Bp3 ocHoBa Ha unen 27 cras (1) on 3akoHOT 3a 31paBcTBeHaTa 3amTuTa (,,Cry)0eH
BecHHK Ha Penybnmuka Makenonuja‘“ 6poj 43/12, 145/12 u 87/13), MUHHCTEPOT 3a 3IpaBCTBO
JI0HECe

YOATCTBO

3A ITIPAKTUKYBAIBE HA MEJIMIIMHA 3ACHOBAHA HA 1OKA3H
TP HUCTUYHA ®UBPO3A KAJ IEITA

Yien 1

Co oBa yYOnaTtCTBO CC IponvinyBa MCAUIMHCKO 3TPpUIKYBalbC Ha OCHAa CO NUCTUYHA
¢hubpo3a npeKy NpakTUKyBamkbe Ha MEIUIIMHA 3aCHOBaHA Ha JIOKA3H.

Yiien 2

HaunnoT Ha nuWjarHOCTUIMpamEe W TPEeTMaH Ha LUCTHYHATa GuOpo3a kaj xena e
TaJieH BO IPUJIOT, KOj € COCTAaBEH JIe]l Ha OBA YIaTCTBO.

Yiien 3

31paBcTBEHUTE PaOOTHUIM M 3PABCTBEHUTE COPAOOTHHIM ja BpIIAT 3/paBCTBEHATA
JIEJHOCT Ha MEIUIIMHCKO 3TPHXKYyBamke Ha IMcTHYHATa (pubpo3a kaj gerara Mo MPaBHIIO
COTJIACHO OBa yIaTCTBO.

[To uckimydok onx craB 1 Ha OBOj 4jieH, BO TMOCAMHEYHHM CIIy4aW 1O OIIEHKA Ha
JOKTOPOT, MOXE Ja ce OTCTamu OJ OApeAduTe Ha OBa YHATCTBO, CO COOJIBETHO MHCMEHO
oOpasnmokeHHEe 3a TPUYMHUTE M 3a MoTpedara oOj OTCTalmyBame W CO TMPOIICHKA 3a
HATaMOIITHUOT TE€K Ha 3TPIKYBAKETO, MPHU IITO OF CTPaHA HA JOKTOPOT TOA COOJIBETHO CE
JOKYMEHTHPA BO MUCMEHa (popMa BO METUIIMHCKOTO JOCHE HA MAIMECHTOT.

Yien 4

OBa ynaTcTBO BJIETYBa BO CHJIAa HApEJIHUOT JEH OJ JIEHOT Ha 00jaByBameTO BO
,,Cly>)kOeH BecHUK Ha PemmyOinka Makenonuja®.

bp. 07-8895/2 MUHUCTEP
30 noemBpu 2013 rogunaa

Ckorje Huxona Togopos
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OCHOBHH ITOJATOILH
Enmpemuonoruja
Knuanuka cnuka
J{ujarnosza

TperMaH ¥ mpOrHO3a
[ToBp3auu U3BOPU

OCHOBHHM MOJIATOLIA

Huctuuna ¢udposza (LIP) e Hacmeana merabonHa OosiecT. [1aBHUTE CHUMITOMH BKJIy4yBaaT
MpOTrpecuBHA MyJIMOHATHA CUMITOMATOJIOTHja BO JIETCTBOTO W €r30KPHHA WHCY(QUIIMEHIIMja Ha
MaHKPeacoT MITO BOJAU J0 XPOHUYHA CTeaTopea.

JAujarno3ara ce 6azupa Ha NOTHUOT TeCT — OJipelyBabe HA KOHIIEHTPAIMjaTa HA XJIOPUIUTE BO

norta. TecToT Tpe6a Ja 0uje HaJOMOJIHET CO oapeayBamb€ HA T€CHCKUTE MyTallMH.

EINIMIAEMHAUOJIOT'1JA

L®' e Hajuecta HacienHa MeTabGoNHa GOIECT, BO HAjroJieM Ael Of OelaTa MOIIyJIaluja;
uHIMAeHnaTa Bapupa o 1:2500 nosopoaenu (Benuka bpurtanunja) no 1:20 000 (Puncka).
Bomecta e aBro3omHO perecuBHa. Adektupanure renu (cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator, CFTR- perymatop Ha TpaHCMeMpaHCKaTa CIIPOBOIIMBOCT) ja KOAHMpaar
CHHTE3aTa Ha MOJICKYJIUTE KOM YYECTByBaaT BO rpajadara Ha KaHAJIUTE 3a TPAaHCIOPT Ha
XJOPUAHUTE jOHH W Ha TOj HA4YWH KOJMYECTBOTO Ha TEYHOCT BO MYKO3HHTE CEKPETH.
HajronemuoT Opoj Ha MyTallMUTE BOJAT KOH KOMIUIETHO OTCYCTBO Ha oBHe KaHaiu. Jlocera ce
onumraay npeky 1600 myTarum.

PecrimpaTtopHara OosiecT € mpenu3BHKaHA OJ] HAMaleHa KOJIMYMHA Ha MYKYC IITO BOJH KOH
HapylleHa IMIMjapHa aKTHMBHOCT Ha CMUTEIHUTE KICTKH Ha PECIUpPATOPHHOT TPAKT, a CO TOa
cinabee MPUPOAHHUOT 0J0paHOeH MexaHu3aM. IlallMeHTHUTe pa3BHBaaT CKIECUBEH MH(]IaMaTOpPEeH
OJIrOBOP.

90 % oI er30KpMHHOT CEKPETOPEH CHCTEM € YHHMIITEH Kaj 85-90% ojn mamueHTuTe mpen Hiu
KpaTKO BpeMeE IO ParameTo O CONCTBEHUTE MPOTCONIUTHYKH CH3UMU aKTHBUPAHH BO KaHAJTHUOT
CHCTEM, LIITO BOJHM KOH raCTPOMHTECTHHAIIHA Majia abcopOiuja.

Exckperopaute nedexTn npean3BUKyBaar xenartanHa oonect kaj 70% (MacHa nHpUITpanyja) u
acnepmuja kaj 98% on maxwure. Kaj xeHuTe, penpoAyKTUBHHOT KalalUTET € HaMaJIeH MOpau
JIEXHPUPAHOCT HA IIEPBUKATHHOT MYKOC.

! N®-Hucrrana pubposa



K/IMHUYKA CJINKA

o Kaj [[® nmocroun mupok criektap Ha MaHU(ECTallM KOU MOXKE Jia CE MOBP3aHU CO MYTHPAHHOT
TCHOTHII.

e lHTecTHaNHATA ONCTPYKIHMja MPEIN3BUKaHA O MEKOHUYM IUIaK € HajueCcTHOT cumnToM Ha L{D
Kaj HoBopojeHuTe Aena ( ce rmexa kaj 10 % on manueHTHTe).

o KiuHMukHM jacHa MaHKpeacHa WHCYy(uureHja HacTanyBa kaj 85-90 % of ciydauTe 3a Bpeme Ha
TOCHEUKHOT mepuosi. OBa BOAM KOH XpOHHYHA CTeaTopea, HO U J0 HapyIieHa abcopOIija Ha CUTe
HYTPUTHECHTU. IHCYUIIMEHTHUOT KaJOPUCKH BHEC BOJM KOH peTap/ainja Ha pacToT.

e  PexTajgHHMOT MpoJarnc BO HEKOU PETKH CIIy4and MOKe /1a OuJie eTMHCTBEH CHUMITTOM.

M300MIHOTO IOTEHE BOIM KOH €IEKTPOJIMTEH ASHHUITUT U pa3B0Oj Ha MEeTa0OJIHA aJIKaI03a.

e Kaj HOBopoaeHH M JoeHuMmba, [P Moke Aa mpeau3BHKa >KOITHIA IMOPagd OINCTPYKTUBEH
XeIMaTUT, eJleMHa MaJHyTPHIIMja TMOpaJnd MPOTEHHCKH NeUIMT, aHeMHja M APYTH 3a00iTyBamba
IITO C€ OJDKAT Ha ASHHUITUT HA JTUTOCOTYOMIHH BUTAMUHHU (CKJIOHOCT KOH KPBaBeHa - BUTAMUH
K; xemonutnyHa aHemHja - BUTaMuH E; MokaueH WHTpaKpaHUjaJieH IPUTHUCOK — BUTAaMUH A).

e PecrupaTOpHHUTE CUMIITOMH MOXXE Ja CE€ jaBaT BO JIOCHEUKHUOT HEpPHOA, a MOJOLHA CTaHyBaaT
mouecTd. BooOWuaeHO, MPBHOT CUMITOM € XPOHWUYHA PEKypeHTHa Kamnumuia. [IHeymoHuuTe
HajuecTo ce mpeaussukanu ox Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae u Pseudomonas
aeruginosa.

e [IHeBMOHHjaTa YecTo € MpaTeHa co XpPOHMYHA KOJOHU3AIMja CO OBHE OaKTepHH M MOCTEeNeHa
JecTpyKuuja Ha 0en0IpoOHOTO TKUBO.
XPpOHUYHHUOT CHHY3HUT € 4ecTa nojasa, a 10-30% ox nanueHTuTe pa3BuBaaT HOCHH MOJIHIIH.

e JlecTpykuuja Ha MAaHKPEACHUTE OCTPOBUHIbA OJl MAHKPEATHYHHUTE CH3MMH CO TEKOT HAa BPEMETO
MOJKE Jia IOBEIIE 110 pa3Boj Ha AujaderT.

e Kaj 98% ox MaXuTe MOCTOM HEIOCTATOK HA CEMUHH(EPHUTE TYOY/IH IIITO BOAU KOH acliepMHuja,
HO cCIepraToreHe3aTa € HOpMaliHa. 3Haud, MOXHa € aclHpanyja Ha cliepMa JUPEKTHO O]
TECTHCHTE 32 JIa UM C€ OBO3MOXH (PEPTHITHOCT Ha OBHE JTUIIA.

JTUJATHO3A

e KBaHTUTAaTHBHO Mepeme Ha €IEKTPOIUTUTE (XJIOPHIHUTE) BO MOTTA € KIyYHO 3a JMjarHo3ara Ha
oBaa 0o0JIeCT.
e Xiopuau Bo noT nox 40 mmol/l ce nopmanuu; Bpeanoctu Hax 60 mmol/l ce Bo mpuor Ha
JMjarno3ata. AHaiu3ara cexorail Tpeda Jia ce TIOBTOPH, a 3apajii MorojieMa CUI'ypHOCT Tpeba
Jla ce U3BeyBa CaMO BO T'OJIEMH ILIEHTPATM3UPAHU JTa00paTOPUH.
e AHanm3aTa Ha TEHCKUTE MyTallld ja OTBP/AYyBa JWjarHo3ara. AKO MyTaluuTe HoBp3aHu co LD
ce JOKaKaT Ha JIBaTa XpOMO30MH (XOMO3HTOT), MjarHO3aTa € MOTBpP/CHA.

IlankpeacHaTa HHCY(UIIHEHIIHja MOKe 1A ce MOTBPAH €O OJApelyBame HA MAHKPeACHH eH3UMH
BO ¢enecor. OapenyBame HA KOJTUYUHATA HA €J1aCTa3a € HAjCUTypPeH TecT U uaeHTuuxkysa 90
% oa nanuentute co [{®. TPETMAH U ITPOI'HO3A

e Tlammentute co LId Tpeba 1a ce TPETHpAAT BO CrCLHjaTH3upany HeHTpH 3a LId?,

e Tpermanor Ha mnaHkKpeacHaTa OoJecT BKIydyBa aJeKBaTHa CYICTUTYLIHOHA Tepamuja co
MaHKpeacHH eH3uMHU. JlomaBameTo HAa HYTPUTUBHH CYIUIEMEHTH M JONOJHHUTENHH J03U Ha
JUMOCOTYOMITHA BUTAMUHH YECTO € HEOIIXOAHO.

e lHxanmaTtopeH M CHCTEMCKH aHTHOMOTCKH TPETMaH ce KOPHCTH NMPH KOJIOHU3aNUja U MHPEKIUH CO
S. Aureus, H. Influenzae u P. Aeruginosa (uuz-C).

e EkuecuBHaTa NpOIAyKIHja HA MyKyC MOXKE Ja Ce HaMalld CO HWHXaJlaToOpHa Tepamuja: COJICHH
pactBopu (HHI-C), DNA-se (uHn-B), co ¢usuxanna tepanuja (HHA-C) M co 3ronemyBame Ha
¢u3nukara akTuBHOCT Ha manueHToT (HHA-C). Jlokannara nH(pIamMaTopHa peakiuja Moxe Ja ce

? Ilentap 3a [I® Bo P.Maxexonuja mocrou camo Ha Kinaukara 3a xercku 6omecti — Crorije.



penynmpa co WHXaJIATOPHU KopTuKocTepouan (HHA-D) m co HecTepowmHd aHTHHHGIAMATOPHH
aHaJITEeTUIIN, Kako noynpodeHot (HHA-B).
BenoapobHa TpaHcmanTaMja € TpeTMaH Ha U300p Kaj HEKOU MallueHTH.

OuekyBaHHOT TPOCEUYCH XHBOTCH BEK 3a MAIMEHTHTE POJCHU BO OBOj MWJICHMYM C€ OUYEKyBa Ja
n3HeCcyBa 0KoIy 50 rouHU.

IHOBP3AHU U3BOPU

6.2.2012

Koxpanosu npernenu
HaTepHeT u3Bopu
Jlutepatypa

KoxpanoBu npersiean

Obata KpaTKO M JONT0 JAedyBaukuTe OeTa-2 aroHUCTH MOXe Ja Oupgar eQuKacHH BO
KpaTKOPOYHO U JIONTOPOYHO cJelemhe Ha WHAMBUAYHM CcO IUcTHuHa Quopo3a 3apaau
OpOHXOAMIATATOPHUOT OATOBOP HIIH OpOHXHjaIHaTa XHUIeppeakTHBHOCT (HHA-C).

HMma HemoBONHM 1MOKa3W WITO ja TMOAJMPKYyBaaT WM HETHpaaT KHUCIOPOJHATA Tepamnuja Kaj
WHAWBUAYyaTe co HUcTu4Ha pubdposa. KpatkopouHara KUCIOpOIHA TepalHja MOXKe Ja ja moxoopu
OKCHTeHAI[MjaTa M KalaluTeTOT 3a BexxOame (Hua-D).

HewnBasuBHaTa BeHTHJANMja Kako JOJAaTOK Ha JPYTUTe TEXHUKU 3a MOJO0pyBame Ha
MPOOJHOCTa HAa JAMIIHATE TMAaTHIITa MOXe Ja Ouzae edukacHa BO NOAOOPYBameTo Ha
pecnupaTopHata GyHKIM]ja Kaj HHIMBUAYH CO IUCTHYHA PrOP03a,0C00CHO Kaj OHHUE KOM MMaaT
TEIIKOTHH BO €KCIIEKTOopaIijara Ha ciyTyMoT (Hua-C).

HenoBonnu ce nokasure 3a eheKTOT MHCTPYMEHTUTE 32 TO3UTHBEH EKCIHPATOpEH TPHTUCOK
(PEP) Bo pecnimparopHaTa (pu3HOTEpanuja 3a MHIMBHAYH cO IUcTH4Ha Guodposza (HHA-D).
Owmera-3 CymIeMEHTHTE MOXE Ja OMJaT KOPHCHH 3a MalHUEHTHUTE CO LUCTHYHA (Gudposza co
penaTuBHO MasIKy Hecakanu edextu (HHA-C).

OpanHuTe KaJIOpUCKH CYIUIEMEHTH He 00e30emyBaaT JOMONHHUTENEH €(PEeKT BO HYTPHUTUBHHOT
MEHAIMEHT Ha yMEPEeHO MOTXPaHETHTE Jiela CO IMCTHYHA (hUOpo3a CIIOPENeHO CO COBETOT 32
HCXpaHa ¥ CaMOCTOjHOTO MOHUTOpHUpare (HHI-B).

OcuunupaykuTe ypeau HemaaT MpeIHOCT BO OAHOC Ha Apyrute (U3MOTEpanrCKU METOIH 32
eIIMMHHAIA]a Ha CITyTyM OJ] TUIIHUTE TATHINTA Kaj HHIXBUIAYH CO IucTHaHa Gubposa (aua-C).
OpanHnuTe KOPTUKOCTEPOUAN KaKO TPEIHU30IOHOT BO m03a o1 1-2 mg/KQg cexoj BTOp JeH MOKe
Jla ja ycmopar mporpecujata Ha OenmogpoOHaTa 0ojecT, HO M Ja MpeIu3BUKAaT KaTapakTa WIN
3abaBeH pact (HHA-C)..

TomuyHaTa aIMUHHCTpAIMja Ha KPATKOJIEITyBAUYKUTE OJIOKATOPY HA HATPUYMOBUTE KaHAIH HE ja
nogo0pyBa pecrupaTopHaTa (pyHKIMja Kaj HHAUBUAYUTE CO HUCTUYHA GUOPO3a, TYKY IypH MOKe
Jla IPeIU3BUKA M HAMaTyBamkhe Ha pecniupatopHarta pyHkimja (HuA-C).

AnTtHcTauiIOKOKHaTa Mpoduaakca Kaj MaluTe Jaella cO IMCTH4YHa (uOpo3a MOXKe Ha TIo
penayimpa HoCUTeICTBOTO Ha Staphylococcus aureus, HO KJIMHUYKATa BYKHOCT HA OBOj HAOJ HE €
curypHa (HHa-C).

YnorpebaTta Ha aMUHOTJIMKO3UIHU AHTUOWOTHUIIM €JHAI WM TPU TATH HA JICH € MOJCTHAKBO
eHUKacHa BO TPETMAHOT Ha IyJIMOHAJIHUTE er3arepbaruy Kaj nucTruuHara Gpuoposa (aua-B).
MenukaMeHTUTe WTO TO peAynrpaaT TacTPUYHUOT alMAUTET ja moxoOpyBaar arncopOrujaTa Ha
MacTUTE W T PeIylupaar racTpO-WHTCCTUHAIHHUTE CUMITOMH, Kako abJoMHHAIHA OOJIKa Kaj
HHINBUAYWTE CO MUCTHYHA (HuOpo3a, Mako Jokasure ce uHeypunueHTHr (Hua-D).

HNuaTepHeT n3BOpH

Cystic fibrosis. Orphanet ORPHA586 1


http://ebmg.onlinelibrary.wiley.com/ebmg/ltk.naytaartikkeli?p_artikkeli=rel00534#A1
http://ebmg.onlinelibrary.wiley.com/ebmg/ltk.naytaartikkeli?p_artikkeli=rel00534#A4
http://ebmg.onlinelibrary.wiley.com/ebmg/ltk.naytaartikkeli?p_artikkeli=rel00534#A9
http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease_Search.php?lng=EN&data_id=49&Disease_Disease_Search_diseaseGroup=cystic-fibrosis&Disease_Disease_Search_diseaseType=Pat&Disease(s)%20concerned=Cystic-fibrosis&title=Cystic-fibrosis&search=Disease_Search_Simple
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