaneHata aktTuBHOCT Ha AJTAMTCI13 (<5%) Bo pa3iuKyBameTo Ha
TTI og XYC e 90%.

JANJATHO3A, JM®GEPEHIIMJATHA TUJATHO3A U UCJIEJIYBAIBA

Hujarnoszara ga TTII Mopa ga ce TpeTHupa Kako YpreHTHA MEIUITMHCKA COCTOj0a.

[MoueTHaTa nujarHo3a Tpeba Ja ce MOCTaBH BpP3 OCHOBA HAa aHaMHe3a, KIWHWYKH IIperie,
PYTHHCKH JIA0OPATOPUCKH aHATIM3H, KaKo U Tperje]] Ha neprdepHa pa3Macka.

Jlokoky  Kaj  MalMeHTOT  IOCTOM  MHKPOAHTHONATCKA  XEMOJHWTHYKA  aHeMuja |
TPOMOOIIUTOIIEHH]ja, @ BO OTCYCTBO Ha KIMHMYKK MaHU(ECTAllUM Ha JPYTH COCTOjOH, 3apaju
BHUCOKHOT PU3HUK OJI paHa CMpPT Koja MOKe Aa ce crpeur, TpetManoT co [1E tpeba na ce 3amoune
BEJHAIII IIITOM € MOXKHO, Haj100po BO pok of 4-8 yaca.

IIpumeponu 3a ananusu 3a XMB, xenatutuc b u 11, aBToanTtuTeNna U, Kora € COOJABETHO, TECT 3a
OpemeHOCT Tpeba Ja ce 3eMaT BEeIHAIII.

IIpumeponn 3a ogpenysame Ha akTuBHOcTa HA AJTAMTCI3, onpenyBame Ha anTu- AJJAMTC13

antutena kako 1 AJJAMTCI13 anTureH ce 3emaar mnpej 3anoyHyBameTo co [1E.

Tabena 3. AHAIM3M ¥ 0YEKYBAHHU Peasy/ITATH Kaj MallMeHTH Kaj Ko mocTon comenpame 3a TTIT

3a mocTaByBame HA IMjarHo3a

KpeHa cnuka u nepudepHa pazmacka

AHem#Hja, TPOMOOITUTOIICHH]A, IITUCTOITUTH

Petukynomnutu

IToxaueHu

CKpHHHHT XeMocTa3a 1 (uOpHHOreH

Hopmanuu

Ypea u enekTpoauTH

BybpesxHo omTeTyBame

Tpononun T/Tpononus |

3a cpIeBO OLITETYBAKHE

TecroBu 3a XxenaTtamHa GyHKIHja

OOMYHO HOpMAJTHU

Kanuym

Moske n1a 10j11e 10 HaMaTyBame BO TeKoT Ha I1E

JIX

Iloxauena 3apaan XCMOJIin3a

AHannsa Ha ypuHa

3a npoTenHypuja

Jupexten anturaodynuHcku tect (Coombs)

Heratusen

KpsHa rpyna

3a TpeOyBame Ha KPBHU IPOAYKTH

Bupycu Xenarutuc A/B/1] u X11B

IIpen naBame Ha KPBHU IIPOLYKTH U 38 UCKIyUyBambe
Ha BupycHa eTronoruja Ha TTII

Tect 3a OpemeHoCT

Kaj skeHu BO penpoayKTUBEH MEPUOLT

AJIAMTC13 tecToBU (aKTUBHOCT, aHTHUTEH,
MHXMOUTOPH/AaHTHUTENA) BO CIICIHjaIu3UpaHa
naboparopuja

He ce uekaat pesynraTture, TyKy BeIHAII ce
3anounyBa co I1E npu comaenue 3a TTII

EKI/exokapanorpam

3a onmpenyBame/cuenemhe Ha cpueBaTta QyHKIMja

KT/MP Ha M030K

3a oapenyBame Ha HEBPOJIOIIKO 3adakame

3a ogpenyBame HA eBEHTYAJTHU NPUYHHHI

TectoBu Ha TUpongHa QyHIIHja

3a ucKiIydyBame Ha XUIIEPTHPOUIH3aM

CxkpunuHT 32 aBTo-anTHTeNna (AHA, PO, nynyc,
AHTUKAPIUOIUIINHCKH), KAKO U JIYIIyC
aHTUKOAryJaaHT

3a ucKiIydyBame Ha aBTOUMYHO 3a00ITyBame

Konpoxkynrtypa

3a nokaxyBame Ha E.coli mpu nujapeja

KT rpanen kor/abaoMeH/kapiuia (JJOKOJIKY TOCTOU
WHIUKANKja) = TYMOPCKH MapKepH

3a ToKaKyBamke Ha MATMTHOM KaKO OCHOBHO
3a00TyBame




MMoarpynu na TTII

Kounrenuranna TTIL

o  (DeHOTHUIIOT ¢ BapHjaOUJICH U MOXKE J1a ce MaHU(eCTHpa BO KOja OMJIO BO3pacT.

e JlujarHozara ce mocTaByBa Bp3 OCHOBA Ha IIOCTOjJaHO HHCKH BPEIHOCTH Ha AKTUBHOCT
AIAMTCI13 (<5%) Bo orcycTBO Ha aBTOaHTHTEeNa. llanMeHTHTE Ce XOMO3HTOTH WM [IBOJHHU
xeTepo3uroTH 3a mytanun Bo AJJAMTCI13 reHor.

e Kaj xeHH BO PENpoayKTHBHHUOT MEPHO]] OpeMeHOCTa ¢ yecT mpenunuTtupadku ¢axrop u TTII e
acoypaHa co 3Ha4acH MOPOUAUTET U MOPTAIUTET HA HOBOPOJIEHOTO.

o Kaj ’nouna-manudectupauku penorun’ TTII moxe ma ce jaBu Bo 50-Te min 60-Te TOAMHU O
JKUBOTOT W Jla ce MaHudecThpa €O H30JUpaHH IepeOpatHul eMU30ad WIH co OyOpexHO
3a001yBame.

e BospacHuTe TanueHTH OOWYHO CE€ ACHUMITOMATCKH, HO BO MPHCYCTBO Ha MPEHUMUTHPAYKH
¢daktop (peOpmnna enmszoma, WHQEKIMja, BaKIUHAIM]a, EKCLUECHMBEH BHEC Ha aJKOXOJ,
OpemeHocT) ce jaByBa enm3ona Ha TTIL

AxytHa nauonarcka TTII
e Hajuecra popma na TTII, aBTOMMYHO 32005TyBam€e KO€ Ce KapaKTepHU3Hupa co MPUCYCTBO Ha
anTurena (oouuno Url) nporus AJAMTCI13.

TTII, acounpana co XB

e Mosxe na ce jaBu kako npsa Mmanudectaunja Ha CUJA nnm, nmak, Kaj maueHTy co HU30K Opoj Ha
CD4 num¢ounTH 3apaay He3eMambe Ha aHTHBUPYCHATA Tepanuja.

e Pewmmcumre 3aBucaT o ToI0OpPYBAmKHETO HA cOCTOjO0aTa HA IMYHHUTETOT, OHUAC|KH TIPEKUHOT HA
BHCOKO aKTHBHaTa perpoBupycHa Tepamnuja (XAAPT) pe3yaTupa co akyTHH peyarncH.

TTII, aconupana co OpeMeHOCT

e bpemenocra Mmoxxe aa Ouae npequnuTHpadku GaxTop kaj 5-25% ciyuau co TTII, ce paboTu nnn
3a gonHa MmanugecTanyja Ha kourenuraiana TTII kaj Bo3pacHa xeHCKa MHAUBHYa MU 3a aKyTHA
unuonarcka TTII. {ujarnosaTta e ocobeHo Temika npu Manudecraija va TTII mo
[IOPOAYBAETO.

e Kaj HeTpeTnpaHu maueHTKu TPOMOO3H ce jaByBaaT Ha HUBO Ha IIIALlEHTa, IITO Pe3yaTHpa co
3acToj BO (DETATHUOT PacT, UHTpayTepHHa (eTaaHa CMPT U IpeeKIIaMIICHja.

e [locTon KOHTHHYHpPAH PU3HK 3a PEJIAIC BO TEKOT HA HApeTHUTE OPEMEHOCTH.

e Xenure co Hopmannu BpeaHocty Ha AJIAMTC13 npen OpeMeHOCTa UMaaT MoMall PU3MK O]
pemnaric.

e JludepenuujanHara aujarno3a BO 0JHOC Ha JPYTrUTEe TPOMOOTHYHH MUKPOAHT'HONIATHH KOU Ce
modvecTH € Temka (Buau Tabemna 4).

Tabesa 4. TUNNYHN KAPAKTEPUCTHKH HA MUKPOAHTHONIATHH, ACOIUPAHH CO OPeMEHOCT

MAXA Tp0M6OI._II/I Koarypona XTA AbGnomunannu | BybpexxHo Hesponomk
TOTICHH]ja THja CHUMIITOMH OIUTETYBaE | M CUMITOMHU
I1E + + + +++ + + ++
XEJUIII + ++ + + +++ + +
TTII ++ +++ - + + ++ +++
XvyC + ++ + ++ + +++ +
ADJIII + + et + +++ ++ +
CJIE + + + + + ++ +
AILJIC + ++ * * * + +




I1E - mpeexmamricuja, XEJJIIT - xeMonu3a, MOKa4eHH XeNaTAIHA CH3UMH ¥ HUICKH TPOMOOIIUTH,
XVYC- xemonutnuko ypemuden cuaapom, ADJIII- akyTen macen xenap kaj Opemenoct, CJIE-
cucteMcku Jymnyc epuremarosyc, AIIJIC- antudochonunuaen cunapom (katactpodanen). MAXA-
MHKpPOAHTHOIIATCKa XeMOJINTHIKA aHeMHja, X T A- XuIepTeH3uja.

TTII, aconupana co J1eKOBH

e [lomanky ox 15% ox TTII ce moBp3aHu cO TaBamkETO HA JIEKOBH.

e KuHUAMH U JICKOBHU KOH COAPIKAT ECTPOTeHH ce acouupanu co mojasa Ha TTII. HuBHo naBame
Tpeba aa ce u30erHyBa Kaj MalueHTH co mperxoaHa enusona Ha TTII 3a na ce cripeun pearic.

e Ha manmentku co mperxomna TTII Tpeba ma uM ce MOHyAAT KOHTPAIICTITUBHA KOU HE COJIP)KaT
€CTPOTEeHH.

e TTII npu naBame Ha TUKJIONUIWH ce jaByBa Kaj 1 Ha 1600-5000 TpeTnpany nauueHTy.

e [lutocTaTiy Kako reMuuTabuH, OJ1eOMUIIMH U MUTOMUIIMH-L] mpeau3BukyBaar XYC, HO He
TTII.

MukpoaHruonaTuja, aconupaHa co TpaHCILUIAHTaNMja

e (Ce mMaHHdecTHpa KaKO MUKPOAHTHONIATCKa XEMOJIMTHYKKA aHEMHja U TPOMOOLIUTONIEHH]ja Kaj
MAaMEHTH M0 TPAaHCIJIAHTallMja Ha KOCKEHa CPLIEBHHA.

e (e cMeTa AeKa e pe3yiTaT Ha TOKCHYHO J€jCTBO BP3 €HAOTEIOT, aCOLMPAHO CO AaBamkE Ha
XeMmoTepanuja, co HH(EKIrja, IMYHOCYTIPECHBU U OOJIeCTa Ha TPAHCIUIAHTAT-POTHB-A0MAKHHOT
(GVHD).

e (e paznukysa on ae HoBo TTII cropen:

0 OrtcycTtBOTO Ha HamanieHa akTUBHOCT Ha AJTAMTCI13.

O PeTko mpuUCYyCTBO Ha HEBPOIOIIKA CUMIITOMH.

0 Cna0 oxrosop Ha 3amena Ha ruiasma (I1E).

0 OrTcycTBO Ha I0Ka3M 32 CUCTEMCKO CO3/1aBar-€ Ha MUKPOTPOMOH.

TpoMOOTHYHA MUKPOAHTHOIIATHja, ACOUPAHA CO MATUTHUTET

e (e jaByBa Kaj pa3JIMYHHU TUIIOBH HA MAJIMTHOMH, OCOOCHO Kaj a/JICHOKAPIIMHOMH.
e Moske Jia ce jaBH BO paHa (a3a Ha MAJIMTHOMOT WJIH MIPH TMCEMHUHUpPaHa OOJIeCT.
e Hewma 3nauajuo HamanyBamwe Ha AJIAMTCI13 akTuBHOCTA.

TTII, acouupaHa co NAHKPeATUT

e Heonamnua e onnmana MAXA, aconupaHna co akyTeH aHKPEeaTHT, a HEKOTall U CO JICHOBU I10
pe3oIynija Ha enHu30/1aTa Ha MTaHKPEeaTuT.

e AkrtuBHocta HAa AIAMTCI13 6una ymepeHo HamasieHa 1 6e3 kopenainuja co Texunata Ha TTI1
WJIWM TaHKPEaTUTOT.

e Cure manuenTty ycrneurso oune tperupanu co [1E u kopTukocTeponam.

XemouTHYKO-ypemudeH cuaapom (XY C)

e Jlujapeja nozutuseH ([+) XY C THINYHO € acolMpaH co KPBaBU JAHjapeH, IPEIU3BUKAHH O]
BepoTokcuH. Ce TpeTupa cyrnopTUBHO, IITO BO HEKOH ClIydau omdaka 1 XeMoaujaInsa.

e Jlujapeja neratusen (/I-) XY C moxke noHexorari 1a Ouzie acolpan co CHMITOMH OJ1 TIOBEKe
cucremi, kako kaj TTII, Tpeba na ce nexysa yprentHo co I1E.

e ['maBHara paznuka mery XYC u TTII e npucycTBo Ha ONUTYpHYHO/aHYPUIHO OYOPEKHO
OIITETYBame/MHCY PHUIIMEHIIH]a.

e Bo ernonorujata Ha J[- XYC (atunmuen XY C) ce moBeke ce mMpeno3Hasa yinorata Ha 1e(eKTH BO
CHCTEMOT Ha KOMIUIEMEHTOT ¥ KOPHCTEHETO Ha eKan3yMal (MHXHOUTOpP Ha KOMIDIEMEHTOT), Ce
YHMHY, JIeKa € YCIEIIHO BO OBUE CITyYau.



Tabena 5. Indepenuujanna nujaraoza Ha XyC

Wudexkuuja ( mujapeja no3urusen) J+ Bakrepun xou npoaynupaar [lura nin
BepormuTokcuH (1llura ciamdeH TOKCHH)

HapymyBama Bo perynaimja Ha O T[eHeTckH HapylIyBama BO peryiaiuja Ha
KOMIUIEMEHTOT (Jiujapeja HeratuseH) J1- KOMIUIEMEHTOT, Ha 1ip. ¢akrop H, I, MCP

(CD46), dpakrop B (CFB), C3, rpombomoxynuH
CrexHaTH HapyIIyBamka BO peryliannja Ha
KOMIUIEMEHTOT, Ha 1ip. aHTH FH antuTteno

@]

Hpyru nprunam 3a cekyHaapes XYC

Streptococcus pneumoniae

XUB

ManuraoMu

Jedextu Bo MeTabonm3aM Ha KoOaTaMUuH
JlexoBu (KMHUH, reMITUTa0WH, OJICOMUIIHH)
bpemenoct

Hpyru aBTonmyHu 3a0o0iryBama, Ha np. CJIE,
AIUJIC

OO0OO0OO0O0OO0O0

Baxxno e ma ce Hampasu paznuka nomery [+ XYC, [I- XYC u TTII, 6unejku nporaosara u
TPETMAHOT C€ Pa3JINIHU.

TPETMAH

IToyeTen TpeTMaH

I[na3zma uzmena (I1IE)

Tepanmja Ha W300p BO TperMaHoT Ha akyTHara TTII e m3menara ma mmasma (IIE). TIE e
CYIEpHOpHA BO OAHOC Ha MH(Y3UH Ha IUIa3Ma, HO MH(Y3UM Ha ToJIeMH BOJYyMEHH Ha IUla3Ma ce
WHAWLUPaHH JOKOJIKY HE € MOXHO BenHam ja ce 3anoune co I1E. Bugu anropuram 1.

[1E ce 3anounyBa co 3ameHa Ha 1,5 BoslyMeHH Ha IJ1a3Ma U MPOLIEHKA C€ BPIIX CEKOj ICH.

Bomymenor ce namanyBa Ha | BomyMeH IJjla3Ma Kora KIMHHMYKAaTa COCTOjOa W HAOAWMTE OX

aHaJM3HUTE Ke ce CTa0MIn3upaar.

[Ipu ’kMBOTHO 3arpo3yBauka cOCT0j0a MOXKe Ja ce 3rojeMH (PpeKBEHIIMjaTa MM BOJIYMEHOT Ha

IIE.

Co cexojaneBnu I1E ce nponommkyBa HajMasKy 2 JeHa OTKako OpojoT Ha TpoMOouuTH Ke Ouzae >

150 x 10%1, a notoa ce npexunysa. Konrennranua TTII ce Tpetupa co ITE/uudy3uu Ha miasma.

0 JlomxuHaTa Ha TPETMAHOT 3aBUCH O] (PEHOTUTIOT HA ALMEHTOT.

0 Undysun Ha mia3zma (10-15 mu/kr) win konueHrpatu Ha FVIII co cpeana mpoYynucTeHOCT ce
notpeOnu Ha 10 1o 20 meHa 3a Aa ce MOCTUTHE HOopMaliu3alldja Ha OpOjoT Ha TPOMOOIIUTH U
HUBOTO Ha XEMOTJIOOWH.

0 Kaj Hexoun marnuieHTH Ke nMa oTpeda o1 peryaapHo Mpo(HuIakTHYKO JAaBamke Ha IIa3Ma 3a 1a
ce OJIpXKM HOpMasieH Opoj Ha TPOMOOIMTH MIIH JIa C€ CIIPEYr peliarc BO BpeMe Ha WHQEKIH
WIN IPYTH CTPECHU COCTOjOH.

TTII npu Gpemenoct

O /Jlokonky mpu OpeMeHOCT ce jaBu TpPOMOOTMYHA MHKDPOAHTHONATHja KOja HE MOXE BO
MOTIIOJIHOCT Ja Cce 00jaCHU €O JPYyrH MHUKpoaHrwonaTwu, pasziuunud on TTII, Toramr
nmujarHosata Ha TTII tpeba na ce 3eme Bo mpeaBun u Tpeda na ce 3anoune co 11E.

0 Tecrosute 3a AIJAMTCI13 npen mo4eTOKOT Ha TPETMAaHOT OBO3MOXKYBaaT pPa3lHKyBamke Ha
KoHreHutanHa uiau crekHara TTII ox Ipyrute MUKpOAHTHONIATHH, ACOIIMPAHU CO OPEMEHOCT.
Kaj npeexnamncuja u XEJUJIII cuaapomor aktmBHOcta Ha AJIAMTCI13 e Hamanena
(menujana 31%, oncer 12-43%), Ho He ce Haoraar aHTuTena nmpotuB AJJAMTCI13.

O bpemenn co konrenuranna TTII Tpeba na OupaT cieneHH BO CHELUjaJH3UpPaHU LEHTPU H
perynapHo na goOuBaar npodunaktuuku 103u Ha AJJAMTCI13 Bo TekoT Ha OpeMEeHOCTa u
NOCTHAPTAIHO.



0 [IIpu creknara TTII aktuBHOCTa HAa AJJAMTCI13 Tpeba na ce ciaenu BO TEKOT Ha OpeMeHOCTa
3a [a ce MpeaBUAN UCXOA0T WK oTpedarta oA ajjyBaHTHA Tepamuja.

O PusukoT o penanc mpu ciegHUTe OPEMEHOCTH € TEeUIKO Ja ce oApeau. HamanyBamero Ha
aktuBHOcTa HAa AJIAMTCI13 Bo mouetokoT Ha Opemenocta (<10%) Moxe na ykaxe Ha
moTpebda ox Tepanuja. Purykcmmal yCmenrHo € KOPHCTEeH NMpU OpeMEHOCT Kaj aBTOMMYHH
3a00JyBamba U JIMM(POMHU.

O JKenum Bo penpomyktuBeH mnepuox kou wumane TTII, Tpeba nma moOujar coBer 3a
MOTEHIIN] ATHUTE PH3HIIN 071 OPEMEHOCT.

TTII, acouupana co X1B

0 Hopmanuzanuja nva AJAMTCI13 aktuBHocTa ce nocturayBa co IIE m XAAPT rtepanuja
(TpojHa WJIM YETBOpHA), cO MolpaBame Ha OpojoT Ha CD4 kieTkuTe M CO HaMallyBame Ha
BHpyCHaTa Maca.

0 XAAPT T1peba na ce naBa Bexnam no IIE m gaBameTro mpomobKyBa M IO MOCTUTHATATa
peMucHja 3a a ce crpeyvaT pellarcH.

0 IloHekoraii ¢ moTpeOHa HATAMOIIIHA TEPaIlija CO PUTYKCUMA0 U KOPTHKOCTEPOUIH.

MHuKpoaHTrronaruja, acopana co TpaHCIDIaHTAIH]ja Ha KOCKeHa CPIICBHHA

0 Hewma kopucr oz I1E, a Bo peTpOCIIEKTUBHH CTYJIUH € TIOKa)KaHO JIeKa BCYITHOCT ja BIIOIIYBa
cocrojbara.

O IlpexuH Ha MUKIOCIOPUH WM 3aMeHa CO IPYT KIMYHOCYTIPECUB, TAKPOJIUMYC Ha TIp., MOXKeE J1a
noBezie 1o BionryBame Ha GVHD.

TpomboTuHa MUKpoaHruomaTuja, acouupaHa co mManurauter: IIE nema edekrt, morpeGHO €

JIEKyBamhe Ha OCHOBHOTO 3a00ITyBambe.

JlonoJIHMTEIHA Tepanuja

Koprtuxkoctepouau: Crepounure mHpoKo ce nmpuMenyBaaT Bo Tpetmad Ha TTII 3aenno co I1E,

HE [I0CTOjaT paHIOMHU3WUPAaHU KOHTPOJHMPAHM CTyIUM Kajge e crnopeayBana [IE  +

KopTukocTepouau co camo I1E.

0 Ce nmaBaar Kako MyJIc METHIIPEAHNU30JIOH 1T/ BO TEKOT Ha TPH MOCIIEIOBATEIHHU JCHA - 1032
3a BO3PACHH.

0 Kako BHCOKH /1031 HA TIPETHU3OJIOH 11.0C | MI/KT/1.

Putykcnmab ce 1aBa BO 1033 011 375 Mr/M? HEIGIIHO BO TEKOT Ha 4 HEIEH.

0 Kaj akyraa wmmmomarcka TTII co HeBponomka WM CO KapAujalHa MAaTOJIOTHja, Koja €
acolypaHa co BUCOK MOPTAJIHUTET, pUTYKCHMa0 MOXe Ja J0je Bo mpeasua 3aeaHo co I[1E u
CO KOPTHKOCTEPOUIH.

0 Kaj mamuentu co pedpakrtepHa uiau penarncHa asroumyHa TTII tpeba ma ce mame
pUTYKCHUMAO0.

HukgocmopuH A MOXeE Na J0je BO MPEeABHA KaKO BTOPOJIMHHUCKA Tepanuja Kaj MaMeHTH CO
aKyTHa WJIM CO XpOHUYHA penaricHa creknara TTTI.

AHTHTPOMOOLIMTHH JICKOBH

0 Kiunnukata epuxacHOCT He € TOKa)kaHa, HO THE Ce PelTaTUBHO Oe30eTHH.

O Manu no3u Ha acnmpuH (75 Mr/m) MoxaT na ce aajgatr Bo (pasa Ha mopact Ha OpojoT Ha
tpomGoumTH (>50 x 10%/1).

CniieHeKTOMHja PETKO Joara BO NMPEIBUA M TOAa BO NEPHOAM KOra HEMa akTHBHA OOJeCT Kaj

crekHata TTII, HO qokakaHMOT OEHE(UT € OrpaHUYEH.

Jpyru J1eKoBH KakO BHHKPHCTHH, LHKIO(ocdamun, KOM TOpaHO Owuie KOPHCTEHH Kaj

pedpakTepHN WM peNaliCHU Clydaw, He c€ MpenopadyBaaT, OCBEH Kako el Ol KIMHHUYKa

CTynuja.

CynopTuBHa Tepanuja

Bo meprosoT Ha akTHBHA XEMOJM3a, MOTPEOHM ce TpaHCy3uH Ha CPUTPOIMTHA Maca H
JoJlaBamke Ha (DOJIHA KHUCEIIHHA.



JlokaxxaHo € JieKa mparoT 3a TpaHcdysuja ox 701/ kaj KpUTUIHO O0HU € Oe30eeH, HO OBOj Ipar
HE ce IpUMeHyBa Kaj 00IHHM co cpueBo 3abonyBame u kaj 6omau co TTII co nokasm 3a cpueBo
3ahakame 1 XeMOJIHM3a MOXKeE J]a € TOTPEOHO MOBUCOKO HUBO HA XEMOTJIOOHH.

Tpancdy3un Ha TPOMOOIUTH C€ KOHTPAaWHIWIMPAHW, OCBEH IPH JKUBOTHO-3arpo3yBauka
XeMoparuja, 3apad PU3UKOT OJ1 HATAMOIITHA TPOMOO3H.

BepojaTtHocta 3a BeHCkH TpomOoeMOonn3aM € 3rojieMeHa 3apagd aKyTHata OoJecT W
HETIOZBIKHOCTA HA TAlMEHTOT, Ia Cce IpernopadyyBa pyTHHCKA TpoMOompoduiakca co
HHICKOMOJICKYIIApEH XeIIapHH Ja Ce 3a[0YHE KOra BPEJHOCTUTE Ha TpoMOoLuTH ce Hax 50 x 10%/1.

Peppaxrepna TTII

Pedpakrepua TTII ce meduHupa Kako mporepcuja Ha CHMITOMHTE WM IEP3UCTHpAmEC Ha

TpomOouuTONIEHHjaTa U OKpaj mpumenerata [1E.

0 Tepanuja Ha u300p € AaBame HA pUTYKCUMAO.

O VYiuBojyBame Ha (pekBeHimjara Ha IIE (Ha 12 yaca) wiaM yaBOjyBame Ha BOJYMEHOT Ha
IUIa3Ma Koja ce MEHYBa, KakO M HAaTaMOIIIHO JIOJIaBarkhe Ha KOPTUKOCTEPOHIHN € OJ M3BECHA
KOPHCT.

Tperman Ha pesanc

Penamnc ce nedunupa xkako emmzona Ha akytHa TTII koja ce jaByBa mo moBeke ox 30 nmeHa ox
MOCTUTHYBAKETO HAa PEMUCH]a.

Ce jaByBa kaj 20-50% ox cmyuanre. Criopen nogatonute Ha KaHanckara rpyma 3a adepesu BO
nepuo Ha ciefiewme o 10 roanHu pernarcu ce jaBuie kaj 36% of manueHTHTe.

[NanuenT Bo peMucHja co MPUCYTHH aHTUTeNa Wi akTuBHOCT HAa AJJAMTC13 < 10% umaar 3
X 3TOoJIeMEeH pU3MK Of] penarc. Bo mpyra crymuwja, kaj marmueHTn Bo pemucuja co AJAMTC13
akTuBHOCT <5% pemnarc ce jaBmi kaj 38.5%, Ho camo kaj 5% ox manmenture co AJAMTCI13
aKTUBHOCT 011 > 15% ce jaBui pemnaric.

JaBameTo Ha puTykcuMal BO aKyTHaTa €lM30/a ja HaMadyBa MHLMACHIATA U ja oJJlara mojaBata
Ha peJaric.

Tepanuja Ha n360p npu penanc ce nonHteHsnBHa [1E w/umu purykcumad.

Kaj marmmentu co nokakana HamanieHa aktuBHOCT Ha AJIAMTCI3 ox <5% moxe na 1ojae BO
MpeBU] eNIEKTUBHO JaBarmke Ha PUTYKCUMaO.

[ManuenTure Tpeda na Oumat uHGOPMUPAHH 38 CHMITOMUTE, 3HAITUTE U PU3UKOT OJ peliaric.
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