Bp3 ocnoBa Ha unen 27 craB (1) ox 3akoHOT 3a 3mpaBcTBeHaTa 3amrtura (,,CoykOeH
BeCHHK Ha PenyOnmka Makemonuja®“ 6poj 43/12, 145/12, 87/13, 164/13, 39/14, 43/14,
132/14, 188/14 n 10/15), MUHUCTEPOT 3a 3APABCTBO JOHECE

YOATCTBO
3A MEJJUIIMHCKOTO 3I'PUKYBAIBGE ITPU ITYJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3HUJA

Yien 1

Co oBa ynmarctBO ce YTBpAyBa MEIUIIMHCKOTO 3TPUXKYyBambe IpH IyJIMOHAIHA
XHUIIEPTEH3H]a.

Yiien 2

HaunHOT Ha MEIMIMHCKOTO 3TPIKYBame MPH IMyJIMOHAIHA XHUIEPTEH3HMja € JaJeH BO
IIPUJIOT, KOj € COCTaBEH J1eJ1 Ha 0Ba YIaTCTBO.

Yien 3

31paBCTBEHUTE PAOOTHHUIIM W 3PABCTBEHHUTE COPAOOTHHIM ja BpIIAT 3JpaBCTBEHaTa
J€JHOCT Ha MEAMIMHCKOTO 3TPUXKYBambe MpHU IMYJIMOHATHA XWUIIEPTEH3Wja IO IPABHIIO
COTJIACHO OBa yIaTCTBO.

ITo uckmydok ox craB 1 Ha OBOj WieH, BO MOSAMHEYHH CIIydad MO OIEHKA Ha JOKTOPOT
MOJKE Jla C€ OTCTaNu OJ] OJIpeIOUTE Ha OBa yIAaTCTBO, CO COOJIBETHO MUCMEHO 00pa3yioKeHne
3a TMPUYMHUTE M TOoTpedara 3a OTCTalyBake M CO MPOILEHKA 3a HATAMOIIHUOT TEK Ha
3TPIKYBAKETO, IIPU IITO MCTOTO OJf CTpaHa Ha JOKTOPOT COOJBETHO c€ JOKYMEHTHpPa BO
nucMeHa Gopma BO MEAUITMHCKOTO JIOCUE HA MAIUEHTOT.

Yien 4

OBa ynaTcTBO BJIETYBa BO CHJIa HAPEIHUOT JIeH O/ JEHOT Ha 00jaByBameTo BO ,,CiykOeH
BecHHK Ha PeryOnnka Makemonuja®.

bp. 17-2517/1 MHUHUCTEP
27 dpeBpyapu 2015 roauna Huxouaa Toxopos

Ckomje




IIpunor

ITYJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3HNJA

M3/] YnarctBo
2009

o Jledburmmmja

o Knunnuka knacuduKanyja Ha MyJMOHAJIHATa XMIIEPTEH3M]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 XMIIEPTEH3MjA KAKO PE3Y/ITaT Ha OeaoapoOHa 60JeCT W/WIA XHUIIOKCH]a
o XpOHHYHA TPOMO-eMOOJIMCKA MYJIMOHAIHA XUIEPTEH3U]A

e Aunroputam 1

JEOUHULINIA

[Tynmonannara xuneprensuja (I1X) e xemogmHamcka W maTopHU3HONOIIKAa cocToj0a, nedpuHHpaHa
KaKo 3rojieMyBame Ha CPEeIHHOT IyJMoOHajieH aprepucku nputucok (ITAIT) > 25mmHg Bo mup,
MPOLICHETO CO JECHOCpIIeBa KareTepu3andja. IlyiMoHanHaTa XHUIEPTEH3Wja MOXKE Ja C€ Hajae Kaj
pa3nuyHu KIMHUYKH coctojou. Hopmamuumor cpenen I[TAIl Bo mup e 14+/-3 mmHQ, co ropua
rpanuna okory 20mmHg. 3uauemero Ha cpearnoT [TAIT momery 20 u 24 MMXT OCTaHyBa HEjacHO.
JeduHnpameTo Ha MyJIMOHaNHaTa XurepreH3uja co cpene [TAIT > 30mmHg npu Hanop, oapeneHo
CO JecHOCpLIeBa KaTeTepH3alyja HeMa MNOJJPIIKA OJ MyOJMKYBaHH CTYAHMH, Taka LITO 3ApaBH
WHIWBUAYH MOXKAT Jja MOCTUTHAT MHOTY TIOBUCOKH BPEIHOCTH.

Bp3 ocHOBa Ha HEKOJIKY mapaMeTpH, Kako IITO ce: MyJIMOHAIHUOT KarmmwiapeH nputucok (Pulmonary
Wedge Pressure- TTKII), mynmonanHara BackynapHa pesucteHuuja (IIBP) u ymapHHOT BonyMeH Ha
cpueto (YBC) mocraBeHa e xeMoIuHaMcKaTa AeUHULM]a HA MyJIMOHaNHaTa xuneprensuja (Tabena
1).

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

Jedbunnnmja Kapakrepuctuku Knmamaku rpymnm

[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(DAKTOPHEITHH MEXaHU3MU

[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 KIMHAYKATa rpymna 2.

K/IMHUYKA KIACU®PUKAIIMJA HA ITYJIMOHAJIHATA XUIIEPTEH3UJA

HoBara kiuHnYKa KnacuduKaidja Ha IMyJIMOHAIHATA XMIIEPTEH3H]ja € MPOU3JIe3eHa Ol COCTAHOKOT,
oapxan Bo 2008 roguna Bo Dana Point, California.

Tab6ema 6poj 2. Kimmanuka kimacudukaiyja Ha myJIMOHATHATA XUIIEPTEH3H]ja

1.

IMyamonanna aprepucka xuneprensuja (ITAX)
1.1 Umnomnarcka (MITAX)
1.2 XepenurapHa
121 BMIIP2*
1.2.2 AJIK1**, eamornun (co nnu 6e3 XxepeauTapHa XeMoparnyHa TeJIeaHTHeKTa31)a)
1.2.3 Henosznata
1.3 Napyumpana co JeKOBU 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 XUIIEPTEH3Hja Kaj HOBOPOJACHUNHA

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

ITy1mMoHa/IHA XHIIePTeH3Hja KaKo pe3y/ITaT Ha JleBOCTpaHa cpueBa 6oJiecT
2.1 Cucronna auchyHKIUja

2.2 ujactonHa nuchyHKLHUja

2.3 BanBymnapuu 6osectu

IIyaMoHa/lHA XUNIEPTEH3Hja KaKo pe3yJaTaT Ha 0eJ10Apo0HH 00J1eCTH W/ NIH XUIOKCHja
3.1 XpoHuyHa ONCTPyKTHBHA OenoapoOHa OoiecT

3.2 Nntpectuuuenuu 6enoapodHu 6oecTH

3.3 Jlpyru 6enoapoOHuM O0JIeCTH O MEIIaH OTICTPYKTUBEH U PECTPUKTUBEH THIT

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

IIyimMoHa/IHa XHIIEpTeH3Hja O HejaCHU WJIH MYJTH(PAKTOPHETHH MeXaHU3MH

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

5.2 CuctemMcku 00JIeCTH, CapKOHa03a, IMyJMOHalHA GopMma Ha Oojiecta Ha JlaHrepXxaHCOBHTE
KJIETKH, XUCTHOLNTO3a, Heypo(hruOpoMaTosa, 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(UIHN TeHCKH MYTallUH ce WACHTU(UKYBAHH CaMoO Kaj CHOPAAWYHH CiIydad, Oe3
¢amunmjapHa ucropuja. Xepeaurapuute ¢opmu Ha ITAX TH BKiIyduyBaar Bo cebe: a)
KIMHUYKY criopaguuHaTa unuomnatcka [IAX (ulIAX) kaj koja ©Ma raMeTHH MyTauuu U 0)
KJIMHUYKK (paMUIHjapHTe Caydau cO Wik 0e3 WaeHTU(UKYBaHH FaMETHH MYTalldd. 3a OBOj
Tun Ha XepeantapHa [IAX He € HEOXOAHO TEHETCKO TEeCTHPAE, 3aT0a IITO TOa HE BIIHjae
Ha KIMHUYKUOT MpUCTan. AcouypaHaTa IyJIMOHanHa aprepucka xumepreHsuja (AIIAX)
BKJIy4yBa COCTOjOM KOM MMaaT CJIMYHa KInHWYKa Manudecraiuja kako MITAX co uaeHTHYCH
naroxuctonomku Haoj. Ha AIIAX ormaraar oOKoJly TIOJIOBMHA OJ TAIIMCHTHTE CO
MyJIMOHaJTHa XUIIEPTEH3HMja KO ce CleaaT BO crenujanu3upanute ueHrpu. Llucrocomujaszara
¢ BKIIydeHa Bo rpymnata koja naBa AITAX. MexaHM3MOT Ha IIM30CTOMHMja3aTa € BEPOjaTHO
MynTudakTopujalieH W BKIy4dyBa IMOpTallHA XWIEPTeH3Wja | JIOKAJIHA BacKyJapHa
BOCTIAJINTEJIHA Peakiyja OJ jajuaTa Ha IIW30CTOMHUTE. XPOHHYHATA XEMOJIMTHYKAa aHEMHja
Kako TamacemMuja, BpoJeHa cdeponuTo3a, CTOMATOLMTO3a M MHKPOAHIHONATCKaTa
XeMOJIMTHYKA aHeMHja Moxe Aa moBeaar no [IAX, koja e kimacuduimpana kako AITAX.
MexaHn3MOT Ha HacTaHyBame Ha [IAX Kaj XpOHMYHA XEMOJIM3a € BO OJHOC CO BHUCOKAaTa
CTallka Ha MOTPOIIYBayKa Ha HHUTPUK OKCHJ, KO€ BOAM A0 PE3UCTEHIMja HAa HUTPHK-
OKcHJHaTa OMOAKTUBHOCT.

Knacudukanujara Ha KOHTEHHTAIHUTE CPIIEBH OOJECTH KOM JIOBEIyBaaT JO ITyJIMOHAIIHA
XHUIEepTeH3’ja T BKIydyBa KIWHWUYKHTE (Tabema 3) M aHATOMCKO-TIATO(PU3UOIOIIKHTE
KapaKTepHUCTUKH (Tabena 4).

Tabena Opoj 3. Knununuka kinacudukaimja Ha KOHTEHUTATHUTES, CHCTEMCKO-TYJIMOHAJTHUTE IIIAHTOBH,
acoIMpaHH CO MyJIMOHAJIHA apTEPUCKa XUTIEPTEH3H]ja

A. Eisenmenger-oB cuaapom

Eisenmenger-oBHOT CHHIPOM TH BKJIy4yBa CHTE CHCTEMCKO-TYJIMOHATHH IIAHTOBH KOU C€
Nocyeuia Ha rojieMu Je)eKTH U KOW JOBEAyBaaT JI0 W3Pa3eHO 3rojeMyBame Ha IyJIMOHAIHATA
BackynapHa pesuctennuja (IIBP) u mo peBep3eH (IyIMOHAITHO-CHUCTEMCKH IMAHT), WM JBOHACOUYCH
manT. [IpucyTHa € nujano3a, epUTPOLIMTO3a H 3aCEramhe Ha MYJITUIUIH OPraHH.

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 cO exokapauorpaduja) KIMHUYKATa CIHKA €
MHOTY clM4Ha Ha uaunonarckara [TAX.

I'. IlyamMoHaTHA apTeprcKa XUNEPTEH3Nja N0 KOPEeKTHBHA KAPAHOXHPYPIIKA HHTePBeHIHja
Bo oBue ciydan, KOHICHHTAIHHTE CpLEBH OoiecTd ce Koperupanu, Ho I[TAX e wiu c'e ymre
IPUCYTHA BEJHAII [0 MHTEPBHIMjaTa, UM CE UMa BPAaTEHO II0 HEKOJKY MECelX WJIH T'OAUHH IO
OTNEPaTUBHHUOT 3adaT BO OTCYCTBO Ha 3HAYajHU MOCTONEPATHBHHU PE3UAYalIHU JIC3UH WIH JePEeKTH
KOM MTOTEKHYBaaT KaKO CEKBeJia 01 IPeTX0IHATa XUPYypryja.




Tabema Opoj 4. AHATOMCKO - maTo(H3HOJIONKA KiIacu(dHKaIja Ha KOHICHUTATHUTE CHCTEMCKO-
ITyJIMOHATTHY [IAHTOBH, aCOIMPAHU CO MyJIMOHAIHA apTEePUCKa 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 KomOuHHpaHu MIaHTOBU
1.4 KoMIjieKCHY KOHTCHUTATHA CPLEBH 00JIECTH
1.4.1 KommeTeH aTpruo-BeHTPUKYIapeH cenTajieH AeeKT
1.4.2  Truncus arteriosus
1.4.3 EnauHCTBEHA KOMOpPA CO HEOIICTPYUPAH IIYJIMOHAJICH KPBEH MPOTOK
1.4.4 Tpancnosunuja Ha ronemute aprepuu co BCJl (6e3 myiMoHamHa CTeHO3a) /WK
otBopeH ductus arteriosus

145 Jlpyro

2. JlumeHnsumn
2.1 XemoaunaMmcku (oapeayBame Ha Qp/QS)
2.1.1 PecrpuxTHBeH (IPUTUCOYCH IPATAUCHT MPEKY AePEKTOT)
2.1.2 HepectpuktuseH
2.2 Anaromcku
2.2.1 Man no ymepen (ACJ] <2,0cmu BCJ] <1,0 cm)
2.2.2 Tonem (ACJ>2,0cmu BCJ > 1,0 cm)

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

4. AconupaHu KapAWjaJIHA U €KCTpaKapavjalHA MTaHTOBH

5. Craryc Ha pemaparyja
5.1 Heopenapabunen
5.2 TManujaTuBHO (THII Ha OIEpalldja ¥ BO3pacTa Ha ONEPaTUBHHUOT 3a(aT)
5.3 Penapupan (THII Ha oriepaliyja ¥ Bo3pacTa Ha ONepaTUBHHUOT 3a(aT)

e I'pyna 1°. [lyamonamHa BEHOOKITY3UBHA OOJIECT W ITyJIMOHATHA KalFJIapHa XEMaHTHOMAaTO3a
ce 0oJIeCTH KOW CE€ TEMIKW 3a Kiacuukaiyja, OuaejKu UMaar KapaKTepUCTHKH, CIUIHHA Ha
UITAX, HO mokaxxyBaat 1 n3BecHH pa3nuku. Knacupunupanu ce kako mocebHa noarpyma 1°.

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

e I'pyna 4. Xponuuna TpomOoemMOIrcKa mynMoHanHa xurepTensnja (X TEITX).

e I'pyna 5. [1X co HejacHH W/WIH MYITH(PATOPHETHH MEXaHU3MH.

MMATOJIOTUJA HA ITYJIMOHAJIHATA XUIIEPTEH3UJA
PaznuyHnTE KIMHUYKY TPYIIU CE KapaKTEPU3UPAAT CO pa3IMyUHU MATOJIOMKH KapaKTEPUCTUKU.
I'pyna 1. Ilyamonanna aprepucka xumeprtensuja (ITAX). [latonomkure ne3unm ru 3adakaat

IUCTaTHUTe mynMoHaHU aprepun (<500um mujamerap). Ce kapakTepusupaaT CcO MeIUjaliHa
xunepTpobuja, HUMTUMATHM npoinudepaTHBHH W QUOPOTHYHM HPOMEHH  (KOHILIEHTHYHH,




eKCLIIEHTUYHH), 3a1eOeyBame Ha aABEHTUIMjaTa CO YMEPEHH IIePHUBACKyJIapHH WHQHUITPATH,
KOMIUJICKCHH JIE3UU B TPOMOOTHYHH Nie3un. [lynMonainuTe BeH He ce 3adaTeHU.

I'pyna 1°. IlyarmoHaaHaTa BEHO-OKJIy3MBHA 00JiecT I'l ondaka CeNTaAIHUTE BEHH U NMPECENTATHUTE
BEHYJIH CO OKIY3WBHH (GHOPOTHYHH JIe3UH, BEHO3HAa MYCKyJlapu3alja, 4ecTo CO KaIlluiapHa
nponudepartija, 6e10apodeH eneM, OKYJITHH aJBEPOIApHA XeMOparuu, TuMdbarndHa Juiatanvja u
3rojeMyBame Ha TUMQHUTE ja3u 1 HHpIaMaTopHu HHGUITpaTH. JucTaHuTe MyJIMOHATHA apTepUn
ce 3adaTeHH 01 MeAMjaIHa XUIepTpodHja, MHTUMAaTHA GrOPO3a U KOMIUICKCHU JIC3UH.

I'pyna 2. IlyJMoHanHA XUNePTeH3Uja 3apaju JeBOCTPAHU cpueBHU 3a0o/yBama. [laTonomkure
MPOMEHM BO OBaa rpymna ce KapaKTepu3upaaT CO 3roJeMEHH M 3ajeOesieHH MyJIMOHAJIIHU BEHH,
MyJIMOHaJTHa KaluiapHa AWiaTalnja, HHTePCTHLUENEH eeM, alIBEOJapHH XeMOparu U 3rojeMyBambe
Ha JUMGHHATE CaloBU M JUMQHUTE ja3nu. J{UCTanHUTE IyJIMOHAJIHM apTepUd MoXKaT jaa Owmnar
3ahaTeHH CO MeaujaliHa XUNepTpoduja U HHTUMaIHA Guopo3a.

I'pyna 3. IlyimoHasiHa XumepTeH3Hja 3apaau 0OenogpoOHM 3a00JIyBamkba M/WIM XHUIOKCHja.
IlaTonomkure HpoMEHHM BKIydyBaaT MelujajqHa xuneprpoduja W HMHTUMAJIHA OICTPYKTHBHA
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 OpraHM3UpaHd TPOMOM, LBPCTO INPUKAYEHU HA MeAMjaTa Ha IyJIMOHAJIHHUTE
apTepuy, 3aMEHYBajKM ja MHTUMAara. The MoXaT KOMIUIETHO Jia TO OKJIyAHMpaaT JIyMEeHOT. Bo
o0yacTuTe KOM HE ce OKIyIUPaHU MOXKE Jla Ce pa3Bue IyJIMOHAIHA apTepuomnaTtHja Kako kaj [TAX
(BKITydyBajKHU M TUICKCU(OPMHU JIC3UH ).

I'pyna 5. IlyiMoHajiHA XUNlepTeH3Hja €O HejacHA M/WIH MYyJaTH(AKTOPUjaJIHUu MexaHu3Mu. Bo
OBaa Tpyma ce jaByBaaT pa3lMYHU MATOJOMIKM CJIHKH, KaJe eTHOJIOTHjaTa € HejacHa WM
MynTA(aKTOpHjaTHA.

HATOPU3NOJIOTINJA HA TYJIMOHAJIHATA XUITEPTEH3UJA

PaznuuHuTe KIMHUYKH T pynu CC KapakKTepu3npaaT U CO pasjiniHu MaTOOHOIOMIKI KapaKTCPUCTUKH.

I'pyna 1. [TAX: ToyHHOT mpoliec KOj TM WHULKpPA MaTojomKkuTe npomenu kaj [IAX He e mo3Har.
[NAX wuma mynTtudaxkTopuenHa MaTOOMONOTHja KOja BKIy4dyBa pasziHyHH MATUIITA M KIIETKH.
3ronemenata [IBP e moBp3aHa co pa3IWyHd MEXaHW3MH, BKIYIyBajKH Ba30KOHCTPHKIIH]A,
nposindepaTUBHO U OICTPYKTHMBHO PEMOJEIMPAaEE¢ HAa SHUIOBUTE HA IIyJIMOHAJHUTE KPBHM CaJOBH,
uHuamanmja U TpomOo3a. EkcuecMBHAaTa Ba30KOHCTPHKIMja € MOBp3aHa €O CHIOTeNWjasHara
muchyuknuja. EHporenujanHata AucyHKUIMja BOAM 10 XPOHHYHO HApyIIeHAa NPOAYKIHja Ha
Ba30/IMJIATATOPHA M AHTUTIPONO(EpPAaTUBHH areHCH, Kako a30T€H MOHOKCHJ WM MPOCTAIMKIIUH.
Pengynupanu mna3mMa HUBOA M Ha IPYTU Ba30JAWIATATOPHU M aHTUNPOIU(EPaTUBHH CYIICTAaHIIMU HCTO
Taka MocrojaT. MHOry on OBHE aOHOPMaHOCTH JOBEOYBaaT [0 3TOJIEMEH BAacKyJapeH TOHYC U
BacKyJIapHO PEMOJICNIUpamke cO MPoIrdepaTuBHU MPOMEHH, KOU TH BKIYYyBaaT €HJIOTEIHjaTHUTE U
Ma3HUTE MYCKYJIHHU KJIETKH, Kako U ¢udpobiacture. Bo anBenTunmjata nma 3roieMeHa npoayKiyja
Ha EKCTpalelylapeH MAaTpUKC, BKIY4yBajKH M KOJAareH, €J1acTHH, (UOPOHEKTHMH W TEHACLUH.
WudnamatopHute KIETKH W TPOMOOIUTHTE HWCTO Taka WMaaT BaxkHa ynora kaj [TAX. Kaj
naruenTuTe co [TAX uMa npoTpoMOOTHYHH aOHOPMAITHOCTH, & TPOMOU ce TPUCYTHH W BO MaJUTE
JUCTAJIHU ITyJIMOHAIHU apTEPUX M BO IPOKCUMATHUTE €IACTUYHU ITyJIMOHAIHU apTEPHH.

I'pyna 2. Mexanusmure 3a 3roseMmyBamkbe Ha ITAIl Bo oBaa rpyma ce MyATHIUIM M BKJIydyBaaT
MacCHBHA PETPOrpaaHa TPaHCMHCHja Ha MOKAYCHHOT MPHUTHCOK (mocTkammiapHa nacuBHa I[1X). Bo
OBHE cly4yad TpaHchmyiaMoHamHuoT nputucoudeH rpaauent (TIII) (TIII'= cpeaHnoT MPUTHUCOK BO
aprepuja nynmonanuc (cp.IIAIl) muuyc xammwiapauot wmeare mnputucok (PWP)) u TIBP ce co
HOPMAaJTHA BpeIHOCTH. Bo apyru cirydan, mokadyBameTo Ha ITAIl e moronemo oTkoiky Toa Ha PWP
(zromemen TIII'), a sromemyBame Ha [IBP mcto Taka Moke na ce qobue (TocTKammiapHa 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 apTEepHUd. 3TOJIEMEHHOT Ba30MOTOPEH TOHYC €
peBep3uOMIICH NpU aKyTHOTO (papMaKoJIOIIKO TECTHPamke, 3a Pa3jinKa Of HAIpPaBEHUTE CTPYKTYPHO-
OTICTPYKTHBHU npoMeHH. Kou ¢akTopu Bomat 1o peaktuBHa (HaaBop ox mponopuunte) 11X u 3ommro



HEKOH NMAIMEHTH pa3BUBaaT aKyTHA PeBep3nOMIIHA, WM (UKCHpaHa ONCTPYKTHBHA KOMIIOHEHTA, HIIH
U JIBETE, HE € TI03HATO.

I'pyna 3. IlatoOunonomkuTe W MaTO(QU3MOJOMIKUTE MEXaHW3MHU Kaj OBaa Ipyla ce MYITHIUIM U
BKJIydyBaaT XHUIIOKCHYHA Ba30KOHCTPHKIMja, MEXaHWYKH CTpeC OJ XHIepHH(IanMjaTa, TyOUTOK Ha
Kanwuiapy, HHGIIaMaIyja 1 TOKCHYHN e(eKTH 0] Ya 0T O] IUTapuTe.

I'pyna 4. AxytHuTe eMOOIMYHHM MacH, KOHM MOJOLHA mojjexar Ha ¢ubpo3a, BoIaT 0 MEXaHHUYKa
ONICTPYKIMja HA IIyJIMOHATHUTE apTepuu. IlynmoHamHMOT TpomMOoeMOOIM3aM WM HH CHTY
TpoMOO3aTa € HHMIMpaHAa WIN TOTTUKHATAa OX a0HOPMAJIHOCTH BO KOAryJalMOHATa KacKasa,
CHIIOTEIHUTE KJIETKU WU TpomOouuTtute. Bo MHOTY cilydan octaHyBa HejacHO Jalnd Tpombo3ara u
TpoMbonuTHaTa JUcHyHKIM]ja ce IPUUMHA WM Tociieana Ha Oonecta. MadiaamMaTopan nHGUATpaTH
YeCTO Ce perucTpupaar BO IyJMOHAIHATa eHIaapekToMuja. He ce perumcrpypann aOHOPMAIHOCTH BO
¢ubpunonuszara.

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

I'EHETHUKA, EIMJAEMUJIOI'UJA U PU3UK ®AKTOPH 3A ITYJIMOHAJIHA
XUIEPTEH3UJA

e TI'pyna 1. [TAX: IIpouenkara 3a HajmManata npeBaineHua Ha [IAX u HIIAX e 15cnydau wim 5.9
cllyya Ha MUJIMOH >KUTeNH, cooiBeTHo. IIpomenerara nHajmana mHumaenua Ha [IAX e 2.4
CITy4an/MHWIMOH BO3PACHH JKUTEIH/ToANIIHO. [IoHOBHTE TOAAaTOIM yKaKyBaaT JieKa IpeBajeHIaTa
Ha [TAX Bo EBpomna e 15-20 nuna na munuosn xkurenu. Bo ®panuyckuot perucrap 39.2% on
nanuenture omie co UTTAX a 3.9% umane dpamunujapaa ucropuja 3a IIAX. Bo nmoarpymara co
AITAX, 15.3% umane Gonectn Ha BP3HOTO TKUBO (TJIaBHO CHUCTEMCKa ckieposa), 11.3% umaine
xpoHuuHa cpueBa Oosect, 10.4% wumane mopranHa xunepreHsuja, 9.5% wumasie aHOpEUUreH
aconupana [1AX u 6.2% umane XVB nndexnuja. MIIAX ce jaByBa criopangnuHo 0e3 MocToeHe
Ha (amuIMjapHa mpejucio3nnrja wim Tpurep gakropu. Kora mMa damunmjapHa aHamHe3a 3a
INAX Bo 70% on ciaydyauTte ce pabdOTH 3a raMeTHA MyTallMja Ha T'€HOT BO KOCKEHHOT MOp(OreH
npoTerH 2 penentop (0OHe MOPIXOTEHETHUI] MPOTeHH penentop 2). MyTaunu Ha UCTHOT T€H ce
oTkpuBaar u kaj 11-40% opn cnopaguuHuTe Cioydad M OBaa MyTalyja € IJIABeH T'€HETCKU
MPEIUCIIOHNPAYKH (PakTop.

e OrTkpHeHH ce morojeM Opoj Ha pU3MK (aKTOPH KOM MMaaT Yyiora Bo pa3BojoT Ha [IAX. Pusuk
¢dakTopure ce xiacupuuupanu Bo 4 rpynu: JOeQUHUTHBHH, BEpPOjaTHH, MOXHH KOHU
npenu3BukyBaaTr IIAX wu nHe mnpenusBukyBaaT IIAX. JlendUHUTHBHO - MOTBPAEHH BO
CMHUEMHOIIONIKA CTyIdja WM BO TOJEeMa, MYJITHUICHTPUYHA EIMHJEMHOIIONIKA CTyIWja KOU
yKa)KyBaaT Ha KJIMHHMYKa COCT0j0a, IOBp3aHa CO JICK M IyJIMOHAJHA XUIlepTeH3uja. BepojaTHa -
acolyjanyja yTBpJeHa BO rojeMa [HeHTpaIHa, KOHTPOJIMpaHa CTydja, WM MYJITUIUIA CEPUH KOU
MoKa)kajie acomujaiyja. MoxHa - acolgjaija MOXe Jia Ce 04eKyBa  aKo ce paboTu, Ha Ip., 3a
JIEKOBH CO CJIMYEH MeXaHW3aM Ha JIejCTBO, KaKO OHHE Oj rpynara AeOUHHTUBHH WIH
HajBepojatHU. He e yrBpmeHa moBp3aHocT co IIAX - cycnekTHHOT (akTop € NpoydeH BO
eMMIEMHOJIONIKA CTYJMja U HE € HajAeHa IOBP3aHOCT.

Tabena 1. HoBonpouenet 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 pu3uk GakTopu U cocTojOu ce naneHu Bo Tabena 2.

e TIpyma 2 - [IX kako pesynrar Ha JieBocTpaHa cpueBa Oomect. IIpeBanenuata Ha IIX Kaj
MalMEeHTHTE CO XPOHMYHA CpIEeBa CIabOCT ce 3rojeMyBa CO Mporpecuja Ha (yHKIHOHAIHATA
Kimaca Ha cpreBara cmaboct. IloBeke oxm 60% ox mamueHTHTE CO TeIIKa CHCTOJHA
JICBOBCHTPHUKYJIapHa TUCYHKIIMja U moBeke o1 70% o malMeHTUTe CO W30JIMpaHa J1jacToJIHA
JICBOBEHTpPHUKYJIapHa JUcHyHKIMja MOXKE Ja HuMaaT IHyJIMOHalHa xuneprensuja. Kaj
BaJIBYJIApHUTE OOJIECTH HA JIEBOTO CpIie, MpeBalicHIaTa Ha MyJIMOHAJIHATa XHUIIEPTEH3HMja pacTe
napajeiHo CO TeKHWHATa Ha cpleBaTta Maana. [1X Moxke 51a ce Hajae Kaj CKOpO CUTE MAIUeHTH CO
TEIIKa, CHMITOMArcka, MHUTpajiHa BajlByJlapHa OojecT M Kaj moBeke on 65% ox oHue co
CHUMIITOMATCKa a0PTHA CTEHO3A.

e Ipyma 3 - IlynMoHanHa XuWIEpTeH3HMja Kako pe3yiraT Ha OenojapoOHa OojecT W/ WiK
XHIokcemyja. Bp3 ocHOBa Ha 00jaBeHU CTyIUH, HHIKACHIATA HA curHuukanTHaTa [1X kaj numa
CO XpOHWYHA OICTPYKTHUBHa OemonpoOHa Gonect (XOBB), co HajManky eqHa XocnuTaau3alyja
nopanu pecnupartopHa uncypuuuenuuja, € 20%. Kaj nanpemnat cragmym na XObb, I1X nma
BHCOKa mpeBanicHna (>50%), mako Taa ¢ o co moOiara u3pa3eHocT. Kaj MHTEpCTHIIMjaTHUTE
OenmonpobHu Oonectu mpepanennara Ha [1X e 32-39%. KomOunaiujata Ha O0enoapoOHa ¢pudpo3a
co em(du3eM e acouupaHa co MOBUCOKa mpeBaneHa Ha [1X.

o I'pynma 4 - Xponuuna tpomboemOonucka mynmoHanHa xunepreHsuja (XTEIIX). Iloeekero
EKCIIEPTH BepyBaar Jieka BUCTHHCKaTa nHiuaeHa Ha X TEIIX no akyTHa myJMoHanHa eMOoJiuja
e 0.5-2%. Hexou moHOBH HCTpakyBama yKakyBaaT Jeka Taa mocturayBa u no 3.8%. XTEIIX
MOJKE J1a ce HajJie W Kaj JMLa KOM HeMaJle IPETXOJHH eNU301 Ha Ayaboka BeHCKa TpomMOo3a Hin
aKyTHa ITyJMOHAaJTHa eMOoJHja.

e TI'pyna 5 - [lynMoHamHa XWIlepTEH3Wja CO HEjaCHU/MYITH()AKTOPUETHHU MexaHu3Mmu. [lopaau
XETEPOTeHOCTa Ha Tpylara HE € MOXKHO YTBpJyBamb€ Ha TeHETHUKATa, CMUICMHUOJIOTHjaTa U Ha
PHU3UK (QaKTopuUTe.

INYJIMOHAJIHA APTEPUCKA XUIIEPTEH3UJA (rpyna 1)

[TynmonanHara aprepucka xuneprensuja ([IAX) npercraByBa THUI Ha MyJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3M]ja, Kaj
KOja BO TIOCIeTHATa JieKaja € IOCTUTHAT HajrojieM HalpeloK BO pa3OupameTo Ha 0ojecTa M BO
HEj3MHUOT TpeTMaH. Kaj 0BOj THII Ha IMyJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3Mja, camara IyJIMOHAJIHA XHUIIePTEeH3H]ja
€ CpKTa Ha KIMHWYKHUTE Mpobiemu. OBOj TN HAa XUMEPTEH3Uja MOXKE Jla Ce TPETHUPA CO CrennuprIHa
MeIMKaMeHTO3Ha Tepamuja. Taa Bo cebe omdaka moBeke xereporenn coctojom (Tabema Opoj 2).
3roieMyBameTO Ha MyJIMOHJIHAaTa BacKynapHa pesuctenunuja (IIBP) moemysa no onToBapyBame Ha
B, xuneptpoduja, 1uiaraiyja ¥ €eBEHTYaTHO JCCHO-CPIIeBa ¢1ab0CT U CMPT.

Mujarnosa. IlporiecoT Ha eBajlyanMja Ha manuMeHTHTEe co cycnekTtHa [IAX omdaka cepuja Ha
UCTIUTYBamka, CO LIeJI Jia Ce TIOTBPIM MjarHo3ara, la ce YTBpAX KIMHUYKATa rpyna Ha ITyJIMOHAJIHATa
XHIIEPTEH3Wja, Jla ce YTBPIU crHenuuuHaTa €THOJOTHja W Ja ce YTBpAaT (QYHKIMOHATHHUTE W
XEMOJIMHAMCKHUTE HapyIyBamba.

Hujarnozata Ha IIAX, a ocobeno Ha mmmomarckara [TAX (MIIAX), ce moctaByBa mo maT Ha
UCKITydyBame (BUAM aIropuTaM). AITOPUTAMOT 3a JHjarH03a MOXeE J1a IMOCITYKH KaKo CTapTHA TOYKa
BO JMjarHOCTHILIMPAKETO Ha KOj Owito ciydaj Ha cycrnektHa [1X. (Anroputam 1. [locraByBame Ha
nujarnosa Ha [1A).

Kannnuka npesenranuja Cumnromute Ha [TAX ce HecrierM(UYHN M BKIy9yBaaT: TEIIKO THUIICHE,
3aMop, cabocT, aHTWHA, CHHKOMA U a0IOMHUHAIIHA AUCTCH3Hja MPH (PU3HYKA aKTHBHOCT. CHMIITOMH
BO MHDp C€ jaByBaaT caMo Kaj MHOTY HampenHaTu ciydan. Ousukanaure 3Hanu Ha [IAX ce Harnacena
OenonpoOHa KOMIIOHEHTA Ha BTOPHOT CPIIEB TOH, MAHCHCTOJICH IIIyM Ha TPUKYCIIHIHA PEryprUTanyja,
IMjacToJCH IIyM Ha MyJIMOHajdHAa HHCY(QUIMEHLHWja W JAECeH BEHTPHUKYJIapeH TpeT ToH. Bo
MOHANPEAHATUTE CTaJUyMH CE€ CPETHYBa jyryjapHa BeHCKa JUCTEH3Hja, XermaToMeranyja, nepudepau
eIeMH, aclWUT W JIAJHU €KCTPEeMHUTETH. AyCKyJiTalujaTta Ha OenuTe ApoOOBH € OOMYHO HOpMAlHa.
QOU3MKATHAOT TIperjel MOXe Ja yInaTH W Ha OCHOBHaTa nujarHo3a koja gosera go ITAX. Ilpu
3a0oiyBame Ha OenuTe IpoOOBHM MOXKE J1a MMa MPOMEHH NpH ayCcKyJiTalujaTta, Ipyd LPHOIPOOHA
OoJiecT MOJKe J1a UMa CIiajJiep HEBYCH, TECTHKYJIapHa aTpoduja U MajJMapeH epuTeM.



EKI' npomeHn KoW MOXKaT Ja ce jaBaT Kaj mamueHTH co ITAX ce 3Hamm 3a JACCHO-BEHTPHKYJAapHa
xuneprpoduja, TuaTanyja Ha AecHaTa MpeTKoMopa. 3HaIM 3a JeCHO-BEHTPHUKYJIapHa XunepTpoduja
ce MPUCYTHU Kaj 87% oJ] manueHTHTe, a IeBUjaIija Ha ockaTa BO JIeCHO Kaj 79% on narmentute co U
I[TAX. OTtcycTBOTO Ha OBHE NMPOMEHH HE I'0 HCKIydyBa moctoemeTo Ha I1X. EKI'-To mma Hucka
ceHsuTuBHOCT (55%) wm mumcka crnenupuaaoct (70%). BeHTpukymapHHUTE apUTMHH CE€ PETKH.
CymnpaBeHTpUKYJapHUTE MOKAT Jia C€ jaBaT BO NOHANPEIHATH Cllyyar, 0cOOE€HO aTpHjaIHUOT ¢uiatep,
KOj CeKoralll JOBeIyBa JI0 KIMHUYKO BIIONTYBAbE.

PTT na rpaaen xkom. Bo 90% on mammenture co U I[TAX mma abuopmanen waon Ha PTI Ha
rpagauotr kom. Ha PTI' mma Haon Ha amiaranuja Ha MyJIMOHAjHATa apTepuja BO KOHTPACT CO
ryoemeTo Ha nepudepHUTe KPBHU caloBU. Bo moHanpenHatu ciydaud nma AujaTalyja U Ha JecHarta
MpeTkoMopa U Ha JecHaTta komopa. Ha PTI" mMoke na ce yTBpAu Jaiu MOCTOM OCHOBHO 0ei0apoOHO
3a0oiIyBame U 3HAIM 3a 3a001yBamke Ha JeBoTO cpue. AGHopManHoctute Ha PTI He kopenupaat co
Te)XHHaTa Ha OonecTa.

DyHKIMOHAIHU (eJIOPOOHHM TECTOBH M T'aCHH AaHAJM3M KE IO YTBPJAT CTENIEHOT HA OCHOBHOTO
6enoapoOHo 3abomyBame. [lanmenture co [TAX 00MYHO MMaar 3rojieMeH KamaureT 3a Audysuja Ha
jaryieposn MOHOKCHI U JIECHAa A0 yMepeHa peayKuuja Ha OenoApoOHHTE BOIYMEHH. APTEPUCKHOT
KHUCIIOPOAEH MNPHUTUCOK € HOPMajeH MM JIECHO HaMaJeH BO MHUD, a IPUTHUCOKOT Ha jarjaepon
MOHOKCHJI € HaMaJieH mopajau anBeosnapHa xurepBeHTHianuja. [lpu XOBb wma nmpomenu xou ce
TUIIMYHM 32 0Baa OoJIecT.

Exoxapaunorpaduja. TpancTopakainnata exokapauorpaduja oBO3MOXYBa OJpeAyBame Ha HEKOJKY
napamerpu, mery kou u ITAIl u Tpeba ma ce u3BeayBa cekoram Kora MOCTOM COMHEBam€ Ha
nyMoHanHa xunepreHsuja. OppenyBameTo Ha ITAIl ce Bpim mpeky oapenyBame Ha Op3WHaTa Ha
TpUKyCIIMAHATa peryprutanvja (4 x Op3uHaTa Ha TpUKycnuaHata perypruranmja). Ce KOpUCTH
cummnduuupanara bepHynuesa paBeHka, 3eMajKkd TO TPEABH] U JECHO-aTPHjATHHOT MPUTHCOK, 32
KOj, BooOHMuaeHO, ce 3ema BpemHocra 5-10mmHQ. Kora e temko na ce oxapenu Op3uHaTa Ha
TPUKYCIIMHATA PETypruTanyja, MOXKE Ja ce KOPUCTH KOHTpacTHa exokapaworpaduja kKoja To
3acuiyBa Jlomnep curnanor. TeopeTcky, mpecMeTyBambeTo Ha cpeaHuoT 1TAIT e mo paBeHkarta: cpeneH
ITAIT = 0.61 x cucronen mpurucok Ha [TA + 2mmHg. Hopmanuo cpegamot TTAIT >25mmHg. Kaj
MalMeHTH CO TellKa MyJIMOHalHa perypruranuja ymnoTpebara Ha mpocta bepHynmeBa paBeHKa To
MOTIUEHYBa CUCTOIHUOT NpUTHCOK Ha [TA. HMcTo Taka, 4ecTH ce u npereHyBamka Ha OBOj MIPUTHCOK 32
okxomry 10mmHg. OnpenyBamero Ha [TAIl co TpancTOpakamHa exokapauorpaduja He € COOIBETHO 3a
CKpHUHUHT Ha JiecHa, acumnTomarcka [1X.

[Ipu ompenyBameTo Ha MyJIMOHANIHATa XUMepTeH3Wja co Jlomep exokapauorpaduja Tpeba ma ce
3eMar TpeIBUA U APYTH BapHjabiu, kako Op3WHA Ha MyJMOHAJIHATa PErypruTaIija, TUMEH3UUTE Ha
JIECHUTE CPIEBU IIYIUTMHU, a0HOpManHa ¢opMa W (PyHKIMja HA WHTEPBEHTPHUKYIAPHHUOT CEINTYM,
3aje0OeieHN SHIOBM Ha JecHaTa KoMopa, AWjaThpaHa TJIaBHA IyJMOHaiHa aprepuja. HusHarta
CEH3UTUBHOCT He € pazjacHeTa. Jlomiep exokapauorpadujata UCTO Taka € KIy4YHa BO OAPEIYBaHETO
Ha IPUYMHUTE 3a MyJIMOHAJIHATA XUIIEPTECH3H]a.

Tabena Opoj 5. JloroBopeHu KpuUTepUyMH 3a YTBpAyBambe Ha mnpucyctBo Ha [1X Bp3 ocHoBa Ha
Op3uHaTa Ha TPUKYCIIWIHATA PETYPrUTallija U MPECMETYBakhe Ha CUCTOIHHOT MPUTHCOK co Jlormep
exokapauorpaduja (peTnocTaByBajku HOpMajeH MPUTHUCOK BO JAecHATa MpeTKoMopa ox 5 mmHQg) u
JIpyTH eXoKkapauorpadcku 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:xxkna qujarnosa ITX

bp3una Ha TpUKyCIHMIHA perypruranmja <2.8 m/s,
ITA cucronen nputHcok <36 MMHQ, 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 win 0e3 MPHUCYCTBO Ha JOJATHH 3HAIM, CYyrecTUBHH 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

BentunanmnuuoHo-nepdy3noHeH ckeH Ha OesinTe qpodoBU. BeHTminanuoHo-nepdy3noOHEH CKeH 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 Mmana BepojatHocT 3a XTEIIX ja mckinyuyBa
nujarHo3ata co ceHzutuBHOCT 90-100%, a cnermuduunoct 94-100%. Kaj ITAX ckeHOT Moxke aa 6une
HOpMaJIeH, WIM Ja IOKaXyBa MajH, NepuepHU, HENOBP3aHM W HECETMEHTHH Je(eKTH BO
nepdysujara.

Bucoxope3osqyruBHa KOMIjyTepH3MpaHa ToOMOrpaguja, KOHTpPacTHa KOMIIjyTepH3NpaHa
ToMorpaduja u mnyJMOHaJIHA aHruorpaduja. BucoxopesynyTHBHaTa KOMIIjyTepHU3UpaHa
ToMmorpaduja ce KOpHCTH 3a AMjarHO3a HA HMHTEPCTUIUEITHH OenoipoOHu OoyecTH, eMpuzeM Ha
OenuTe 1poOoBU U OeoApoOHA BEHO-OKITy3UBHA OOJIECT.

Konrtpactnara xomnjyrepusupana tomorpaduja Ha IIA ce kopucTh 3a OTKpHBame Ha XPOHHUYHA
TpoMOOeMOOIMYHA MyJIMOHATIHA XUIIEPTEH3H]a, 1a C& YTBPAU MOKHOCT 3a XMPYPILIKa HHTEPBEHIIY]a.
Knacuynara mynMoHanHa aHruorpaduja ce KOPHCTH Kaj XpOHUYHA TPOMOOEMOOIMYHA MyJIMOHATHA
XUIMEePTeH3H]ja, BACKYJIUTUCH, ITyJIMOHATTHU apTPHUO-BEHCKU Ma(hopMaIiiu.

MarHeTHaTa pe30HaHIIa OBO3MOXKYBa JUPEKTHA cBalyallijaa Ha TOJIEMUHATA HA JIeCHATa KOMOPa,
Mopdonorujata U (yHKIMjaTa, yIapPHUOT BOJYMEH, PAcTErVIMBOCTa Ha IyJIMOHAJIHATa apTepuja U
Macara Ha jJecHaTa KoMopa.

AHAIM3M Ha KPBTA M MMOHOJIOMIKU TecToBM. Kaj cute manmeHTH NOTpeOHO € Ja ce HampaBar
PYTHHCKH XEMAaTOJIOIIKH, OMOXEMHCKH TECTOBH M TECTOBHM 3a (PyHKIMjaTa Ha THPOMIHATA XKIIE3/a,
IpHOIPOOHU TecToBH. MCTO Taka ce MOTpeOHM CEpyMCKHM TECTOBH 3a 0OJIECTH Ha BP3HOTO TKHBO,
XUB (oBa Tectupame € 3a0mkuTenHo) u xenatutd. 40% o manuenTute co UITAX nmaar mokadeHu
AHTUHYKJICApHU AHTHTENA CO HHU30K THTap. AHTHIICHTPOMCPHUTE AaHTHTENIAa CE MO3WTBHHU Kaj
ckepozaepmarta. Kaj uma co ccTeMCKH JIyIyC MOKaT Jia ce HajaaT aHTUKapIUOIUITUHCKH aHTHUTENA.
YaTpa3Byk Ha a6a0MeHOT Tpeba /1a ce HalpaBH 3a Jla Ce MCKIyYd IMpo3a Ha HPHHUOT APOO W/UIN
MOpTaTHA XUIIEPTECH3Hja.

Hdecno cpueBa karterepm3amuja (JICK) m Tect 3a BazopeakTuBHOCT. J[lecHO cpleBara
KaTeTepH3anyja ¢ noTpedHa 3a MOTBpAyBame Ha AujarHo3ara Ha [1AX, 3a na ce yTBpAM TeXHUHATa Ha
XeMOJIMHAMCKHTE HapyllyBamkba M 3a Jila C€ TeCTUpa Ba30pEakTHBHOCTA Ha IyJIMOHAIHATa
mUpKynanuja. AKO JIeCHO-cplieBaTa KaTeTepHu3alnja ce M3BeAyBa BO LIEHTPH CO TOJEMO HCKYCTBO,
oBaa mporeaypa uma Hu3ok mopoumurer (1.1%) u mopranurer (0.055%). Bo Tekor 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
JecHaTa KoMopa. Mopa J1a ce onpeAeny U CPLEBUOT ynapeH BoidyMeH. Bo ciydaj Ha moctoeme Ha
CHCTEMCKO-ITyJIMOHAJICH IaHT, Tpeba ma ce mpumenu Fick-oBuor mertox. Tpeba ma ce ompemesnn
caTypalnmjata Ha KpB BO BeHa kaBa cymnepuop, [IA u cucremackara aprepucka mupkynamuja. OBue
Mepema ce ToTpeOHU 3a mpecMeTyBame Ha [IBP (mynamoHanHa BacKylapHa pe3UCTCHIIH]jA).
[lonekoram e moTpeOHO Ja ce HampaBU U JeBO-CpueBa karerepuzammja. PWP > 15 mmHg ja
WCKITydyBa aujarHo3ata Ha mnpekamwiapHa [IAX. Egen on Hajromemure nudepeHIyjaIHo-
nujarHocTrakn npenu3Buid Ha [IAX e cpmeBara crmabocT 3a 3adyBaHa €XEKIMOHA (pakiuja u
nujactonHa aucynkuuja. Kaj oaa momymanuja PWP moxke na Ouzpe JiecHO MOKaudeH, WM Ha
ropHara rpanura. [lomekoram e moTpeOHa 1 KopoHaporpadwuja ako nMma pusuk dakropu 3a KAB, nmu
aHTWHA, WIM TIpea IOArOTOBKA 3a TpaHCIUIAHTaIMja Ha Oenmm ApoOOBM WM  ITyJIMOHATHA
eHJIapTEePEeKTOMU]a.



Bo cmygamte Ha IIAX Tpeba ma ce HampaBU M TECT 3a Ba3OPEAKTUBHOCT 3a Jla CE OTKpHjaT
MalUeHTuTe KoM Ou umane OceHeuT oX JONroTpajHaTa Tepandja Co KaIIUYMCKH aHTarOHHCTH.
TecToT Ha Ba30pPEakTHBHOCT Tpeda Ja ce U3BEIAS CO KPaTKOJCIyBadyKH, CUTYPHH W JIECHH 3a
aruTMKaIyja JICKOBH, KaKO M JIGKOBH CO MaJlKy WIM 0e3 cucteMcku edekTH. Bo MoMeHTOB
HajynoTpeOyBaH areHc ¢ HUTpuK okcun (HO), MHTpaBeHCKHM EHOMPOCTCHON, HIIM HHTPABCHCKH
aJICHO3WH KaKo anTepHartuBa. MHXanaToOpeH WIIOMPOCT WM OpaleH CUleHAdWI MOXar Ja Oujmat
acoIMpaHy co CUTHU()MKAHTEH Ba3oUiIaTaTopeH epekT Mpy HUBHATA PUMEHa. [lopaju pU3UKOT O]
JKUBOTO3arpO3yBauky KOMIUIMKAIMK, yrnoTpedaTa Ha kamiuyM kaHan onokatopu (KKB), ynorpebenu
OpaJHO WU U.B., HE C€ MPEropavyna.

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

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 mosutuBeH akyTeH OAroBOp (IO3UTHBHM aKyTHHM PECIOHAEpH) ce Je(HHUpa HaMallyBame Ha
cpeauunot I[TAIT > 10 mmHg, 3a na ce qoCTUIrHE ancoyyTHA BpeAHOCT Ha cpeauuot ITAIT <40mmHg,
CO 3roJIEMEH WIHM HEMpoMeHeT yaapeH BoiyMeH. Camo okony 10% on mamuentute co UIIAX ke ru
WCTIONHAT OBUE YCJIOBH. llO3MTHBHHTE aKyTHH PECIOHIEpPH, BEpOjaTHO, K€ MMaaT MNpOIOJDKEH
MO3UTHBEH OJTOBOP HA JOJTOTPajHATA TEpaNHja CO KAIIIMyMCKH aHTarOHUCTH U MOXKaT 6e30eaHo na
Oupmat TpeTHpaHu co oBaa Tepanuja. Opn manuenture co MITAX Kou ce MO3UTHBHH PECIIOHACPH,
OKOJIy TOJIOBMHA ce aonrotpajHu pecrnongepu Ha KKb u kaj HUB ce mpemopauyBa JOJrOTpacH
TpeTMaH 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/ B no3uTHBHM NauyeHTH, HaKo KOPUCHOCTA OJ1 0BOja TECT Kaj HUB HE € coceMa
jacHa. Kaj mauuentu co I1X nmopanu xponnuHna 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 eBallyallija Ha TeXWHATa ©W 3a oApenyBame Ha [IAX croenuduuna
MEIMKaMEHTO3HA Tepanuja
JCK Ttpeba na ce ce mu3Beie 3a MNOTBpIAyBame Ha edukacHocta Ha [IAX la c
cneunpuIHaTa MEIUKaMEHTO3HA Tepalnuja
JCK Tpeba ma ce n3Bezae 3a MOTBpAa Ha KIIMHWYKO BJIOINTYBAaHkE U HA TIOYETOKOT 32 Ila C
eBajtyallfja Ha e(peKTOT OJ1 3roJieMyBarb¢ Ha Tepanujara W/l KOMOMHUPAkETO Ha
Tepanujara
b
TecToT Ha Ba3opeakKTHBHOCT € MHAWIMPAH kaj nmamueHTtn co MITAX, xepeaurapHa | 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 cpeanuor ITAIT > 10 mmHg, 3a ga ce AOCTHrHE arcoixyTHa
BpenHoct Ha cpenHuor [TAIT < 40mmHQ co 3rojieMyBame WM HETPOMEHET
yJIapeH BOJTYMEH

TecToT 32 Ba30peakTUBHOCT Tpeda J1a ce U3BEeayBa caMo BO pedepeHTHH IEHTPH Ila C
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TectoT 3a BazopeakTHBHOCT Tpeba da ce m3BemyBa co ymorpedba ma HO kako Ila C
Ba30/IMJIATATOP

TecToT 3a Ba30peakKTUBHOCT 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 nmpenopadysa 3a n3BeIyBame Ha TECTOT Il C
32 Ba30PEaKTHBHOCT

TecToT 3a Ba30peakTUBHOCT 3a JCTEKIIMja Ha MAIUEHTH KOU 0e30eIHO 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[MjarHOCTHYKHOT TMPOIEC 3alMOYHyBa CO HWICHTH(HKAIMja Ha
HajuecTuTe KIMHIMYKY rpynu Ha [IX (rpyna 2 - neBo cpueBa 6osect u rpyna 3 - 6enoapobHa 6osect),
MOHATaMy pa3lIMKyBame Ha rpyna 4 - XpoHHYHA TpoMOOEeMOOJIHMCKa IyJIMOHANHA XHUIIEPTEH3Uja H,
HajIocie, pa3iukyBame Ha rpyna 1 - [IAX u peTkute npuunau 3a [1X.

Hujarnozata na [TAX tpeba ga ce pasrienyBa NMpH MOCTOCHE HA JUCIHEja IPU HAIoOp, CHHKOIA,
aHTMHAa W/WIM HaMaJleHa ToJiepaHIMja KOH Hamop, OCOOCHO Kaj MAlMeHTH Kaj KOM HeMa PHU3HK
(dakTopy, HEeMa CHMIITOMH M 3HAIM 3a KapAHOBACKyJapHH W pecnuparopHu Oojectu. [loceOHO
BHUMAaHHE 3acly’)KyBaaT NalMEHTHTE KOW HMMaar pu3MK (akropu, wim cocrojou 3a I1X, kako
¢dbamunmjapHa aHaMHe3a, 00JiecTH Ha BP3HOTO TKHUBO, XpOHHYHH cpueBu Oonectu, XMB nndeknyja,
MOPTaJIHA XUIIEPTEH3H]ja, XEMOJIUTHYKA aHEMHUja HJIM UCTOPH]ja 3a YHOTpeOa Ha JIEKOBU M TOKCHHHU KOU
MoxaT ga joBemar jgo [IAX. ITouecto IIX ce oTKkpuBa CllydajHO Ha TpaHCTOpaKalHa
exokapauorpaduja mopaau Apyra HHIUKaLH]a.

3a aujarHo3a Ha JIGBOBEHTPHUKYyJapHa cpiieBa Oosect (rpyma 2) u OemoapobHa Gonect (rpyma-3)
norpeOHa e aHamHue3a, ucropuja, EKI', PTI" Ha rpameH koii, TpaHCTOpakajiHa exokapauorpaduja,
O0enoapoOHN  (YHKIMOHAIHU TECTOBH (BKIYYyBajKH M OKCHMETpPHja BO TEK Ha HOKTa),
BHUCOKODPE30JIyTUBHA KOMIIjyTepu3upaHa ToMmorpaduja. AKO OBHME HEMHBA3MBHU HCIUTYyBamba HE
ynatyBaaT Ha Tpyna 2 W Tpyna 3 Ha IyJIMOHAaJHa XUIEpPTEH3HWja, Tpeba Ja ce MHUCIU Ha PEeTKUTE
npuuray Ha [1X.

BentunannoHo-epdy3noHUTE TECTOBHM C€ H3BeayBaaT ako mocton comHeBame Ha XTEIIX. 3a
neduauTHBHA nujaraosa Ha X TEIIX e morpebna KT mynmonanna anruorpaduja, JJCK u cenektnBHa
nyamoHanHa anruorpaduja. KT moxke na mokaxe 3namu 3a 17 — [IBOKB. Axo Ha BEeHTHIIalMOHO-
nepdy3uonnoT Tect ce uckinyun XIITEIIX, Tpeba na ce pasriega Mo>KHOCTa 3a TjaHO3a Ha rpyna 1-
[TAX, nnm nopetkute coctojou, omdarenu Bo rpymna 5. Ha tabema Opoj 8 e mpukakaH mpHUCTANoOT 3a
JIMjarHo3a ¥ TpeTMaH Bp3 OCHOBa Ha BepojaTHocTa 3a [TAX, kako u naankanuure 3a JJCK.

Tabena 6poj 8. BepojatHocT 3a [IAX u cyrepupaH TpeTMaH Bp3 OCHOBa Ha €XOKapAHOTrpadCKHUTe
KapaKTCpHUCTHUKU, KIMHUIKUTEC CUMIITOMU U JPYT'U KIMHUYKHU IMapaMCTPU:

Mauia BepojaTHoCcT 3a Aujarnosa Ha [TAX Knaca | Hug
Exoxapamnorpadckara qujarnosa I1X e manky BepojatHa I c
¥ 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 Manky BepojaTHa I C
¥ UMa CUMIITOMH, HeMa pHU3UK (pakTopu 3a pa3soj Ha rpyma 1 Ha [TAX:
notpebHa e eBajyalyja 3a Apyru npuuunu 3a [TAX

YmepeHna 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 ma [TAX: anTepHaTHBHA AWjarHO3a U eXoKapauorpadcka KOHTposa Tpeda na 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 CHMITOMH U IIPUCYCTBO/OTCYCTBO Ha aCOIUPAHU COCTOjOH M PU3UK | 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 AujarHOCTHYKA CTpaTerHja

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

Kontpactna KT anrmorpaduja Ha myaMoHajHaTa apTepHja € HWHAUIMpPaHA BO | C
00paboTKa Ha MaUUEeHTH co XpoHUYHa TpomOoemOonncka [1X

PyTuHCKHM XeMaTONOUIKU, OMOXEMUCKH, UMYHOJIOMIKH U I C

TECTOBH 3a THpOMHATA PYHKIH]ja CE HHANLIUPAHH Kaj CUTE
manueHTy 3a [TAX 3a ma ce naeHTu(UKYBaaT MOKHHUTE
aconypanu npuunnu 3a [T1AX

VYnrpa3Byk Ha aOJOMEHOT € MHIUIMPAH 3a Ja ce I C
UCKIIy4H TIOPTaHA XUTIEPTEH3H]ja

BucokopesonyTuBHaA KOMITjyTepU3upana Tomorpaduja lla C
Tpeba ma ce pas3riiena Kako MOKHOCT Kaj cuTe manueHTd co [1X

KonBennmonangnara myJMoHallHa aHTHorpaduja lla C

Tpeba J1a ce pasrieaa Kako MOKHOCT Kaj CUTE TaIlUeHTH
€O XpoHWYHA TpoMOoemOommcka [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 napaMeTpull. 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 OJl MOXKHOCTA 32 TPETMaH Ha
OCHOBHATa MPUYMHA.

[Ipornozara Ha IIX ce oapenyBa Bp3 OCHOBAa Ha KIMHUYKUTE CUMIITOMM U 3HallM U HAa IapaMeTpUTe,
nobuenu ox Jlorep exokapanorpadujaTa U IECHO BEHTPUKyJapHATa KaTeTepru3alyja.
Oynkrmonanna knacudukanmja va I[1X cmopen WHO-FC e MokeH mnpemukTop BO OJHOC Ha
npexuByBameTo. Ilamuenture co MITAX unm xepeaurapna IIAX, ako He ce TpeTupaar, uMaar
cpenHo npexuByBame of okony 6 meceru 32 WHO-FC kiaca IV; 2.5 roquan 3a WHO-FC knaca |11
u 6 roguan 328 WHO-FC knaca | u Il. Bo3pact (<14 rogunu 1 >65 roaunun), naj Ha KanaiuToT 3a
¢u3nUKa aKTUBHOCT, CHHKOIIA, XEMONTU3MH W 3HALM 3a JECHO cpIleBa clabocT ce MHIUKATOpH 3a
JIo1Ia IPOTHO3a.
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Jlomrep exokapamorpadujata OBO3MOXKYyBa OApeIyBamk-€é Ha MHOTY HWHICKCH OJ KOW HajrojieMa
MPOTHOCTHYKA BPEIHOCT WMaarT MepukapjHara edy3uja, WHACKCHpaHa IOBPIIMHA HAa JIeCHATa
MPETKOMOpA, UHJIEKC Ha ekclieHTpuyHocT Ha JIB u JIB JlomepoB unnekc. [IpecmeTaHnoOT cUCTONIEH
ITAII koj ce mpecMeTyBa Bp3 OCHOBa Ha TPUKYCIHAHATa perypruraBuja He ¢ nmporaoctuuku. TAIICE
(TpuKycnHIHA aHyJIapHa TUIaHApHA CUCTOJIHA €KCKYp3Hja) MMa MPOTHOCTUYKA BPETHOCT.
XeMOoIMHAMCKUTE MeEpema, JOOMEHM CO JIeCHO cplieBaTa KaTeTepu3alyja, KHCTO Taka HMaaT
MPOTHOCTUYKA BPEIHOCT, KAKO W KUCIOpPOJHATA caTypaindja BO IyJIMOHAJIHATA apTepuja, JIECHO
aTpUjaJIHUOT MPUTHCOK, CPIIEBHOT yAapeH BOJIYMEH U 3HauajHaTa Ba3zopeakTHBHOCT. 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 caTypallfja, HHCKHOT CHCTOJICH KpPBEH IPHUTHUCOK U
3rojieMeHTa CpiieBa (peKBEeHIMja YKaKyBaaT Ha IOJIOMIA MPOTrHO3a. J[eCHO aTpHjalHUOT MPHUTHUCOK
(JAII), cpeanunor ITAII u cpuesunot unaexc (CH) ce nuHkopriopiupanu Bo Gopmysara 3a OIpeayBarbe
Ha nporrosara. C e yIire He € jacHO Jajiu oBaa (opMyJia € yroTpeOIrBa BO CEKOjIHEBHATA KIIMHMYKA
npakca.

@ynkuuoHanHa kiacupukanuja Ha IIX cnopex WHO-FC.

Knaca 1. Iamuentn co IIX, HO 0Oe3 orpaHuuyBama Ha (uU3MYKaTa aKTUBHOCT. BooOwWyacHHTE
(hM3UYKY aKTUBHOCTH HE MIPEIU3BUKYBaaT IUCITHEA, 3aMOp, aHTHHO3HY TEroOH WIIH MTPECHHKOTA.
Knaca 2. Ilammentu co 11X co necHu orpanudyBama Ha (pu3nukara akTUBHOCT. [laryienTnTe HEMaaT
Tero6u Bo mup. BooOnyaeHuTe Gpu3nuku akTUBHOCTH MPEIM3BUKYBAaT JUCIIHEA, 3aMOpP, aHTMHO3HHU
TEroOM UK TIPECUHKOTIA.

Krnaca 3. Ilanmentu co [1X co 3HaunTeNnHO OrpaHWYyBamke Ha (QU3MYKaTa akTUBHOCT. [lammentnTe
HeMaaT TeroOu Bo MUp. OHU3MUKKM aKTUBHOCTH U TIOMAJIH 0J1 BOOOMYACHUTE MPEIU3BUKYBaaT AUCITHEA,
3aMOp, AaHTMHO3HHU TETrO0U MU MPECUHKOIIA.

Kmaca 4. Ilammentn co IIX kom He ce BO MOXKHOCT 3a W3BEIyBame Ha KakBa OWIO (U3NIKa
aKTUBHOCT 0e3 cummromu. OBHE NAIMEHTH UMaat 3Halll Ha JIECHO cpiieBa ciaboct. JucmHea u 3amMop
ce MPHUCYTHU U BO MUp. HemarogHocta ce 3roineMyBa co Koja 0o pu3ndKa aKTHBOCT.

TabGemna 6poj 10. [TapameTpu kKou ja oaperyBaaT MpOrHO3aTa Ha MyJIMOHAJTHATa XUIIEPTEH3H]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 ONTOBAPYBAE <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 XeMoauHAMHUKaA JAIT>15mMmXr

wm KN<=2.0JI/mua/m2

TAIICE un mepukapaujanraaTta edysnuja ce W30paHU 3aToa IITO MOXKAT Ja C€ MepaT Kaj CUTe
nanuenty; KU-kapaujanen nnaexc; JAll necenatpujaneH mpuTUCOK.
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Kananurer 3a ¢u3uuka aKTHBHOCT. 3a O00jeKTHBHAa MpPOLEHKA HA KamalueToT 3a (u3nyka
aKTHUBHOCT C€ KOPUCTH 6- MUHUTHUOT TecT Ha memademe (6MTII), koj e TexHuukH nieceH, eQTHH,
MOBTOpPYBa4yKH M 100po cranmapausupan. Ce ogpenysa u nucnHeaTa npu Hanop (bopr ckana), kako
U KHCIIopoJHaTa carypaiuja npexy nper. 6MTIT < 332m mnu < 250M u KUCIIOpOJHA JecaTypalidja
>10% ykaxkyBa Ha Jyioma nporHo3a Ha [TAX. BpenHocTta Ha 0BOj TecT HE € JIOBOJIHO MCIIUTYBaHaA Kaj
pasnuuHuTe noApynu Ha IIX, a Bp3 TecToT BIHMjaaT TelecHaTa TEKUHA, MOJO0T, BUCUHATA, BO3PACTa U
MOTHBAIIM]aTa.

Bo Tex na kapmmomynmonanieH Tect Ha onToBapyBame (KIITO) ce cmemm racHata pasMeHa H
BeHTWiauyja. I[luk xucinopogHara mnotpouryBauka (<10.4mnm O2/Kr/MMH) W THK CHCTOJHHOT
apTepUCKH KpBeH NpHUTUCOK (<120MMXr) ce OBa HE3aBHCHU NPOTHOCTHYKKM (DaKTOpH KO ja
BJONIyBaar mporHo3ara kaj mamueHtd co MITAX. Pesynratute Ha 6MTII m KIITO wmeryceOHO
kopenupaat, Ho KIITO He ru nmoTBpayBa nmogoOpyBamata kou ce peructpupaar Ha 6MTII u JICK.
6MTII e tecT kojiuTO € MpuaTeH 3a eBagyalyja Ha TPETMAHOT Kaj mauueHTu co [TAX.

Bbuoxemuckn mapkep. CepyMCKOTO HMBO Ha ypHYHA KHCEJIMHA € MapKep 3a HapyllleH OKCHJIATHBEH
MeTaboar3aM BO UCXEMHYHUTE NepudepHu TKUBa. Bucokure cepyMcKd HHMBOA HA YpUYHA KHCEIMHA
ce TIOBP3aHU CO TOJIoIIa MTPOrHo3a kaj naruentute co MITAX.

ATpHjallHUOT HATPUYpPETHYEH MENTHI M MO30YHHOT HarpuyperuueH nentun (Brain natriuretic
peptide-BNP) nosemyBaar 10 HaTpuypesa ¥ Ba3oJuiaraiyja u aBara ce 0csi000yBaaT 01 MHOKApI0T
Kako pe3ynTar Ha sujeH crpec. Kaj manmenture co [1X, rmaBHo, ce xopuctu BHIIL. Ilocmemamor
craguyM of cunte3ara Ha BNP e npemunyBame Ha proBNP Bo 6uonomkn nnaktusen NT-pro BNP u
Hucko monekynapeH BNP. NT-pro BNP nma mogonr momyKHBOT U morojiema ctaduiaHocT. OqHOCOT
BNP/NT-proBNP e oapa3 na texxunara Ha JIK nucdynkuuja. 3ronemMyBameTo Ha HUBOTO Ha NT-pro
BNP e acouupano co nonoma nporrosa. [lokaueHnTe HUBOA Ha CpPLIEBHOT TPONOHUH T ce mokaxane
KaKo HE3aBHCEH MpPEIUKTOp 3a (aTaseH UCXO0J BO TEK Ha 2- TOJAMIIHO Clecke Ha 51 mauueHt co
IMTAX u 5 co XTEIIX. Kaj Hexon maneHTH CPIEBUOT TPOMOHUH T MCYe3Had OJl Iia3MaTa, BpeMEeHO
WJIH TPAjHO, CO 3al0YHyBamke Ha Tepanujata. [loTpeOHM ce moHaTaMOIIIHU CTYAHH.

OnpenyBamwe Ha tuiazma HuBoto Ha BNP/ NT-pro BNP ce npemopauyBa 3a MHHUIMjaIHA PU3KK
cTpatudurKanyja 1 MOXe Ja ce KOPHCTH 3a clelelkhe Ha eQEeKTHTE Of Tepanujara, 3eMajKd ja BO
IPEeBUA M MPOrHOCTHYKAaTa BpenHocT. Huckata u crabuiHa BpeIHOCT WIN ONarame Ha BPEIHOCTA
MOJKE J]a c€ CMETa 3a MapKep 3a ycIellHa KoHTpona Ha [TAX.

CeondarHa nporunocTuyka epajayanuja. [lorpebHa e peoBHa eBanyaiyja Ha nmaruentute co [TAX
CO cliefielhe Ha TapaMeTpUTe KOU Ce OMHUIIAHU BO TEKCTOT MOTope, HaKo CHTE HEMaaT UCTa BPEIHOCT
BO mporieHkara Ha texunara Ha [TIAX. TTAII ce mepu peaoBHO co exokapauorpaduja win JJCK, HO
c1abo Kopemnpa cO CHMITOMHTE W HMCXOMAOT, 3aroa mTo He 3aBucu 3amo of [IBP, Tyky um ox
cocrojbara Ha AecHara komopa. Camo BpemHocta Ha [TAIl He TpebOa ma ce KOpHCTH 3a TOHECYBamkE
Ha ojrykaTta 3a TpetmaH. Ha TaGenma 6poj 10 ce mpukakaHW HEKONKY HapaMmeTpd, CO TMO3HaTa
MPOTHOCTHYKA BPEIHOCT, KOW MOXKAT J1a c€ KOPWCTAT 3a clielehe Ha manueHtuTe. He e moTpebHO
CUTE TIapaMeTpH Jia Ce OJpeayBaaT MPH CeKoja KOHTpoJa. 3a KOMITJIETHA MPOIleHKa Ha MPOrHo3aTa Ha
I[TAX Ttpeba ma ce KopuCTaT NOAATOLUTE O KIMHUYKUAOT Mperiie, OMOXEMHCKHTE MapKepH,
exoKapAHOrpad)CKUOT TMperyie; W XeMOAMHAMCKHTE TecTupama. Bo Tabema Opoj 11 momery

MaueHTUTEe cO 1Mo0pa W CO JIOMIa TPOTHO3a C€ HaofaaT WHTEPMEIUCPHH TAIlUCHTH Kaj KO

MIPOTHO3aTa HE € coceMa jacHa M Kaj HUB Tpeba Ja ce 3eMaT BO IPEIBHI €THOJIOTHjaTa, BO3pacTa U

MPUCYCTBOTO HA KOMOPOUANUTETH.

JdeduHupame Ha cTaTyCcOT HA MAUMEHTOT. Bp3 ocHOBa Ha KIMHUYKHATE HAOIH, PE3YJITATUTE O HE-

WHBAa3MBHUTE ¥ HWHBAa3WBHUTE TECTHUPAMa, COCTOjOaTa Ha MAIMEHTOT MOXE Ja ce JeQHuHUpa Kako

cTaOWIHA U 330BOJIMTENHA, CTAOWIIHA U HE3aI0BOJIOUTENHA, HECTa0MITHA U BIIOLTYBAYKa.

- CrabuiHa W 3a10BOJIyBauka. Bo oBaa rpyma crnaraaT MalUeHTHTE KOW TH 3a/I0BOJTyBaat
HajTOJIEMHOT JeJ OJ] KpUTEPUyMHTE, HA0pOjaHu BO KOJIOHATa - 1o00pa MpPOrHo3a, HabpoeHH BO
Tabena 6poj 10.

- CrabuiHa u He3a/10BOJyBauka. Bo oBaa rpyna mpunaraaT manMeHTH KOH, UAKO CE€ CTAOWITHH,
HE JIOCTUTHAJIE CTAaTyC KOj € MOCaKyBaH OJl CTpaHa Ha MAalMeHTOT U JiekapoT. He ce ucmnonneTn
HEKOM OJ1 KpUTepHyMHTE HaOpojaH! BO KOJIOHATa 3a monobpa mporuo3a Bo Tabena O6poj 10. Kaj
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OBHE TAIMEHTH € TOTpeOHAa peeBallyaluja, pasricayBamkbe Ha MOXHOCTA 3a JIOJAaTeH MU HOB
TPETMaH U UCIIeAyBamke BO pehepeHTEH IIeHTap.

HecTabuina u BiomryBauka. [laiueHTure o oBaa rpyna I' HCIIOJIHYBaaT HajTOJIEMHUOT JIENT O]
KPUTEPUYMOUTE KOU Cc€ HaOpOjaHH BO KOJIOHATA - ITOJIOIA MPOrHo3a, Bo Tabena 6poj 10. 3Haiu
3a KIMHUYKO BJIONIyBame CE 3roJIEMyBarmke Ha  €IEMHUTe, 3rojieMyBame Ha morpebara 3a
IUypeTcka Tepanuja, II0jaBa Ha aHTHHA WM BJIONIYBamke/3a4eCTyBakbe Ha IPETXOIHO
MOCTOeYKaTa aHI'MHA IITO CE 3HAIM 3a BIIOIIyBame Ha (Qykuujara Ha JIK, mOYeTOK Ha CHHKOIA
WIA 3rojieMyBarbe Ha (pEeKBEHIMjaTa Ha MPETXOJHO TMOjaBeHa CHHKOMA IITO € 3HaK 3a
HaMaJTyBamke Ha YIapHUOT BOJyMEH. MOXHa € U 10jaBa Ha CYIPaBEHTPUKYJIAPHA apUTMHUH KOU

MNpUAOHECYBAAT 3a KIIMHUYKOTO BJIOITYBAHhC.

Tepanucku uesu U cTpaTteruja 3a ciaeieme. Tepanucku Lenu kaj manuenture co [IAX ce onune kou
ce HaOpoeHH BO KOJOHATa ,, MOJ0O0pa MPOrHO3a,,
MalMeHTH CO cTa0WwiHa M 3aJ0BOJyBauka cocroj0a. Ilpucramor Tpeba na € HHIAMBHIyalcH.
Crpaterujara 3a cieneme Ha nanuenTure co [IAX e nanena Bo Tabena 6poj 11.

Tabena Opoj 11. HaumH Ha cneeme M1 MOHUTOpHpake Ha narmenTuTe co [TAX

Bo Tabema Opoj 10 u Bo meduHHUIMjaTa 3a

Ha nouetox | Cexou 3-6 | 3-4 mecenu of | Bo ciyuaj Ha
(pen MecenH (a) MOYETOK/ KJIMHAYKO
Tepanujara) poMeHa Ha BIIOIITYBam-C
Tepamnujarta
Knunnuku npernen
WHO-FC + + + +
EKT
6MTTI (6) + + + +
Kapnano-nynMoHaIHO TeCTHpame co
onroBapyBame (0) + + +
BNP/NT-pro BNP + + + +
Exoxapnuorpadmuja + + +
JCK - necHo cprieBa + (1) + () + ()
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 mpernopadvaar.

He mocron ommronpudareH KOHCEH3YC 3a TOa KOra M KOJIKy 4decTo Tpeba ma ce m3Beaysa JCK.
Hexown, HO He cUTe eKCIEPTCKU LIEHTpPH, MpenopauyBaat peaoBHoO u3BeayBame Ha JICK, Ha npumep
eHall TOAMIIHO, a JPYrH Ha 3-6 Meceny IO 3aloYHYyBameTO Ha HOBa Tepanuja. HajpeneBanTHM
XeMOJIMHAMCKH Bapujabiu ce cpueBHOT ynapeH BoiymeH, JAIl u MemranaTa BeHCKa KHCIOPOAHA
carypauuja (Bapujabmu koum ja onpeaysaar JK ¢yHnkumjata). Ilpemopakurte 3a eBaiyanuja Ha
TEXXHWHATA U 3a CleJiehe Ha ce cymupanu Bo Tabena 6poj 12.

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

Kmaca

Hun

Ce nmpenopauyBa eBaTyalldja Ha TSKHHATA Ha

mynMoHaaHaTa xumnepTensuja (ITAX) kaj marueHTuTe Bp3

OCHOBA Ha KIIMHUYKUOT MNPErJie]l, TCCTOBUTE Ha
OIITOBapyBambe, OMOXEMHUCKUTE MApPKEpH U

eXOKapAHOTPA(QCKUTE U XEMOJMHAMCKH UCIIEAyBamba (BUIU

Tabena 6poj 10)

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

[enHO HacoveHa Tepamnucka cTpaTeruja ce mpernopaydyBa Kaj

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

XHIIEPTEH3H]ja, IITO JA0BEE A0 PEruCTpanyja Ha 8§ pa3IniyHHU JIEKOBU KOM UMaaT Pa3IniHy HAYMHH Ha

aaMuHHCTpauuja. HoBuTe ekoBM qOBedyBaaT A0 3HAYUTETHO MOAOOpyBame Ha CUMITOMUTE Kaj

[AlMEHTUTE U IO YCIOpyBaaT TeKOT Ha OoJiecTa.

Enna Meraananmsa Bo Koja Owie BKIyYeHH 23 paHAOMH3HpPAHH KOHTpOIHMpaHu cryaud 3a [1AX,

yKakaja Ha HaMaJlyBamke Ha MopTainuTeToT 3a 43%, a Ha xocnuranmzauuure 3a 61% Kkaj

NarMeHTHTe Kou Omie Ha crieiuduyuHa Tepamnyja 3a [IAX, Bo oIHOC HA OHHME KOW Omiie Ha 1uareoo.

OBue pe3yaTaTu ce JOOMEeHH CO MPOCEUHO BpeMe Ha TpeTMaH oj okony 14.3 nenenu. U mokpaj oBa,

ITAX e xponunyHa 0oecT Kaj Koja HE MOCTOM HM3lieKyBame. Tepanujata Ha IIAX He ce cBemyBa Ha

€IHOCTaBHO MPENUIIYBakbe Ha JIEKOBH, TyKYy NMPETCTaByBa KOMIUIEKCHO JIEKYBAaHkE€ U CTpaTeruja BO

MPUCTAINOT KOH MAIMEHTOT OJ1 CTpaHa Ha eAyIMPaH, ICKYCeH U OJIFOBOPEH JIeKap.

e  Onwru mepku. [Tanmentute co ITAX TpeOa na ce 3amo3Haat co criecupuyueH CTUII Ha KUBOT KOj
Tpeba 1a ro BoAaT, IUTO BKIy4dyBa M OJApENEH CTENEeH Ha couujainHa uionanuja. llanmentute
Tpeba na 6unar GU3MYKM aKTUBHH BO PaMKUTE HA HUBHATa MOXKHOCT Aa OuIaT 6e3 CUMIITOMH.
Jlecen HemocTaToK Ha 3/MB € JIO3BOJMB BO TEKOT Ha (U3MUYKaTa aKTUBHOCT, HO Tpeba Ja ce
n30erHyBa Qu3NyuKa aKTHBHOCT KOja TIPEIN3BUKYBA TEXKOK HEJIOCTATOK HA 3]IMB, BPTOTJIABUIA HIIH
rpagHa Oonka. Mefyrtoa, mopaau 3agpXyBambe Ha (U3MUYKaTa KOHAMLMja U OJpPXKYBame Ha
MyCKyJIHaTa Maca MOTpeOHO € jAa OuaaT BKIY4YeHHM BO CIIELHjajHH NporpamMu 3a (u3ndka
AKTHUBHOCT CIIOpE]] HUBHUTE MOKHOCTH.

e bBpemenocra kaj maumentkute co IIAX e acommpana co 30-50% cMpTHOCT, mopamd IITO
OpemeHocTa e kKoHTpanHauuupana. Ilanuentkute co ITAX xou ce Beke Opemenu Tpeba na bunar
nHGOPMHUPAaHU 32 BHUCOKHMOT PHU3HMK OJ OpEeMEHOCTa, M Ja Ce Pa3roBapa 3a NMPEKUHYBamE Ha
OpeMeHocTa. AKO OpeMEHOCTa c€ 3adyBa, NOTpeOHa ¢ Tepamuja, IUIAHUPAHO EJICKTHBHO
MopoJyBamke U copaboTka momMery THHEKOIOToT U Kapauonorot. Ce npenopadyBaar OapuepHUTe
KOHTpauenTiuBHu Meronu. Ce mpenopadyBaar npenapard KOU ce camo Ha 0a3a Ha MpOrecTepoH,
KaKO MEJPOIUIIPOTECTEPOH U ETOHOTECTPE 3a Jia ce M30erHaT MOTCHIIUjaTHITE HeCaKaH! e(eKTH
on ecrporenute. EHporenun penentop antaronuct (EPA) npemaparor OoceHTaH MoOXe Ja ja
Hamali eQuKacHOCTa Ha OpajHMUTe KOoHTpauentuBu. He e jacHo mamm Tpeba nma ce mpemnopada
XOPMOHAJIHA Tepallfja Kaj MOCTMEHONAay3aJIHU KEHU CO MEHOINAYy3allH CUMIITOMH KOH TELIKO Ce
KOHTPOOJIUPAAT.

o Kaj mammmentute co [TAX 3a BpeMe Ha maTyBame €O aBHOH, TIoceOHO Kkaj oHme ox kimaca Il u
kiaaca |V u kaj oHHMe CO apTepucKu KuciopojaeH nmputucok < 60mmHg (< 8kPa), tpeba na ce
Iperopaya KOPUCTEHE Ha KUCIOPO (2J1/MUH) 3a BpeMe Ha NaTyBambETO.

UYecrto nartu namueHture co [IAX pa3BuBaaT aHKCHO3HOCT U JICTIPECH]a, TIOPAIHU IIITO MHOTY €
OWTHA TICHXOJOIIKAaTa MOAJPINKA W MOJJIPIIKATa OJf CEMEjCTBOTO M o okonuHarta. Ilo
motpeba, Ja ce KOHCYNTHpa IMCUXoior win ncuxujatap. [lorpedbHO € mammeHTOT na Oue
WHGOPMHPAaH CO TOYHH W aKTyeJIHM MoAaTouu 3a Oonecta. Jlocta momaraaTr Trpynurte 3a
noaapika Ha 6omHuTe co [TAX.

e [lanmenTure co [IAX mmaar BHCOK pU3HK 32 Pa3BOj HA MHEYMOHH]ja (KOja € IPUYMHA 32 CMPT
BO 7% on ciay4auTe), mopanu WTo Tpeba Aa ce BHUMaBa HA paHaTa JMjarHO3a U TPeTMaH Ha
oBa 3abomyBame. Ce mperopadyBa BaKIMHALMja NPOTUB MH(JIYEHUA M ITHEYMOKOKHA
NHeyMOHMja.

e EjexkTuBHUTEe XMPYPIUKM MHTEPBEHLUMH CE CO 3rojJeMEH pU3MK Kaj manueHtute co [1AX.
BepojarHo emmmypamHaTa aHecTe3Wja ce IIOJHECYBa MOMOOpPO BO OJHOC Ha OIINTATa
aHecre3mja. [lammeHTnTe KOWM Cce Ha oOpallHa TepanHja MOHEKOoraml uMa MoTpeda ma ce
npedpaaT Ha U.B. Wi HeOyIU3MpaHa Teparnuja, ¢ € 0 MOMEHTOT KOra Ke MOJarT Jia ToJTaar
U J1a TW arcopOupaaT OpaiHUTE JIEKOBH.
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Tabema 6poj 13. [Ipemopaku 3a mpuMeHa Ha OIMMITH MEPKH

Kitaca Hug

Ce npenopavyBa n30erHyBame Ha OpeMeHOCT Kaj manueHTku co [TAX

I C
Ce mpemnopadyBa BaKIMHAIMja TPOTOB HHQUIYCHIIA W ITHEYMOKOKHA
MHEYMOHHM]a Kaj manueHTH co [TAX I C
[Marmuenture co [TAX kou Hemaar ¢pu3nMUKa KOHAUIMja MOTPEOHO € 1a ce
mpociieaT Ha pU3NKaIHa pexaOuirTanyja 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
orme on kmaca Il m xmaca IV u kaj oHME CO apTEPUCKH KHUCIOPOICH
mputucok < 60mMmXr (< 8klla), moTpebHa e agMHHHCTpanWja Ha la C
KHCIIOPOJ
Tpeba na ce npuMeHM emnuAypajHaTa aHECTe3Wja, HaMECTO OIINITa
aHecTe3mja, IPU eIeKTHBHA XUPYPTHja. Ila C
ExnecuBHa (u3myka akTHMBHOCT KOja INTO BOAHM JO BO3HEMHUPYBAUKH
CHUMIITOMH HE Cce MpernopayyBa Kaj manuentu co [TAX I C

CynopTuBHa Tepanuja.

Opaana antukoaryjantHa tepanuja (OAT). Kaj manmentu co MITAX HajeH € BUCOK CTETICH
Ha BaCKyJapHU TPOMOOTHYHHM JIe3uH, MocTMOpTeM. VcTo Taka, mMa moAaToy 3a aOHOPMATHOCTH
BO Koaryiauujata u ¢pubpuHonusara. YecTo ce MPUCYTHU W APYTH HE3aBHCHHU PU3UK (aKTOpH 3a
TpoMOOoeMOOoIM3aM, Kako cpIieBa clabocT, HaMaieHa nojBrkHocT. [lopamu ceto oBa, mariena
palroHaHa yrnorpebaTa Ha opajiHa aHTUKoaryjiaHTHa Tepanuja kaj [IAX. [lokasute 3a ynorpeda
Ha OpajiHa aHTHUKOAaryJjaHTHa Tepanuja ¢ orpaHuyeHa Ha nanueHtd co MIIAX, xepenutapna [TIAX
n ITAX kako mocieauua Ha aHopeyureHc. OBHE MOJATOLM C€ PETPOCIEKTUBHHU M, TJIABHO,
0a3upaHy Ha UCKYCTBa Ha MOeIUHEeYHH eHTpH. Tpebda 1a ce mpoueHn 6eHeUuToT 01 ynorpedara
Ha OAT BOo OAHOC Ha PHU3HMKOT O[] KpBaBEHE, OCOOCHO Kaj MALMEHTH CO MOPTOIYJIOHAJIHA
XHIepTeH3uja, co ezodareaqnu Bapukozutetd. Bo ognoc na MHP, kaj maumentutre co UIMAX,
HajTOJIEMHOT Jell Ha neHtpuTe oa CeBepHa AMepuka mpernopadyBaaT BpeAaHocT 1.5-2.5, a
nentpure ojJ Espoma BpemHoct 2.0 mo 3.0. [NammeHTHTe KOM Ce Ha Tepamuja CcO H.B.
MpocTarjaHIuHM Ce HAa aHTHUKOATyJIaHTHA Teparuja mopaan KaTeTepor.

Kora nocrojaT 3Hauu Ha JIeCHO cplieBa c1a0O0CT, IOKauyBamke Ha HEHTPATHHOT BEHCKU IPUTHCOK,
XeraTajqHa KOHTECTHja, aclMT W Nepu(epHH eAeMH, KIMHHUYKUTE HCKYCTBa MOKa)KyBaaT AEKa
MAIMCHTUTE UMaaT KIMHUUKK OeHe(UT 011 yrnoTpedara Ha JUYpPeTCKATAa Tepanuja, BO OJHOC Ha
nmonobpyBame Ha cuMnTOMUTe. IM300pOT Ha NUYpPETHKOT € OCTaBeH Ha JiekapoT. Mcro Taka,
Tpeba aa ce pasriie/ia MOXKHOCTA 3a yHoTpeOa Ha ajloCTepOH aHTarOHUCTH.

Hako agMuHKMCTpanyjaTa Ha KHCJIOPoX ja Hamanysa [IBP, Hema mojaTonu on paHIOMH3UpPaHU
CTY/IMW KOM YKa)KyBaar JieKa JIOJTOTpajHaTa Teparnuja co KHCIOopoJl € KopucHa. Hajronemuot nen
on marmentute co [TAX (co uckimydok Ha oHue co XCb u MyJIMOHATHO CHCTEMCKHU IAHTOBH)
MMaaT MUHOPDEH CTElleH Ha apTephcKa XHWIIOKCeMHja (OCBEH aKko HemaaT OTBOpeH (opaMeH
oBaiie). Ymorpebara Ha KHCIOPOJHA Teparija BO TEK Ha HOKTa HE TO MEHYBa MPUPOJHHUOT TEK Ha
Oosecta kaj HampenHata ¢opma Ha Eucenmenrepor cunapom. KoHTHHyupaHa Tepamuja co
KHCIIOPO]T € MHANIIMPaHa KOTa apTepUCKUOT KHCIOPOJIeH MPUTHCOK € KOHCTaHTHO oA 8 klla (60
MMXT), HajManKky 15 gaca gqHeBHO. AMOynaTopHa yrmoTpeda Ha KUCIOPOa MOXKE J1a ce Tperopaya
KOTa UMa JI0Ka3 3a moxo0pyBame Ha CHMIITOMUTE W KOpPEerHOWIIHA [iecaTypaliyja Mpy Harop.
JIurokcMHOT MOXe Ja ce ymoTpeOyBa Kaj MalMeHTHTE CO aTPUjaTHH TaXHMapUTMHU 3a J1a ce
YCHOPH KOMOPHHOT OJITOBOP.
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Tabema 6poj 14. [Ipenopaku 3a cynopTUBHA Teparnwuja

Kitaca Hun
Hduypetcka Tepanuja e nHIUIMpana kaj manueHtd co [IAX co 3Hamm 3a gecHoO
cpuesa caaboCT M 3aApIIKa Ha TEYHOCT I C
JonroTpajHa, KOHTHHYHpaHa Teparuja co KUCIOPOJ € HHIUINPaHa U KOPUCTH
KOTa apTEPUCKUOT KUCIOPOIEH MIPUTHCOK € KoHcTauTHO oy 8 KPa (60 mmHQ) I C
OpanHa aHTHKOAaryjJaHTHa Tepamnuja Tpeda Jla ce IPUMEHHU 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
JuroxkcuHoT Moxe Aa ce ynoTpebysa kaj nauueHtute co [IAX xou pa3suBaar
aTpHjaTHA TAXHAPUTMHH 3 JIa C€ YCIIOPH KOMOPHUOT OJATOBOP Ib C

Crnennduyna Tepanuja co JeKOBH

Kanuuym kanaa oOaoxatopun (KKB). Xuneptpodujata Ha MasHaTa MycKynartypa,
XHIepIUIa3ujaTa U Ba30KOHCTPHKLHMjaTa NpuaoHecyBaaT Bo matorenezata Ha UITAX u oTrramy
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 1 HA(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 aunrtuazem u Hax 20

mr 3a amyomunuH. Ce COBETyBa Ja C€ 3alloyHe CO IMOHUCKH J03W, Ha mp. 30 mr cmopo

ocio0oryBaYKy HU(DETUITUH J[Ba MMaTH THEBHO, 60 MT Ha AWITHA3EM TPH MMATH JTHEBHO WU 2.5 MT

Ha aMJIOJMIHMH eJHAll [HEBHO, CO IIOCTENEHO 3rojieMyBame Ha JO3UTe 10 MaKCUMAallHO

tonepanTHuTe no3u. Ce mpemopadyBa Jia ce 3alo4YHE CO HHCKa 7032 W CO IMOCTEIEHO

3rojieMyBambe JI0 MaKCUMaJHaTa J103a Koja ce Tojepupa. OrpaHndyBadyku (GaKTOpH 3a JIO3UPambe
ce OOMYHO eleMH Ha JOJHHUTE eKCTPEMHTETH M CHCTeMcKa xuroreH3uja. Ilanmenturte xoum ce

MO3UTUBHH PECIIOHCPH HA TECTOT 3a aKyTHA Ba3ouiIaTalija i KOM ce IOCTaBeHU Ha Tepamuja co

KKb Tpeba ma Oupar cieleHH BO OJHOC Ha euKacHOCTa M CHUTYPHOCTa Ha Tepamujara mo 3-4

Mmeceny, BkiayudyBajku JICK. Kaj manueHTuTe Kaj KoM HEMa COOJBETEH OArOBOp, JehUHHPaH

kako npunagaoct B0 WHO-FC | u Il u 3HadajHo xeMoauMHAMCKO MOJ00pyBame, ce Ou KOH

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

WIM Kaj KOM TECTOT € HeratuBeH, He Tpeba ga ce craBaaT Ha Tepanuja co KKb mopamu

MOTEHIIMjaTHUTE HecakaHu edektu (xunoreHsuja, cuakona u J{C ciabocr).

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

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

TpOMOOIIMTHATA arperanyja U ¥Ma IUTONPOTEKTUBHA M aHTUIposiodepaTnBHa akTHBHOCT. Kaj

nanueHTure co [IAX nokaxaHo e Jeka NOCTOM HapylleHa peryjianuja Ha MeTaOMIIHUTE MaTHILITA

Ha MPOCTaUMKIMHOT. CHHTETU3UPAaHU C€ CTAOWIHM aHANIO03U Ha MPOCTALUMKIMHOT CO CIMYHH

(dapmakouHaMcKu epeKTH, a pa3aTuyHu (apMaKOKHHETCKH KapaKTEPUCTHKH.

0 Epoprostenol (cMHTeTCKHM NPOCTAIMKJIIMH) € JOCTAaleH Kako CTaOHICH, CyB, 3aMp3HAT
mpernapaTt Koj Tpebda HPeTXOJHO Ja ce PAacTBOPHU BO ajkajeH mydep M ce KOPUCTU Kako
KOHTHHYUpaHa MHTpaBeHCKa MH(Y3Hja, TPEKy KaTeTep, CO MOMOII Ha WH(Y3HOHA IMyMIIa.
Nma xpatok nomyxuBot (3-5 MUHyTH) U € cTa0uieH Ha coOHa TeMmepaTypa camo 8 daca. Ce
MOKaXaJI0 JeKa JIeKOT TM [oJo0pyBa CHMIITOMHUTE, KamalmuTeToT 3a Hamop H
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 ToJepupa
ropaju HecakaHuTe edexTn (OpaHOBU Ha TOILIMHA, TTaBOOOJKA, AMjapeja, OONKH BO HO3ETE).
OnTtumanHaTta no3a Bapupa nomery 20 u 40 ur/kr/muH. Cepno3HH HecakaHU e(eKTH ce
MaI(yHKIIMja HA MyMIaTa, JIOKaaHa WH(EKIMja, ONCTPYKIMja Ha KaTeTepoT U cerca. Tpeda
Ja ce n30erHyBa Harjio NMpeKUHyBame Ha TepamnujaTa, OHMIEjKH MOXKE Ja JOBeJe [0 Harjio
BJIOLIYBambE, IypH U A0 CMPT.
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0 lloprost e anamor Ha MPOCTAIMKIMHOT KOj € JOCTAleH 32 MHTPABEHCKa, OpajlHA 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.
Tepanuja co WIOMPOCT BEPOjaTHO € ehrKkacHa Kako enonpocTeHosnoT. Edexture Ha opamHuOT
WJIOTIPOCT HE CE YTBPJICHH.

O Treprostinil e TpunukIMueH OGSH3UAMH, aHAJIOT HA CMOMPOCTEHOJI. MoXKe Jia ce arIuipa
MHTPABEHCKH W CYNKyTaHO. TpeTMaHoT 3amoyHyBa co Jo03a oa 1 - 2 HI/KI/MUH, 10
MaKCHUMaJHa 1032 KOja € ToJIepHpaHa Nopagu HecakaHuTe edexTd (0oika Ha MECTOTO Ha
aruiMKanyja, [pPBEHWIO0, ThaBoOonka). OnrumanHara go3a ce JBwkd nomery 20 u 80
ng/kg/min. TpenpocTHHUI € 071 CKOpo 0100peH 3a yrnorpeda Bo CAJ] 3a matmentn co [TAX.

O Beraprost e npBrUOT CTa0MIEH W OpPaIHO AKTUBEH aHAJIOT Ha MPOCTAUMKIMHOT. CTyauute
MoKaxkalie Jieka JoBeIyBa JI0 MoJ00pyBamke Ha KanauTeToT 3a (U3NIKa aKTHBHOCT KOja Tpae
caMo OKoJy 3-6 Mecelu.

e Ennorenun peuentop antaronuctu (EPA). [lokaxana e axkThBangjara Ha CHUCTEMOT Ha
CHIOTEIMH M BO IUla3MaTa M Bo Oenure ApoOoBu Ha mamueHTd co IIAX. Ce cmera neka
CHIOTEIMHCKUOT CUCTEM UIpa 3HauajHa yjora Bo nmatorenesarta Ha [IAX.

0 Bosentan e opajeH mpemnapar Koj € JBOCH aHTAarOHHUCT Ha €HAOTEIMH-A M EHAOTEIHH-B
peLenTopoT M € IpBa MOJEKYJa OJf OBaa Kjaca Koja € cuHTeTusupana. E¢ukacHocta Ha
O6ocentan e Tectupana Bo 5 pasmmunu cryauu (Pilot, BREATHE-1, BREATHE-2,
BREATHE-5 u EARLY) u mokakaHo e Jeka JOBeAyBa 10 TOA00pyBame Ha
(hYHKITMOHAJTHHMOT KalaluTeT, XeMOAuHaMuKaTa, Jloriep mapameTpuTe kaj narueHtu co [1X
BO NEPUOMTE HA BIIONIyBame. TpeTMaHOT co OOCEHTaH 3alouHyBa co j03a ox 62.5 mr nasa
naTu JHEBHO M CE€ TUTpUpa 10 103a ox 125 mr, naBa matu aHeBHO, Mo 4 Henmenu. Kaj
NeanjaTpUCKH MAIMEeHTH J03aTa ce ajalTHpa Ha TelecHara TexuHa. Hecakanum edextu ce
NOKayyBamke Ha XxemartanHute eH3umu (okonmy 10%), penykuuja 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 mokaxaa momoOpyBame Ha TOJNEpaHIMjaTa HA HAIOp W MOA00pyBame Ha
XEMOJINHAMCKHTE TapaMeTpH.

O Ambrisentan e HecyndoHaMHICKM aHTarOHHCT HAa  CHIOTCIMH-A  pEIenTopoT.
AMOpHCEHTaHOT € eBallyMpaH BO €/Ha IMWIOT CTYAWja W BO JBE JPYTH IOTOJEMH CTYIUH
(ARIES 1 u 2). ITokaxane eprKacHOCT BO NOA00PYBaBETO Ha CUMIITOMHTE, KAlalUTETOT 32
¢u3nuKa aKTUBHOCT W XEMOJMHAMCKUTE NapameTrpu kaj mnanumeHtute co WUIIAX, kaj
MalMeHTuTe 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.

e ®ocdoauecrepeasza Tun 5 unxuduropu. Muxubunuja Ha ersumor CGMP-degrading enzyme
phosphodiesterase tum 5 nosemysa no Basomwnatanuja npeky NO/CGMP mexannsmor. Bo
OenmuTe MpoOOBHM MMa 3HadajHa KonndymHa Ha ¢ochoamecrepaza tun 5. Maxuburopure Ha
¢dochonuecrepaza Thun 1 umaat antunpoiudeparuBeH edekr. CuTe TpH THIIOBH Ha
¢dochoauecrepasa TUI 5 MUHXHUOUTOPU KOMINTO CE€ OJAOOPEHM 32 TPETMAaH HAa CPCKTHIIHATA
muchynkimja sildenafil, tadalafil, verdanafil npenussukyBaaT mynMoHanHa Ba3ouIandja co
MakcuMyM Ha edekoT mo 60 MunyTH, 75-90 MuHYTH, 40-45MUHYTH, COOBETHO.

o Sildenafil e opasien, MokeH u cenekTHBeH UHXHOUTOP Ha (ocdoauecTepasara THII S.
Bo moBeke cTymum € pemopTHpPaHO 3a MO3UTHUBHUOT €(eKT Ha CHIICHAQIIOT Kaj
nmanuenture co UITAX, TTAX acomupana co OoyiecTuTe Ha Bp3HOTO TKHBO, IIX kaj
BPOACHUTE CpLEBH OOECTH M Kaj XpOHMYHATa TPOMOOEeMOONHMCKa MyJIMOHAIHA
xunepren3uja. Bo SUPER-1 crynujara e pannoMusupaHa, KOHTPOJIMPaHa CTyIdja, CO
278 marmentu co [TAX tperupanu co mosu ox 20, 40 win 80 Mr cunnenadw, Tpu
natu aHeBHo. CrTynujata MOTBpAM [€Ka CHIACHA(DWIOT MO3UTUBHO BiMjac Ha
KaIlUTETOT 3a (PU3NUKATa aKTHBHOCT, CHMIITOMUTE U XeMOJMHAMUKATa. AHAIN3aTa,
HampaBeHa 1o 3aepiiuetokor Ha SUPER-1 cryamjata, Bo koja Owie BKIydeHH 84
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manueHTr co ITAX acommpana co OojiecTd Ha BpP3HOTO TKHBO, TI0 12 Hemenw
MOKaKaJsla 3roJeMyBambe Ha TOJEepaHlyjaTa KOH HAlop, XeMOAWHAMCKHUTE MapaMeTpu
n QyHKIMOHANHATA KJlaca, Kaj MalueHTUTEe KOW MpuMalie Tepanuja co cuiaeHaduI
BO OJHOC Ha OHHE KOH MpumMaie maredo. Omodpena go3a € 20 Mr, TpU MaTH JTHEBHO.
Ho, onpxyBame Ha €peKTOT, IOBEKe Of eHa TOJMHA, HNMajo CaMoO Kaj MalueHTHTE
KoM npumajie no3a ox 80 Mr, Tpu maTv JHEBHO. Bo KiIMHMYKaTa mpakca A0CTa 4ecTo
e moTpeOHO 3rojeMyBame Ha go3ata Haja 20Mr, Tpu maté AHEBHO (TiaBHO 40-80mr
Tpu maTtH jJHeBHO).Hecakanute eekTn Ha cUiIeHAQIIOT ce OJard 10 YMEPEeHH |,
IJIaBHO, C€ TIOBP3aHU CO BazoAMiaranujara (r1aBo0ojKa, TOIUIMHA, EIUCTaKCH).

o Tadalafil e cemextuBen ¢ocdoauecrep3a HHXUOUTOP KOj BO MOMEHTOB €
peructpupaH camMo 3a epektwiHa auchyHkimja. PHIRST  crymujata e
paHIOMHU3MpaHa KOHTPOJHMpaHa CTyauja Bo Koja Owmie BkiydyeHH 406 mamueHTd co
[TAX xou Owse Ha Tepanuja co Taganadua Bo go3u ox 5, 10, 20 wnu 40 mr eanam
naepHo. CTyaujara mMoKakana MOBOJHO BIMjaHHE Ha JIEKOT Bp3 TOJNEpaHIUjaTa Ha
HaTop, CAMIITOMUTE U XEMOJIMHAMHUKATA.

KomOunupana repanuja. TepmuHOT KOMOMHMpaHa Tepanuja 0O3HauyBa MCTOBpEMEHa ymorpeda Ha
moBeke on enHa I[IAX cmenmuduyna kigaca Ha JnexkoBu kako EPA, docdoamecrepaza tunm 5
MHXHOUTOPH, MPOCTAHOM/IU WIIM HOBHU CyrcTaHiuu. KoMOuHupaHa Tepamnuja co mpuMeHa Ha HEKOJIKY
nekoBu 3a ITAX e mpakca BO HEKOJKY HEHTpH. HekonKy cepuH CO TAlMeHTH MOKaKale JeKa
KOMOMHAIIMjaTa Ha HEKOJIKY JISKOBH 3a TpeTMaH Ha [1X mMoxe na Ouje eukacHa u CUrypHa.
Penatuno manara BREATH-2 cryauja nokaxaia nogo0pu XeMoJuHaAMCKH €PEKTH OJ1 3alI0YHYBakbE
Ha KOMOMHHMpaHa Teparnuja enonpocTeHoI-00CeHTaH, BO OTHOC Ha MOHOTEpAIlijaTa co emoNpOCTEHOIL.
STEP 1 cryamjata mokaxana He3HauWTeNHO 3roilemyBambe Ha OMTII mpm ymorpebara Ha
KOMOWHHMpaHa Tepanuja co MHXaJaTOpeH WIOMPOCT W OOCEHTaH, BO OJHOC Ha MOHOTepanujata.Bo
TRIUMPH, panpoMusupana, KOHTpOJHpaHa CTyAHja, c€ aHATU3Upan eeKTOT Ha WHXAIUPAHUOT
TPENPOCTHHWI Kaj TMAlMEHTH KOW Beke Omie Ha Tepamdja co OOCEHTaH WM CHiIIeHAWIL.
3akaydoruTe ce BO MpWiIor Ha koMmOumHHMpaHata Tepanuja. Bo PACES cryamjara, panmomusupana,
KOHTPOJIMpaHa CTyAHja, ce aHaIu3upaie epeKTUTE Ha JI0JIaBambeTo Ha CHIIICHADUI Ha TepamnujaTa co
enorpocteHmT kaj 267 mammentu co [IAX. Ilo 12 Hexgenn wMmano 3HAYUTETHO MOMOOPYBame Kaj
nanuenture. OctaHyBaaT MHOTY HEOJIOBOPEHH TIpaliama BO OJHOC Ha KOMOWHHMpaHaTa Teparnwja,
KOU ce Hajao0puTe KOMOMHAIMM, KOra Ja ce KOMOWHUpa M 1O KOj PeJociell Jla Ce BKIydyBaaT
nexoButTe. KomMOMHMpaHaTa Tepamnuja BO OCHOBa Ce IpernopayyBa KOra MOHOTepamujaTa He JiaBa
COOJIBETHH PE3yJITaTH.

Tperman Ha apuTMuuTe. APUTMUHTE CE 3Ha4aeH mpobiieM kaj manueHtute co [IAX. CropoTuBHO
Ha TIAIMEHTUTE CO JIeBO BEHTPHIKYyJapHa cpueBa Oomect kaj marmentute co [[AX, mojaBara Ha
MaJINTHU BEHTPHUKYJApHU apUTMHH, KaKO BEHTPUKYJIAPHA TaxWKapaAWja, BEHTPHKYyJIapeH duarep u
BEHTpHUKyJapHa ¢ubpunanyja ce perku. OOpKyBambeTo Ha CTaOWIIEH CHHYC pUTaMm JOBEAyBa J0
mo100po MPEKMUBYBAkE Kaj OBHE MAIMEHTH. 3a OJp>KyBame Ha CTaOWMIIEH CHHYC pHUTaM, Tpeba aa ce
pariesa MOXKHOCTa 3a mpo(uiakca cO JIEKOBH KOW HEMaaT HETaTHBEH WHOTPOIEH e(eKT, Kako
aMHO/IapOH, HaKO HEMa CUTYPHH IOIaTOLH 38 HUBHATA €(UKACHOCT.

Bason atpujanna centocromuja (Balloon atrial septostomy -BAC). [Tauuenture co Eisenmenger
-oB cuHgpoM 1 HITAX co oTBOpeH (hopamMeH oBaje MMaaT MOJOOpPO MPEKUBYBAmkE, BO OJHOC HA
onne 6e3. Co3gaBameTo Ha WHTEpaTpHjalicH JACCHO JICB IIAHT MOXKE J1a JOBEJIE 0 MEKOMIIpECHja Ha
JECHO CpLEBUTE KaBUTETH, Ja ro 3roieMu JIB mpemoan u cpueBHOT yAapeH BOJIYMEH, IITO TO
moAo0pyBa CHCTEMCKOTO CHaOIyBame CO KHCIOpOX (M IMOKpaj apTepucKara Jecarypamnuja) U aa ja
HaMalli CHMIATHYKaTa XHIEPPEaKTUBHOCT. [loTpebHa € mpeTxojHa BHUMATENHA IPOICHKA Ha
pusukot of untepBeHurjata. BAC tpeba na ce n3bernyBa kaj TepMuHanHO OonHu nanueHTu co JAIl
> 20MMXT 1 KHcaopoaHa catypanuja Bo mup <80%. Ilaumentute Tpeba ga OmpaT Ha ONTHMaTHA
MeJIMKaMEHTO3Ha Teparuja, Koja MoXe Jia BKIyYH W U.B. HHOTpoIi. benedut o oBaa Tepamnuja umaar
naruenture co WHO-FC 1V, co necHocpueBa cinaboct koja € pedpakTepHa Ha Tepanuja UM CO
TEIIKW CMHKONATHU CUMITOMU. MoXe Ja ce HalpaBu Kaj MallMeHTH KOW YeKaaT TPpaHCIUIaHTaluja,
WIM KOra HeMa MOXXHOCT 3a MeaukaMmeHTo3Ha Ttepamnuja. Edexror Ha BAC Ha m0jirorpajHoTo
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
MAIUeHTH KOU Ce KaHAWJIATH 3a TpaHCIUIaHTaluja. Taa € MeTo/1a Ha n300p 3a MAIlMEeHTH Kaj KOU HemMa
oXIroBOp Ha npyrara tepanuja. Ilpornosara Ha [IAX Bapupa Bo 3aBUCHOCT 0f eTnonoryjata u [1AX
acorpana co 060JecTH Ha BP3HOTO TKHMBO MMa ToJjoma mporuo3a Bo ogaoc Ha UITAX, noaeka [TAX
KOja € acolpaHa co XpOHWYHU OOJIECTH Ha JIEBOTO CpIie MMa rmoaoopa nporHosa. Hajnoma nporrosa
“MaaT TalUeHTHTE CcO OenoApoOHA BEHO-OKIY3WBHAa OoinecT ©  OenonpoOHa KamuiapHa
XEMaHTHOMAaTO3a TIOpaji HeMamke Ha COOJIBETHA Tepalvja W THE MalUeHTH Tpeba Ja ce ToCTaBaT Ha
JUCTA 32 TPAHCIUIAHTAIMja CO CaMOTO ITOCTaByBamhE Ha JHMjarHo3ara.

WNuaukamnuja 3a TpaHcIDiaHTanyja Tpeda Ja ce MOCTaBU Kaj MAIMEeHTH CO JIOMIa MPOTHO3a U ITOKP3j
MakcUMaJHaTa MEAMKaMEHTO3Ha  Tepamnuja. |paHCIUIaHTanuja  cpue-Oenmu  apoOoBU U
TpaHCIUIAaHTAallMja 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 TPaHCIUIAHTAaIMja Koja ce m3BemyBa. llopagu HEmOCTaTOKOT Ha OpraHd, Tpeba na ce
MpaBM TpaHCILIaHTaIM]ja Ha ABe OenoapooHu kpuia. Koja OMI0 KoMIUIMKaIMja BO TIOCTOIIEPATHBHUOT
nepuoJ| ce MaHu(ecTUpa co TelIKa XUnokceMuja. [1eTroMMIIHOTO MPeXUBYBabE MO TPAHCIIAHTAIIH]a
3a [TAX e 45-50%, co penatuBHO m00ap KBAIUTET HA )KUBOT.

Tpermanot Ha IIAX rpyna 1.

e VHuIMjaqHUOT NPUCTAII 110 MOCTABYBAE HA AMjarHO3aTa € 3all04YHYBAKE CO OMIITUTE MEPKH,
CYNOPTHBHATAa Tepanuja U Mpe3eMarme Ha MalUeHTOT O] CTpaHa Ha pedepeHTeH LeHTap.

e AKyTeH TecCT 3a Ba30peaKTUBHO Tpeda Jja ce W3Bene Kaj cuTe maruenTu co rpymna 1 xHa [TAX,
Mako ce ovyekyBa no3utuBeH oaroop kaj UITAX, xepenurtapna [TAX u I1AX, acorupana co
aHopekcureH. Kaj nuB uma Hajronem Oenedut on tepanmjata co KKB kom Tpeba na ce
ynorpeOyBaaT BO ONTUMAIIHU 03U KOM MOXKaT Jia ce ToliepupaaT. OAroBOpoT Ha Tepamnujarta
Tpeba Oa ce MpoBepH U Aa ce MOTBPAU 10 3-4 MecelH.

e Hepecnonaepure Ha akKyTHHOT TECT 3a Ba30PECAKTHBHOCT WIIM PECHOHAEPHUTE KOM U IOKPaj
tepanujata co KKb ocranysaar (unmm nporpeaupaar) Bo WHO-FC Ill, tpeba na ce
KaHaunaty 3a TpetMal co EPA, dochonuecrepasa TH 5 THXHOUTOPH HITH MIPOCTAHOUIH.

e He e HampaBeHa aupekTHa ciopenda nmoMery TpUTe IpyIiy Ha JIGKOBH M HEMa Hay4HH JOKa3u
Crpesl KOM HEKoja rpymna OM ce mpeaioXuia Kako IpBa JMHMja Ha TpeTMaH. M30opot Ha
JIEKOT 3aBHCH O TOoa KOj JIeK € ofoOpeH 3a ymorpeba BO 3eMjaTa, HAYMHOT Ha
aJIMUHHCTpallija, HecakaHUTe e(eKTH, KapaKTEPUCTUKUTE Ha MAIMEHTOT M MCKYCTBOTO Ha
nekapor. Hexon ekcneptd ro ynorpeOyBaaT H.B. €HNOIPOCTEHOJOT KaKo NpBa JIMHHUja Kaj
narueata WHO-FC 1.

e KonTyHynpana u.B. Tepamja cO EMOMPOCTCHOJNI € IMpernopadyyBa Kako MpBa JHHHjA Kaj
naruentn co WHO-FC IV nopaau OeHeHUTOT Bp3 NpPEKUBYBAHETO Kaj OBaa Ipyna Ha
narueHTH. C.K. WK U.B. TPETIPOCTHHUI € 0J00peH 3a TpetMaH Ha nauueHtu co WHO-FC IV
Bo CAJl. HMako HeMa COOIBETHH CTYAMH W.B. HIUIPOCT € 0J00peH 3a ymoTpeHa Ha Hos
3enanp.

e lako amOpucenraH, OoceHran u cuwiaeHapwi ce onoopenu 3a WHO-FC IV nmanmentu BO
CA/Jl, camo man nen ol OBHME MAlMEHTH CE€ BKIYYEHH BO PaHIOMH3UPAaHU KOHTPOJHMPaHH
ctynun. HajromemmoT Opoj ONl eKcmepTuTe TH TpenopadyBaar OBHE JIEKOBH KaKO BTOpa
JUHHja HA U300p Kaj TEHIKO OOJTHH MAI[UEHTH.

e Kaj WHO-FC IV nauuentu Ttpeba na ce pasriena MOKHOCTA 33 MHUIMjajJHa KOMOMHUpPaHa
Tepanuja.

e Bo ciydaj co HeamekBaTeH KIMHHYKM OArOBOp, Tpeda Ja ce BKIYYH CEKBEHLMOHAIHA
koMOMHHMpaHa Tepanuja. KomOwHMpanata Tepammja Moxe Ja BkiyayBa EPA  +
¢dochonuecrepaza tun S5 wuHXuOWTOp, WM npocranoun + EPA, wnm npocranomn +
dhochomuectepasza tumn 5 nHxuOUTOp. COOJABETHH MPOTOKOJIM 32 BPEMETO U JIO3UPAHETO HA
JIEKOBUTE Kaj KOMOWMHHpaHAaTa Tepamuja ¢ ¢ ymre He ce nedurupanu. Bo excrmeprrckute
HEeHTpHU Tpeda Ja ce pasriena MOXKHOCTA 3a TPOjHA Tepariyja.

e FBAC w/unu GenoapoOHa TpaHCIUIAaHTallMja € WHAWIMpaHa 3a MAlWMEHTH CO HeaJeKBaTeH
KJIMHAYKH OATOBOP Ha MEAWKaMEHTO3HaTa Tepamnuja, Wid ako MEeIUKaMEHTO3HHUOT TpeTMaH
He e poctaned. OBue npoueaypu Tpeda 1a ce U3BeayBaar caMmo BO LIEHTPH CO UCKYCTBO.
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Tabnena 6poj 15. [Ipenopaku 3a epukacHocTa Ha crieUUpUYHATA TEpaIyja co JEKOBH, OaloH
aTpHUjajHa CENTOCTOMHja U TpaHCIIaHTalMja 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 KOoMOuHUpaHa 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 SMU30/IM Ha aKyTHA JIeKOMIIeH3aruja. Temko
€ Jla ce MPeJBUIN Kora Ke JIojJie 10 CMPT, 3aToa IITO CMPTTa MOXKE 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 >kenoute Ha manueHture. [lorpeOHa e oTBOpeHa U
YyBCTBUTEIIHA KOMYHHKAIIHja KOja Ha MAIUEHTOT 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€ Ka)Ke peaHaTa MPOrHo3a, ce OrpaHrYyBa
HUBHATa MOXHOCT J1a OMJIaT Ha MECTOTO Ha KO€ cakaaT Ha KpajoT OJf HUBHUOT XHBOT. MHOTY € OuTHa
Y TICUXOJIOIIKATA U COIMjaTHATA MOJAPIIKA.

Crennuyau rpyny Ha MANMEHTH CO MMYJIMOHAJIHA XHIIEPTEH3Hja

e [lyimoHaiHa XuneTeH3Wja Kaj geua. [lynMonanHata XumepTeHsuja Kaj aena uma crnenuduka,
Ounejku Oenute aApoOOBH Kaj jerara ce ymre ce Bo (a3a Ha pact. Jlemarta co IyJaMOHalTHa
XHIIEPTEH3Wja MMaaT IMPOCEYHO TpexuByBame on 10 mecenu Bo OJHOC Ha 2,8 TOOUHU Kaj
Bo3pacHuTe. Hajuecto mynMoHanHaTa XunepTeH3Hja Kaj Jiela € acouupaHa co CpLEBH OonecTH
WM € WANONATCKa/XepeauTapHa MyJIMOHaiHa xuneprensuja. Cé moyecta mpuunHa 3a [1X Kaj
nera e npematypureror. Crnopen nocrapute cryaun UIIAX kaj meua e BazopeakTuBHa kKaj 40%,
HO CIpejl MOHOBUTE CTYAWHU OBOj mponeHt ¢ ox 10-15%. Jlenara co mynMoHaIHa XHUIIEPTEH3H]ja
UMaaT MOW3pa3eHW CHUMIITOMH BO OJHOC Ha Bo3pacHure. CuHKomara e yecta. JlecHocpresa
caboCT JI0IHA ce pa3BHBA M MOXeE J]a HAaCTally CMPT HpeJl MojaBaTa Ha 3HAILM 3a CpLEeBa Cl1abocCT.
JIMjarHOCTUYKHOT U TEPANMCKUOT TPHUCTAll BO OCHOBA € CIMYECH Kako Kaj Bo3pacHuTe. Hekowm
Jena uMaar IpaMaTHdeH OAroBop Ha Tepamujata. [lorpeGHO € amanTupame Ha J03UTE, 3a ILUTO
[IOCTOjaT caMO HEKOJIKY CTyJUH. BUTHO € HaBpeMeHO JieKyBame Ha PeCIMPaTOpPHUTE HH(EKLINH.
VYnotpebara Ha aHTHKOAryJaHTHA Tepalija € KOHTpaBep3Ha, HeMa CTyIUH 3a Jena. FiMa HeKoJKy
HEKOHTPOJIUPAHU CTYyIUH cO OOCEHTaH KOM yKakaa Ha MO3UTHBHHU PE3yJTaTH, CIMYHH Kako Kaj
Bo3pacHuTe manueHTu. llopaam Toa e omoOpeHa HOBa meaujaTpucka GopMyIianrja Ha OBOj JIeK.
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CunpeHaduinor UCTO Taka MOKaXkad M3BecHa edukacHOCT. MHAMKaIMuTe 3a €mONpOCTEHOIN 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
Hujarnoctukara Ha [1X koja € onpeneHa kaj Bo3pacHUTe Tpeba 1a 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 CPUeBH MAHTOBH. [lynTMoHanHaTa XunepreH3uja Kaj
BPOZICHU CPLIEBH IIaHTOBU € kinacudunupana Bo rpymna 1 Ha [IX. Ce cMera aeka npeBaneHara Ha
IMAX e okomy 5-10% ox nmumata co KCB. Opaa ¢opma Ha mylMoOHAIHA XHATIEPTEH3H]a CE jaByBa
Kaj Jella CO BPOJEHHU CPICBM MaaHH Kaj KOM IIOCTOM IIAHT M Kaj KOW Joafa J0 pa3Boj Ha
Encenmenrep-oB cunapoM. IlocTojaHoTo M3M0KyBamke HAa KPBHUTE CaloBH Ha OeuTe ApoOOBU Ha
3rojieMeH KpPBEH MPOTOK, KaKO TMOCIEANIa Ha CHUCTEMCKO-TYJIMOHAJIHUOT INAHT, JOBEAYyBa JI0
TUIIMYHA ITyJIMOHAJIHA OTICTPYKTHBHA aprepuomnatrja (kako kxaj apyrure ¢popmu Ha [TAX) u 1o
sroigemena [IBP. Cumnromure ce cinunu kako apyrure ¢popmu Ha ITAX: nucnneja, 3amop u
cunkona. Ilanmenture co EMcCeHMEHrep-oB CHHAPOM YECTO MMAaaT XEMONTH3UH, alcCLiecH BO
MO30KOT, KOaryJallMoOHH aOHOPMaIHOCTH M Harjia cpueBa cMmpT. OBue JHIa MMaaT KpaToK
JKUBOTEH BEK, HaKO IMOHEKOTaIll MOXKAaT Ja JOCTUTHAT TPeTa WM 4eTBpTa Aekaaa. Ox nucTure 3a
TpaHCIUIAaHTAlLlMja Ha MAlMeHTH Kaj KOW HE € JOCTaleH MEIMKAMEHTO3EH TPETMaH, MalUeHTUTE
co Eucenmenrep-oB CHHAPOM HMaaT MOAOOPO MPEKHUBYBAIE, CIIOPEACHO CO MAIlMHETHUTE CO
Hetperupana MITAX (3 romumiHo 77% Bo ogHoc Ha 35 %). OBa e, BepojaTHO, MOpaau Toa IITO

nMma xuneptpoduja Ha sunoure Ha JIK u JIK dyHkiujaTa ocranyBa 3adyBana.

TpeTMaHOT Kaj OBHE JIMIIa MOBeKe ce 0a3upa Ha MHUCICHATa HA EKCIEPTHUTE OTKOJKY Ha JIOKa3H

W3BEJICHW OJ CTyauu. Tue Tpeba na ce MeHajupaaT BO CIEIHjajHH IEHTPH.

CexyHnmapHaTa

epUTPOIMTO3a JIOBEAYBa JO IMOJ00ap TPaHCHOPT HA KHCIOPOJ W 3aroa Tpeba aa ce u30erHysa
pyruHcka ¢ueboromuja. Taa Tpeba na ce HM3BemyBa ako XEeMaTOKPUTOT € Hanx 65%. Cropen
pe3yiaTaTUTe O] €IHa CTYAHja, OBHE MAlMEHTH uMaar OeHedur ox ynorpebaTa Ha OOCEHTaH U OBOj
nek e onmoopen Bo EBporna 338 WHO-FC Il nmanuentu co Eisenmenger curapom. [Tomanu uckycTBa,
co tun 5 Ha (ocdonuecTepaza WHXHOUTOPH, Kako cwimeHadwn W Tagamapuil yKakyBaaT Ha
no3uTHBHH ¢(hEeKTH Kaj OBHE MalueHTH. [Ipenopakara 3a Tepanuja e aajaeHa Bo Tabena opoj 17.

Tabena 17. Ilpenopaku 3a ITIAX, acouupana co KOHT€HUTAJIHA CPLEBU IIAHTOBH.

[Tpenopaka Kraca Hupn
Bocenranor e ungunmpan kaj WHO-FC 11 manmenTtn co Eisenmenger curapom I B
Hpyrute EPA, dbochoauecrepasza Tun 5 ”HXUOUTOPU U MPOCTaHOMIU Tpeda 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 0oJjiecTH HAa Bp3HOTO TKUBO (BBT).
[lynmoHanHaTa apTepucka XWIIEpTeH3Hja € A00po Mmo3HaTa KOMIUIMKaluja Kaj OojecTuTe Ha
BP3HOTO TKHBO (CHCTEMCKa CKJIpPOJEpMa, CHCTEMCKH EpPUTOMATO3CH JIYIyC, MELIaHa BP3HO-
TKUBHA OOJIECT M MOMAJIKY Kaj pEyMaTOUIECH apTPUTHUC, JePMATOMU3UTHC U CjOrpEHOB CHHAPOM.
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Hajuecto ce jaByBa Kaj cucteMckarta ckiiepo3da  (mpeBasieHna 7-12%), moce6Ho kaj CREST
cuagpomoT. ITAX Moxke na ce jaBu mopagd WHTEepCTUIMjaiHa OenoapoOHa ¢ubdposza, WiIu
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-pesynutupHara KT e kopucHa 3a ga ce yTBpAM Jajid MMa acolupaHa
uHTepcruienta oonect Ha b/, Kaj manuenTure co cucTeMcka CKiepo3a, MoTpeOeH € CKPUHHUHL CO
JoTIIep-exoKapauorpaduja e HaII roIMIIHO, a Kaj APyruTe 00JIECTH Ha BP3HOTO TKUBO MPH T10jaBa Ha
CHUMIITOMH.
Tepanmjata Ha OCHOBHaTa OOJECT €O HWMYHOCYNPECHBHH JIGKOBH, KOPTHKOCTEPOUAH U
nukinogpochamMug MOXe 1a T0Bele A0 NoAoOpyBamke U Ha MyJIMOHaNIHATa XUIlepTeH3uja. Bo ogHoc Ha
cneunguunara Tepanuja 3a [1X tpeba na ce cnenar ommrute npenopaku. [IporeHToT Ha pecrionaepu
€ TOHU30K Bo oaHoc Ha MAIIX.

Taoena 18. [Ipenopaka 3a IIAX, acouupana co 6onect Ha Bp3HOTO TKHUBO (BBT).

Kiaca Hun
Kaj marmuenTn co ITAX, acormupana co BBT, ce nmpernopadyBa HCTHOT aaropuTam | A
3a TpeTMaH Kako kaj MITAX
Exoxapauorpadckn ckpuHMHT 3a OTKpuBame Ha [IX ce mpemopauyBa Kaj I B
CHUMIITOMATCKH MAllMEHTH CO CKJIEPOAECPMa CIIEKTATPOT Ha OOIECTH
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 Mojke 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 TOpTanmHara xunepren3uja. IloBepojaTHo € meka camarta
TopTajiHa XHUIIEPTEH3Wja, a He 0oJjiecTa Ha LPHUOT JApoO € TJIaBeH PU3WK (pakTop 3a pa3Boj HA
[MAX. TIAX, acomupaHa co NOpTajHa XUIEpTeH3Wja (MOPTO-IIyJMOHATHA XWIIEPTEH3H]ja)
npercraByBa okoiny 10% ox ITAX momynammjara. Ce BepyBa neka 1-2 % on mamueHTHTE CO
LPHOAPOOHA OO0JIECT M TOpTajdHa XumepTeH3uja pa3BuBaar [TAX, Ho mpeBaieHimara Ha [TAX
MOXe JAa AocTurae 5% Kaj ManueHTHTE CO HampenHarta 0OJecT Ha LPHUOT Apo0, Kaj KOU ce
pasrienyBa MOMKHOCTAa Ha LPHOAPOOHA TpaHcIUlaHTanuja. CKPHUHMHT € TMOTpeOeH Kaj
CUMIITOMATCKUTE MAIMCHTH W Kaj MalMEeHTUTE KaHIUAATH 3a IPHOAPOOHA TpaHCIUIAHTAIlH]ja.
Wzpasena mynmMoHaniHa XWIEPTEH3Mja € KOHTpaWHAMKAIHja 3a LPHOJPOOHA TpaHCIUIAHTAIlWja.
Tpeba ma ce cnemat ommrtute npenopaku 3a TpermMan Ha IIAX. He ce mpemopayBa opanna
aHTUKOAryJaHTHA Teparuja Iopaai PU3UKOT O/ KPBABEHE.

Tabena 6poj 19. Ilpenopaka 3a [IAX, aconmpana co nopTajiHa XUIEPTEH3Hja.

Knaca Hun
Exokapauorpadcku CKpUHUHI 3a OTKpuBame Ha IIAX, ce mpemopauyBa Kaj
CHUMIITOMATCKU IAlMEHTH CO LPHOAPOOHA O0OJECT W/WIM Ce KaHAWIATH 3a | B
LPHOIPOoOHA TpaHCIUIAHTALIM]ja
Kaj manmentu co I1AX, acouupana co mopraiHa XUnepTeH3uja, MoTpedHo € aa la c
ce clueaW HWCTHOT alropuTaM 3a TpeTMaH kako kaj MIIAX, 3emajkum TH BO
npeaBUl 1 KOMOPOUAUTETUTE
AHTHKOAryJlaHTHa Teparnuja He ce MPernopadyBa ako MOCTOU 3roJeMeH PU3UK 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
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e [Ilyamonanna xumnepreH3mja, acomupana co XWUB wundexmmja. Co ymnoTpeHa Ha
AaHTUPETPOBUpPYCHATA Tepanuja U arpecMBHOTO JICKYyBal€ HA ONOPTYHUCTHUYKUTE MH(EKUHU ce
MPOJOJDKM OYEKYBAaHHOT XHBOTCH BeK Ha mauueHture co XHMB. Ilopagm Toa ce 3roiemu
BPEMEHCKHUOT IIEpUO]] BO KOj MOXaT Jla Ce jaBaT KapJUOBacKyJIapHHU OOJIECTH, KaKo JuIaTaTHBHA
KapJHOMHOIIaThja, OONECTH Ha TEePUKApIOT, HEHMH(PEKTHBEH TPOMOOTHYECH EHIOKAPIUTHUC,
akuenepupana arepockieposa u [IAX. IlpeBanenuarta Ha IIAX kaj naumentute co XMB e 0.1-
0.5%, co npecmerana uanuaeHna of 0.1% rogumuo. Ilaroreneszara na ITAX octanyBa HejacHa
U HE € IOBP3aHO CO IMPEKTHOTO BIIMjaHHE Ha BHPYCOT. KIMHMUYKaTa ClMKa € CIMYHAa KaKo Kaj
UITAX. Bo BpemeTo Ha mocTaByBame Ha AWjarHos3ara nauudeHTute ce Bo Hanpeanata WHO-FC.
[NanmenTuTe MOXaT Aa UMaaT U Apyru pu3uk (akropu 3a [TAX kako npHOIPOOHO 3a00MyBame
(xponmuen xenarutuc 1| wim B), W3mokeHOCT Ha EKOBU W TOKCHHH, MYJIMOHAJIEH eMOOJM3aM
KaKo pe3yJiTaT Ha u.B. ynoTpeba Ha aporu. Iloseke on 80% on nmauuenture co [1AX, aconupana
co XVB undekmuja, ce m1o0po KOHTPOIUPAHU CO aHTUPETPOBUPYCHA Tepanvja. He e moTpedeH
CKPUHHMHT Kaj cumnromMaTckure naiueHtn co XMB. Exokapaunorpaduja ce npemnopayysa Kaj Juia
co HeouekyBaHa aucrHea. [IAX e He3aBuceH pusuK (akTop 3a cMpT Kaj manueHtuTe co XVB
nndexnuja. Kaj maumentu co ITAX, acouupana co XMB undekuuja, norpedHO € aa ce cienar
UCTHUTE alTOpUTMH 3a TpeTMaH Kako kaj MIIAX, 3emajku ru BO mpeaBu KOMOPOUAUTETUTE U
WHTEpaKkuuTe co Jiekopu. OBHE MalMeHTH OOMYHO HE Ce PECHOHJICPH HAa aKyTHHOT TECT 3a
Ba30pEaKTUBHOCT U He e moTpeOHa Tepanuja co KKb. Ilpu ymorpeba Ha cunnenadwi, noTpedbHO
€ MpUIarolyBame Ha J03aTa aK0 HCTOBPEMEHO CE 3eMaaT PHUTOHABUDP WM CaJbUHOBUD.
AHTHKOarynaHTHa Tepandja HE ce TMpernopadyBa IOpajJd pPUBMKOT O] KpBaBewme. XUB
WH}EKIMjaTa, OMNIITO 3eMEHO, € KPUTepHUyM KOj ja HCKIydyBa MOXKHOCTa 3a OeroapoOHa
TpaHciaHtanyja. [Ipemopakure ce cymupanu Bo Tabena 6poj 20.

Tabena Opoj 20. Ipenopaka 3a [T1AX, acorpana 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 undekumja, morpedHO € 1a ce cienar
WUCTHTE ANrOPUTMHU 3a TpeTMaH kako kaj MIIAX, 3emajku rM BO TNpenBUA la c
KOMOPOUINUTETUTE U MHTEPAKLIMHUTE CO JIEKOBH
AHTHKOAaryJaHTHa TepaIuja He Ce IMpernopadyBa Mopaaud pU3HKOT O] KPBABCH:E 11 C

NYJIMOHAJIHA BEHO-OKJY3UBHA BOJIECT U MNYJIMOHAJIHA KAIIWJIAPHA
XEMAHI'MOMATO3A (rpyna 1°). [Tynmonansa BeHo-okity3uBHa 6osiect (IIBOB) n mynMonanHa
KamwiapHa XeMaHruomarosa ce perku npuauHu 3a [IAX. Twue ce kinacudumupanm 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. Jujarnozata va [IBObB ce moctaByBa Bp3
OCHOBa Ha KIMHUYKOTO COMHEBame, (PU3MKATHHOT Tperiiell, OPOHXOCKONMHjaTa W PaJUOIONIKHOT
HaoJ. [lanreHTiTe MHOTY MOYECTO MMaaT TElIKa XWIOKCEMHUja W MmoMan JU(QY3UOHEH KarlalnuTeT 3a
jaryepon MOHOKCHJ, criopeneHo co npyrute ¢opmu Ha [TAX, mopagu npucyTHHOT MHTEPCTULMEICH
Oenoapoben exem. JlujarHocTHYKa MeTOJa Ha M300p Kaj OBHE NALMEHTH € BHCOKOPE30JIyTHBHATA
KT. Bponxockonujata co OpoHXoalIBeoJapHATA JIaBayKa Ce KOPUCHU JIUjarHOCTHYKU METOJIH, TTopan
toa mTo [IBOB € 4ecto acounpana co oKylaTHH anBeosapHu xemoparuu. IIIBII e ckopo cekoram
HopmaneH kaj [IBOB, 3aToa mTo naTtonomkuTe MpOMEHH ce CIydyBaaT Ha MaJUTe BEHYJIH U HE TH
3ahakaaT MOTOJEMHTE ITyJIMOHAIHU BeHU. TECTOT 32 Ba30PEaKTUBHOCT MOJKE JIa C€ UCKOMILTHITUPA CO
aKyTeH 0enopodOeH eneM.
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Tab6ema 6poj 21. IIpenopaka 3a mynMoHaaHa BeHO-0KIy3uBHA O6osecT (IIBOB)

Kiaca Hun

Kaj ManMUEeHTUTE CO MyJIMOHAJIHAa 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

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

3anouHyBameTo Ha [TAX cnennduyuHa MeqUKaMEHTO3HA Tepalyja

Hy.]'IMOHaJ'IHaTa KanujiapHa XEMaHrmomMaro3a IIOHCKOorail € TCHIKO Jda CC€ pa3jiuKyBa O[ IIBOb u
YCCTO TOA MOXKC 1a CC HAIIpaBXU CaMO Bp3 OCHOBA Ha MATOJIOIIKHUOT HAOM.

IIYJIMOHAJIHA XHUIIEPTEH3UJA KAKO PE3YJITAT HA BOJIECTH HA JIEBOTO
CPLE (I'PYHA 2). Haj3sHauajuuor pen oJ HampeloOKOT BO Tepamujata, IOCTHTHAT Kaj
ImyJIMOMajTHaTa XUIIEPTeH3Hja, € HampaBeH kaj IIAX. Bo ucto Bpeme, peyncu u ga HeMa Iporpec Bo
HampeAoKoT Ha majeky modectwmoT Tmm Ha IIX, a Toa e IIX kaj ;meBocTpaHa cprieBa OoJecT,
oemonpobHa 6onect u XTEIIX. M mokpaj HEJOCTATOKOT HA COOABETHH IOJIATOIH, JIEKOBUTE KOU CE
co mokaxaHa edukacHocta kaj [IAX, ce ynorpeOyBaar ¢'e mouecto u Kaj apyrute ¢popmu Ha [1X.
Haxo Toa mMoxe na Oujie onpaBaaHo Kaj HEKOM BHUMATEIHO CEJIEKTUPAHU MAIUeHTH, MOXe Jia Oujie
0ECKOpUCHO, 1A IypH M MITETHO Kaj MHOTY Apyru. IlynMoHanHaTa XumepTreH3uja yKakyBa Ha Jioma
MPOTHO3a Kaj MalMeHTHTE CO XpOHMYHa cpueBa ciaboct. Bo eana cryamja, MOpPTaIMTETOT Ha
naieHTuTe o 28 meceuu Oui 57% kaj nanueHture co ymepena I1X, cropeaeno co 17% kaj oHue
oe3 [1X.

Jujarnoza. J[MjarHOCTMUKMOT MpUCTalml € CIMYeH Kako Kaj mnamgueHture co [1AX.
Exoxapamorpadujata e HajkopucHara amatka 3a ckpuHHHT. [ujactonna mucdynknmja va JIK He
Tpeba Ja ce OueKyBa Kaj MalMeHTH CO AWJaTHpaHa JeBa NMPETKOMOpa, arpHjaiHa (ubpuianmja,
KapaKTEPUCTUYHHU MIPOMEHHU HAa MPOTOKOT HU3 MUTPAIHATa BAJIBYJA, MyJIMOHAIHHOT BEHCKH MPOTOK,
TKUBHUOT gomiep u JIB xuneprpoduja. Oduuno ce Boouysa JIB nuchynkumja, JIB xuneprpoduja,
3rojieMeHa JieBa MPEeTKOMOopa, arpujaiHa ¢udpuianyja, KapaKTepUCTUIHU POMEHH BO MUTPAITHUOT
MPOTOK, IPOMEHH BO MPOTOKOT BO MyJIMOHAJIHUTE BEHH M IPOMEHH Ha TKUBHHUOT JOIUIEP HA HUBO HA
MUTPAJIHUOT aHYJyC.

Tabena 6poj 22. ®akTopu BO NpWIOT Ha aujarHo3a Ha JIB aujacTonHa nucyHKIMja BO IPUCYCTBO HA
MyJIMOHAJTHA XUIIEPTEH3Mja, opeaeHu co Jlorrep exokapauorpaduja.

KiMHn4YKH KapaKkTepuCTHKH

Bo3zpact> 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)

CHMITOMAaTCKH OJrOBOP Ha TUYPETHIH
IIperepaHo 3rosieMyBame Ha CUCTOIHUOT KPBEH IIPUTUCOK ITPU AKTUBHOCT
PeeBanyannja Ha PTI" Ha rpageH xomn, KOH3HUCTEHTEH 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 Mepewma Ha PWP u JIB eHn-nujactoneH
MPUTHUCOK, 32 /1a ce MOTBpAX AujarHo3aTa Ha I1X, aconupana co Oonect Ha neBoto cpue. [IHbII u JIB
CH/-AMjacTOJICH MPUTHCOK MOXeE Ja Oumar u ,,lICeyOHOPMAlHH,, , OCOOCHO Kaj MallMeHTH KOH ce
TpeTHpaHu co auypeTunn. KopucHocta o oapeayBameTo Ha Iutasma HuBoto Ha BHII 3a mujarnosa
Ha JIEBOCTpaHa cpleBa OoJiecT He € 100po yTBpIeHa, mopaayu Toa To nokavysame Ha BHII moxe na
ce B/ U Kaj JIBETE MaTOPHU3HOJIONIKH COCTO]OH.

Tepanuja. Bo MmoMenToB Hema criennuyna tepanuja 3a I1X xako pesynarar Ha 0OJIECT Ha JIEBOTO
cpue. MHory JiekoBu (BKIy4YyBajKM OUypeTHUW, HuUTpaTH, xuapanasuH, AKE unnxuburopu, Oera
aZipeHopelienTop OJOKaTOPH, HMHOTPOIHHM areHcW) WIM HHTepBeHuuu (MMIviantanuja nHa JIB
MOMOIITHM  HANpaBH, BalBYJapHA XHPYpruja, PECHHXPOHM3AIMOHA TepamWja W  CpleBa
TpaHCIUIaHTaluja) MoxkaT na ro Hamanan IIAIl moOp3o, wim moGaBHO, NpeKy HaMalyBameTO Ha
npUTHCOLMTE Ha TonHeme Ha JIB. Bo ocHoBa, nexyBamero Ha I1X, koja e mocnenuna Ha GonecT Ha
JIEBOTO CpIie, € BO JIGKYBambeTO Ha OCHOBHaTa Oonect. Huty eneH nek 3a JeKyBame Ha cpleBara
c1adoCT He € KOHTPaWHAHMPaH MOpajy IMPUCYCTBOTO Ha MyJIMOHAllHATa XHUIEepTeH3uja. Bo HEeKonKy
CTYAMH € aHaJlM3MpaHa ynorpebara Ha JIEKOBUTE KOM BO MOMEHTOB ce mpenopauyanu 3a [1AX.
Pannomu3upannTe KOHTPOIMPAHU CTYIUH, BO KOM CE€ €BalIyHpasl €(eKTOT Ha XpOHWYHATa yrnoTpeda
Ha eToNPOCTEHOI 1 OOCEHTaH Kaj HalpeIHaTa CpleBa ciadocT, Ouiie MPEKWHATH TOpajii 3roJeMeHaTa
CTarnka Ha HAaCcTaHM, BO IpyliaTa TpPETHpaHa cO OBHE JIEKOBH, CIIOPEIEHO CO Irpymnara Koja Ouna Ha
KOHBEHLIMOHAJIHA Tepanuja. Pesynratute ox enHa Mmana CTyAdja CyrepupaaT Jeka CHaeHapuiIoT
MOJKE Jla TO 3rOJIEMH KalaluTeTOT 3a (JU3MYKa aKTUBHOCT U Ja IO MOJ00pH KBAJUTETOT HA KUBOT Kaj
naruerTute co [1X, mocnequiia Ha 6osect Ha jieBoTo cpie. Ho, Bo ucTopujaTa Ha MeIUKaMEHTO3HATA
Tepamyja Ha cpleBara cIadOCT MMa MHOTY NPUMEpPH Ha JIEKOBH, KaJe JEKOBUTE MMajle JOHEKaae
MO3UTUBHH €(EeKTH, a MOTOa ce MOKAKAIO JeKa ce IITeTHH, KaKo ITO € Toa co ¢ocdomuecrepasa
tin-3 uHxubutopute. [lopaam Toa, ymorpebata Ha JsekoBH, crnenuduuan 3a I[IAX, HE ce
npemopauyBa kaj [IX koja e HacTaHara Kako mociequila Ha OoJecT Ha JEBOTO cplle, AOACKa He ce
no0ujaT MmoJaToLM Of HOJATOTPajHU CTYOUM. XHUPYPIIKOTO JIEKyBambe Ha MUTpPaJHA BajiBYyJapHa
OosiecT MOXe Jia JOBe/e 10 HamajlyBame Ha IMyJIMOHalHAaTa XUIEPTEeH3Wja, HeleNr 10 MECEUH IO
OTIEpaTUBHUOT 3adaT, TypH U Kaj ManueHTy kaj kou 11X omna puznyen Qaxrop 3a omeparyja.

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

Kiaca Hun

OnTuMaIHuOT TpETMaH Ha OCHOBHATa CplCcBa Oonect ce npernopadgyBa Kaj

narerTute co [1X, kako mocnennia Ha OOJIECT Ha JIEBOTO CPIIE I C
[Tanmenture co IIX, kako mocieawma Ha OoJjiecT Ha JIEBOTO cpie (Tabdena 2),

Tpeba 1a ce BKIy4YaT BO PaHIAOMU3MPAHW KOHTPOJIUPAHH CTYIWU 3a yrmoTpeda Ha Ila C
cnerduuHu J1ekoBH 3a [TAX

3royieMEeHUTE MPUTHUCOIM HA MOJIHCHE Ha JICBOTO CPIIE MOXE Jia CE MPOLEHAT 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€ W3BelAe Kaj IMalMeHTH CO Ib C
exokapaArorpadCKU 3HAIM KOU CyrepupaaT TelIKa IyJIMOHAIHA XUTICPTeH3H]ja Kaj
MAIUEHTH CO 0OJIECT Ha JICBOTO CPIIC

Vnorpebara Ha IIAX cnenuduyHa 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 XHUITIOKCHUJA (I'PYIIA 3). Kaj xpounnunure OemonpoOHH OoJiecTH TOjaBaTa Ha
IyJIMOHAJIHA XUIIEPTEH31]ja yKa)KyBa Ha MOKPATKO MpexXuByBame. [1X € J0I NporHocTHYKY 3HAK Kaj
uHTepcTuienHute oenonpodnu 6onectu u [1AIl e HajBaXKHUOT PEAUKTOP 38 MOPTAIUTETOT.

dujarnoza. Knnanukute cumntoMu 1 3Hanu Ha [1X e Temko na ce naeHTUUKYBaaT Kaj MalUeHTH
co pecriuparopuu 6onectu. [lepudepaure enemu kaj nanuenture co XObb He Mopa na ce 3Haiu 3a
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JlecHa cpIieBa ciaabocT, OMIejKu MOXKAT J1a ce jaBaT KaKo MOocIeanIa Ha eheKTOT Ha XUIIOKCeEMHjaTa 1
XHWIIEpPKalHUjaTa Ha CHCTEMOT PEHUH-aHTHOTEH3MH-aJIAO0CTEPOH. [lonatamy, mnpunpyxHata
JIEBOCTpaHa cpleBa 0oJecT Koja, NCTO TaKa, € YeCTO acoLpaHa Co XpOHUYHATa pecupaTropHa Ooject
MOK€E Jia IpUJ0HECYBa 3a nokavyBame Ha [TAIL

Exokapnuorpadujara € HajagoOpara MeToma 3a YTPBpAyBame Ha IMocToewmero Ha IIX u ce
npernopadyBa Kako CKpUHHMHI Kaj OBHE MalUeHTH. J[ujarHocTHuKaTa BpEeOHOCT HA OBaa METOJa Kaj
HanpenHaTa (opma Ha pecnimparopHa Oonect e momana oTkonky kaj ITAX. Peamna mporenka Ha
cucronanoT [TATIl e u3BoaMBa caMo Kaj orpaHuueH Opoj Ha cirydan. OpeayBameTo Ha CUCTOIHUOT
ITAIT moxe na Oune Hetouno. Crenuduunocta Ha cuctoaHUOT [TAIl Bo nerekiuja Ha 11X e maia,
MaKo HeraTHBHATA MPEIUKTUBHA BPEAHOCT € puaTinBa.

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 MalMeHTH 3a JECHO-CPLIEBa KaTeTepu3allyja.

HebunutupHara naujarHo3a Ha IIX ce Oa3upa Ha Mepemwara, JOOHMEHH CO JCCHO-CpIICBa
KaTeTepHu3alyja.

HNupukanum 3a JecHO-cplLeBa KaTeTepu3aluja Kaj HanpeaHaTa 6ejoaqpo0dHa 0oJiect ce: 1) TouHa
nujarHosa Ha [IX Kaj manueHTH KOW ce KaHAWIATH 3a ONEPaTHBEH TPeTMaH (TpaHCIUIaHTalMja Ha
Oenmu apoOOBM, penyKildja Ha BOJIYMEHOT Ha OenuTe Ipo00BH); 2) CYCIEKTHAa HEOYEKyBaHA Kaj
cnecupuunn Oonectu IIX, moromHa 3a BKIydyBame€ Ha MAIMEHTHTE BO KOHTPOJIHMPAHU
pangoMusupanu cryauu 3a [TAX cnenuduuyna MeaukaMeHTO3HA Tepamuyja; 3) 4ecTH eNHu30AM Ha
JIECHO-BEHTPHUKYJIapHa cpleBa ciabocT U 4) HEKOHKITY3UBEH eXOKapauorpadCKu nperiel Kaj cayvyan
CO BUCOK CTETICH Ha COMHEBAbE.

Tepanuja. Bo momenTtoB Hema crnenudpuyna Ttepanuja 3a 11X, acommpana co XObb wmmn
HMHTEPCTHUIMENTHO OenoApoOHo 3a0onyBame. Ce MoKaxano Jeka J0JAroTpajHaTa aJMUHUCTpaIdja Ha
KHCJIOPOJ] MapIfjaiHo ja HamanyBa nporpecujara Ha [1X kaj XOBb. Cenak, co oBoj TpetmaHn, [TATT
PETKO ce Bpaka HAa HOPMAJHHUTE BPEAHOCTH U CTPYKTYPHHUTE AOHOPMAIHOCTH Ha IyJIMOHATHHUTE
KpBHHU CaJlOBH OCTaHyBaaT HempoMmeHeTH. Kaj mHTepcTHIMEHUTE OenoapoOHn OonecTy, ynorarta Ha
JIOJITOTPajHaTa Tepamnuja co KUCIOpoAa Bp3 mporpecujata Ha [1X e momanky jacHa. TpeTMaHOT co
KOHBEHLIMOHAJIHU Ba30JMJIATaTOPH HE Ce MPernopaydyBa, 3aToa IITO THE MOXKAT /1a ja HapyllaT racHata
pa3MeHa ¥ mopaju HeIoCTaTOK Ha e(pUKacHOCT MpH J0NToTpajHa ynotpeda. O0jaBeHUTE HCKYCTBA CO
I[MAX cnenmuduuna Tepanuja ce Manmd. TpermMan Ha u36op 3a maumentute co XObBb, wmm
WHTEpPCTUIMETTHH OonecTr Ha OenuTe apoOoBH W acouupaHa [IX Kou ce XHUIMOKCEMHYHH €
JIONITOTpajHa Tepanyja co kuciopoa. [lamuenture co [1X xako nmocienuma Ha 6exoapodHa Gomect (ce
KapaKkTepu3upa co JHcCIIHea Koja He MOXKe Ja ce o0jacHM caMo co OenoapoOHUTE HapyllyBama U
cpenen [1AII cucronen >+40-45MmXT Bo MUp) Tpeba Jia ce TpenpaTar BO eKCIEPTCKU LICHTPU U Ja ce
BKIIydaT BO KIMHWYKH cTynuu 3a [IAX cmenndunyHa meamkamenTo3Ha tepanuja. M moTpebara Ha
[TAX cnenm¢uuna Tepanuja kaj nanueHtd co XObb wimm uAaTepcTHEeNHA OONecT Ha OenuTe ApoOOBU
u cpenen ITAII<40mMmXr He ce ompaBayBa, MOpaAM HEAOCTATOK HAa CHUCTEMAaTHYHU MOJATOLH 32
HUBHATa CUT'YPHOCT WM €(pUKACHOCT.

Tabena 6poj 24. IIpenopaka 3a [1X kako nocneauna Ha 6enoapodbHa OoJecT.

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

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

[Tanmentute co I1X xako mocieauiia Ha 6enoapobHa GosrecT Tpeba ma ce BKITydaT Ila C
BO PaHJOMU3HMPAHU KOHTPOJIHMPAHH CTYIUU 32 yIOoTpeda Ha CrieU(pUIHU JICKOBH 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 OJIpeau BKyITHATa
mpeasieHiia Ha XTEIIX, 3aToa mTO cHTe MallMEHTH HEMaaT MCTOpHja 3a aKyTeH IyJIMOHAJICH
embonmm3am. Jlofeka aKkyTHHOT TyJIMOHAJeH emOoilm3aM MOXe Ja Ouae KIMHUYKH HeM, HMa
akymynupauku fokasu nexka XTEIIX ucro Taka Moxke Ja ce pa3BUe BO OTCYCTBO Ha NPETXOJEH
nmyJMoHajaeH emOonn3aM. Kaj opue ciaydau 0oJjiecTa € BEpOjaTHO HHUIIMPAHA O] TPOMOOTHYHH HJIH O
WH(}pIAMATOPHU JIe3UU Ha IMyJMOHallHaTa BacKyiarypa. Kora obnmreparujata Ha KpBHHOT caj 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
TpoMOoeMOonuky HacTaHu. OnpeescH: cOCTOjOM ce acolupaHH co 3rojeMeH pusuk 3a XTEITX,
BKJIy4yBajK{ MPETXOAHA CIUIEHEKTOMH]ja, IPUCYCTBO Ha BEHTPHUKYJIO-aTPHjajeH LIaHT 3a TPETMaH Ha
xuaponedaryc, mMuesonpoiarudepaTuBHU 3a0onyBamba M XPOHHYHM HH(pIamatopHu Oonectd Ha
npeBata. He e mo3Hat TOYHHOT MEXaHHW3aM Ha TIOBP3aHOCTA.

Jujarnoza. Cekoj mangeHT co HeoOjacHeTa IMyJIMOHAJIHA XMIIEPTCH3Mja Tpeda Ja ce peeBaiynpa 3a
MOCTOCH-¢ Ha XpOHHYHA TpoMOoeMOoIMCcKa My IMOHANHA XunepTer3uja. CoMHeBambeTo Tpeba na oue
roJeMO Kora ITOCTOM aHaMHe3a 3a TPETXOJCH BEHCKH TpomboembOommzam. [lamuentute koum
MpeXrBease akyTHa TpoMmOoemOoiuja Tpeba Jla ce clieJlaT 3a CBeHTyallHa II0jaBa Ha XPOHHYHA
TpoMOOEeMOOIMCKa MyIMOHAJHA XHIIEPTeH3HWja. AKO ce IojaBaT CUMNTOMH W 3Hanu Ha [IX, wmm
JIECHOCTpaHa CpIieBa CIa0OCT BO TEKOT HA HUBHUOT WHTPA-XOCIUTAIICH IPECTOj, MOTPEOHO € I0
OTIYIITAKETO Off OOJHHUIA exokapauorpadcku na ce cieaar (oOuuyHO 1o 3 M 6 Mecely) 3a Ja ce
yrBpau nanmu [1X e pemrena. Kaj manuenTy co HeoOjacHeTa ImyJIMOHAJIHA XUIIEPTEH3HU]a, MOTPEOHO €
Jla ce HamnpaBd BEHTHWIAIMOHO-Tiepdy3noHeH TecT. HopmameH Haox Ha OBOj TECT HCKIIydyBa
XpOHMYHA TpoMOOeMOoMCKa MyJMOHAIHA XurepTreHsuja. Myntu-ciajcia KT anruorpaduja ce
mpernopaydyBa Kora BEHTWIALUOHO-TIEPPY3UOHNOT TeCT € HEO/pelleH WM YKaKyBa Ha mepy3noHH
nedextu. Hema moBomHo mokasm neka HopmamHata KT anrmorpaduja mckiydyBa omepabuitHa
XTEIIX. Axo BentmnamuoHo-nepdysnornor Tect w/wimu KT anrmorpadujara mokaxar 3HAIU
komnaTuOwiau co XTEITX, nanuenTor Tpeda 1a ce nmpenpaTty BO LEHTap CO COOABETHO MCKYCTBO 3a
MEIMKAMEHTO3€H W XHPYPIIKH TPETMaH. 3a JIOHECyBame Ha COOJIBETHA TepamleBTCKa CTpaTerwja,
MOTpeOHO € Ja ce HampaBH JEeCHOCTpaHa CpIieBa KaTeTepu3alfja W KIACHYHA ITyJMOHAaTHA
anruorpaduja. Koneunara aujarHosa ce mocTaByBa CO NMPUCYCTBO Ha mpekanwiapHa [IX (cpeneH
MNAIT 25 mmXr, PWP 15 mumXr, [IBP >2 Hoon yHuTC) Kaj NDANUEHTH €O MYJITHIUIA
XPOHUYHU/OPTaHU3UPAHU OKIY3WBHH TPOMOW/€MOONIM BO €NacCTUYHHTE IYJIMOHAIHH apTepuu
(rmaBHa, 1006apHa, cCErMEHTHA, CyOCErMEHTHA).

Tepanuja. IlanmentuTe co AMjarHOCTHIMpaHa XPOHMYHA TPOMOOEMOOJHMCKAa IyJIMOHAIHA
XHUMepTeH3uja Tpeda T0KUBOTHO Jla IpUMaaT aHTHOKoarynaHTHa tepanuja co MTHP momery 2.0 u 3.0.
OpmykaTa kKakBa Tpeba ma Owmme TepamudjaTa Ha OBHE MAaIlMeHTH Tpeba da ce JOoHece BO
CHeLWjaIn3upaH IIEHTap BO KOHCYJTAalMja Ha KapAMOJIOT, peHAreHojor u xupypr. [lynmonamHa
egmaprepekromuja([IEA) e Tperman Ha u300p 3a JieKyBamkeé Ha XpOHHYHA TPOMOOEMOOIHCKA
IMyJIMOHATTHA XWIIEPTeH3Wja M € TMOTeHIHjaJHO KypaTwBHa ommuja. [larmmentor He Tpeba ma ce
mporjacu 3a HWHOMaepaOuiieH, 0e3 MHUCIeHmE O]l MCKYCeH XHpypr. Bp3 omnykara 3a XUpypIIKO
JIeKyBam€ BIIMjae JIOKalU3anyjaTa U pallupeHocTa Ha TpoMOWTe BO pejanuja co creneHot Ha 11X,
Kako W Bo3pacTa W KomopOumaumretuTe. lIpokcmmanHuTe, OpraHM3WpaHN TPOMOW, ce€ HAeaTHa
WHIWKANWja, JOJeKa IMOBEKEe MUCTAIHA TPOMOM MOXKaT Jia ja CrIpedaT ychemrHarta mnporemypa. Ilo
epuKacHa WHTEPBEHLMja MOXKE Ja CE€ OueKyBa [IpaMaTH4yeH Maj Ha IyJMOHajlHaTa BacKyJjapHa
PE3UCTEeHIINja U CKOPO HOpMaIH3alyja Ha IMyJIMOHATHATa XEMOJMHAMHUKA.

[Ipumenera Ha crnienududna tepanuja 3a [IAX Moke Aa Urpa yJjora Kaj CeJIeKTHpPaHH MalluCHTH BO
CIIEHUTE TPH ciydau: 1) ako MalMeHTHTEe He ce KaHAUIATH 3a onepanuja; 2) ako Ipe-onepaTuBHUOT
TpeTMaH ce CMETa 3a COOABETEH 3a JAa ja MoJ00pU XeMOJUHAMHUKATa; 3) ako MalMeHTOT OCTaHe CO
cuMIIToMaTcka pesuayanna/pexypentra [1X mo xupypuika [TEA. Hexonky HEKOHTPOJIMPaHU CTY UM
cyrepupaar neka npoctanounute, EPA u ¢ocdoauecrepasa Tun 5 MHXUOUTOPUTE MOKE JIa JOBEIAT
JI0 XeMOJMHAMCKO M KJIMHUYKO TonoOpyBame kaj narnuentute co XTEIIX, He3aBucHO namu ce
onepabmiHu, wiau Heomepabmiau. Bo momentor 3a XTEIIX He e omoOpeHa MeamkaMEHTO3HA
tepanuja Bo CAJl u Bo EBpona. bunarepanta 6eopoOHa TpaHCIIaHTallMja € OIIHja 3a HalpeIHATH
ciay4yau Kou He oaroBapaart 3a [IEA.
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Tabena 6poj 25. Ilpenopaka 3a XTEITX 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
MYJTHIUTA XPOHUYHHI/OPraHU3UPaHu OKITY3UBHU TPOMON/eMOO0IIN BO €TaCTUUHUTE
MyJAMOHAJTHH apTepuu (TJ1aBHa, IoOapHa, CETMEHTHA, CyOCEerMEeHTHA)

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 xa ce mpenpatu Bo ICHTap
CO COOJIBETHA eKcnepTh3a 3a xupypmka [IEA

ellelle!

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

lla

I[TAX cnemuduyra MeIMKaMEHTO3HA Tepanuja MOXe Ja OwIe WHIWITMpaHa Kaj
CCJICKTUPAaHM TMAIMEeHTH, KaKO OHUEC KOW HE Ce KaJWJaTH 3a XUPYpruja, WIH CO
pesuayansa [1X no I[TEA

b
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N

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 rOIMHU.
CieaHoTo axxypupame e npeasuaeno 3a 2017 roauna.

PE®EPEHIIN
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	Новата клиничка класификација на пулмоналната хипертензија е произлезена од состанокот, одржан во 2008 година во Dana Point, California.
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