Bp3 ocHoBa Ha unen 27 cta (1) on 3akoHOT 3a 3apaBcTBeHaTa 3amrtuTa (,,Ciayk0eH BeCHHK
Ha PenyOiinka Maxkenonuja“ 6poj 43/12, 145/12 u 87/13), MUHUCTEPOT 3a 3IPABCTBO JOHECE

YOATCTBO

NNEJUJATPUJATA 3A IPAKTUKYBAILE HA MEJUIIUHA 3ACHOBAHA HA
JOKA3H IIPU XEPEJIUTAPEH AHITHOEJIEM U AHI'MOEJIEM, IIPE/IN3BUKAH
OJ1 AKE HHXUBUTOPHU

Yien 1

Co oBa ymaTcTBO Cc€ MPOMUIIYBa MEIUIIMHCKOTO 3TPHKYBabe Ha XepeAUTAPeH aHTHOEIEM H
anruoeneM, npenusukad off AKE mHXuOUTOpH mpeky MpaKkTHKyBamkme Ha MEAWIIMHA 3aCHOBaHA Ha
JTOKa3H.

Yiien 2

HaumHOoT Ha AWjarHOCTHUIMpame W TPETMAaH HA XEPEAUTAPCH AHTHOCIEM M aHTHOCIEM,
npenussukad o1 AKE nHXuOuTOpH € 1ajaeH Bo Ipuiior, KOj € COCTaBEH Jell Ha OBa YIIATCTBO.

Yien 3

31paBCTBEHUTE PAOOTHUIIM U 3IPABCTBCHUTE COPAOOTHUIIM ja BpIIAT 3]paBCTBEHATA JACJHOCT
Ha MEIWIMHCKO 3TPHKYBamkbe Ha XEpeAUTapCeH aHTHoeneM W aHruoeaem, npeamsBukaH onm AKE
WHXUOUTOPH IO TIPABHIIO COTIIACHO OBa yIaTCTBO.

ITo uckiydok ox ctaB | Ha OBOj WICH, BO MMOSAWHEYHH CIIyYad MO OICHKA Ha JIOKTOPOT MOXKE
Jla ce OTCTaIH O] O/IpeIONTE Ha OBa YIIaTCTBO, CO COOABETHO MUCMEHO 00pa3IoKeHNE 3a IPUIHHNTE
1 moTpebara 3a OTCTANyBambe M CO MPOLEHKA 32 HATAMOIIHHOT TE€K Ha 3TPIKYBAETO, MPH INTO O
CTpaHa Ha JIOKTOPOT TOA COOJIBETHO Ce JOKYMEHTHpPA BO MMCMeHa PopMa BO MEAMIIMHCKOTO JOCHE Ha
MAalKEHTOT.

Yien 4

OBa ymaTcTBO BJIETYBa BO CHJIa HapeIHUOT ACH O JACHOT Ha oOjaByBameTo BO ,,CayOeH
BecHUK Ha PemnyOnmka Maxkenonuja“.

bp. 07-9561/2 MHUHUCTEP
30 HoemBpu 2013 roguna Huxkousia Tonopos

Ckomje




IIpusnor

XEPEJIUTAPEH AHTUOEJIEM U AHIT'MOEJEM, ITPEJAN3BUKAH O AKE

NHXUBUTOPU
M3/] YnarctBo
6.9.2010
e  OCHOBHHU OJIATOLN
o XAE!
e Amnruoenem, npeamusBukaH of Tepanuja co AKE uHXnbutopu
e [loBp3anu u3Bopu
e Pedepenuu
OCHOBHHU ITIOJATOIM
e Pa3mmcriere 3a XepeAuWTapeH aHTHoeneM BO IUdepeHLWjalHa IujarHo3a Ha aH(WIAKTHYHA
peakiyja ako MarUeHTOT UMa WITH UMaJT:
e Enuzonu Ha MyKOKYTaH €/IeM.
e Haman Ha abgomuHanua 0oska.
e Hamaz Ha rmaBoOoIKa.
o (damuiHjapHa aHaMHE3a 32 XePEeIUTapEH aHTHOCICM.
e 3amoMHeTe ja MOXKHOCTa 3a I0jaBa Ha aHTHOEAEM Kako HecakaH edekT on Tepamuja co AKE
nHXHOUTOpH!
XAE
Jedununuja
e Perka aBTO30MHO JOMHMHAHTHA OojecT. AHTCHOEAEMOT HAacTaHyBa NOpagu ACHUIUT HIU
mucyaknuja Ha Cl-uaxudburtopot (C1-INH) Ha KOMIIEMEHTHHOT CHCTEM.
e (OcHOBHa IpHWYWHA 3a I10jaBa Ha CHUMIITOMHUTE € OpaJuKWHUHOT, Yre (HOopMHpame HOPMATHO Ce
npeeerupa co C1-INH.
e [lo3nara e 1 oJT UMETO XepeauTapeH aHrnoHeBpoTcku eneM (XAHE).
Cumnromn

[NaruenToT THNMMYHO MaHU(pECTHUpa EMU30AU Ha MYKOKYTaH e€JeM BO mepuox on 1-5 neHa.
Enemot Moxe ma Ouje 37pyKeH CO €pUTEMATO3CH palll, a ypPTUKApHja, Yelllambe U 0OoJKa He ce
TUNIMYHY MaHudecTamu.

Enem Ha sunmot Ha npeBara npeau3BUKYBa Haraj Ha a0oMuHaHA OOJIKa KOja MOXKe Ja Ouje
€JIMHCTBEH cUMITOM. MoXe J1a ce IojaBaT U oBpaKkame U Jujapeja.

AKo ce crpoBezie XHpypIlIKa WHTEPBEHIU]a, OMIEPATHBHUOT HAO BKIY4YyBa €IEMaTO3HH I[peBa U
MPUCYCTBO Ha aCIIUT.

Jlapunreanen eneM Moxe na ce jaBu kaj 50% oj mamueHTHTe W MOXKe Ja Ouae MpB 3HaK Ha
Oosecta. Enem Ha TapuHKC € )KUBOTO3arpo3yBauyKu CUMIITOM.

Perennmja va ypuHa.

I'maBo6osnka.

ATakute MOXe Ja OMIaT IPOBOIMPAHU OJ1 TpayMa, IOBPEIU Ha KOXaTa, MEHTaJICH WU (GU3UIKH
CTpec, MEHCTpyalluja, oByJalja, uapekiuja, meaukameHTd (AKE HHXMOUTOPH M €CTPOTEHH).

! XAE=XepeautapeH aHTuoeeM.




JIeHTaJIHU TIpOLIeAypU WJIM XUPYPIIKA WHTEPBEHIIMH BO TMPEIEJIIOT Ha TIJiaBaTa MOXKaT Ja
WHAYIIUpAAT JIApUHTeaNIeH eieM. UecTo maTtu He MOXKe Ja ce UACHTU(UKYBA TpUrep (pakTopoT.
CuMnToMuTe MOXE Jla ce MaHuU(EeCTHpaaT BO JCTCTBOTO M BO ajosiecieHiujara. [lojaBaTa Ha
CUMIITOMH Kaj BO3PAaCHU Cyrepupa Ha akBupHupaH aHruoeneMm (AAE) wimu anrmoenem, acouupan
co AKE uaxubutopu.

Aujarnosa

Anamnesa

Jlany nanyeHToT uMaJl CIIMYHY €MU3041 Ha €1eEM BO MUHATOTO?
Janu nmocron no3uTHBHA (haMUiIMjapHa aHaAMHE3a 33 CIIMYHU CUMITOMH?
O Enna TpeTrHa o MauMeHTUTE ce MPBU AWjarHOCTHLUpaHu cioydan Ha XAE Bo dpamunujata u
3aroa HeraTMBHaTa (haMIIMjapHa aHAMHE3a He ja HCKIydyBa MoxHOcTa 3a XAE.

Jabopamopucku ucnumyearsa

0 OpepenyBame Ha KOHLEHTpauuja W Omoxemucka ¢yHkuuja Ha Cl MHXHMOMTOPOT, Kako H
onpenyBambe Ha C3 m C4. Onpenypame Ha KoHIeHTpaiujata Ha Cl MHXHOUTOPOT HE €
JIOBOJICH TTOKa3aTeJI 3a AMjarHo3a WiH 3a UCKITydyBambe Ha OoJecTa.

0 Kaj tun 1 XAE (85% ox marmenture) HuBoTO M aktuBHOcTa Ha C1-INH, xako 1 HuBOTO Ha
C4, ce namanenu. Konnenrpanujara Ha C3 ¢ HopMasHa.

o0 Kaj tun 2 XAE (15% ox nammenture) HuBoTo Ha Cl-INH e HOpMasHO MM BHCOKO, HO
AKTUBHOCTa € 3HAYUTEIHO HamaieHa. Bpeanoctute Ha C4 ce HUCKH, J0JieKa
KoHIeHTpanujara Ha C3 e HopMmaiHa.

On neonamua e onmmiad u XAE tun 3. Cumnromute ce Tunudau 3a XAE, HO BpegHOocTHTE Ha

C1-INH ce nopmansu. >

Kaj 3moouen aedunur Ha C1-INH (akBupupan anrumoemem AAE) cumnromuTte 3a IpB IaT ce

jaByBaaT Ha cpelHa Bo3pacT win nogonHa. Hekon mauuentu crpagaar on b-kierouen aumdpom,

KaHLEep WM aBTOMMYyHa OoyecT, Joaeka Ipyrdn umMaar aHtutena npoTuB Cl-mHXHOUTOPOT.

Konnenrpanujara vHa C1-INH u C4 e nucka. 3a pasnuka ox XAE, konnenrpanujara Ha Clq e

HaMmalleHa.

Bunejkun Oomecta e perka, MOTpeOHO € yHaTyBambe Ha CIELUUjallUCT 10 WHHULIWjATHUTE

WCTIMTYBabA.

JAudepenunjanna nujaruoda (Anadpuiaakcuja miu XAE?)

Temiko ce pa3nuKyBa KyTaH €leM, MIPEAU3BUKAH O] aHAWIAKTUYHA PEaKirja, O]l €JIeM BO CKJION
Ha XAE.

Yprukapuja ¢ yecta MaHudecTanyja Ha aHaQWIaKTHYHA peakiyja, 3a pasnuka o XAE, kane He e
MIPHUIIPYXKHA MT0jaBa.

3a BpeMe Ha HamaaoT, WM 1-2 NIeHa TPETXONIHO, Kaj Hekou mamueHTu co XAE ce jaByBaar
€pUTEMAaTO3HHU NPCTEHECTU eIIOPECIICHIINN KOU HE Yelraar.

AHadwrakTidHaTa peakmmja € CHUCTEMCKa peakija, a kaj XAE BuramHo 3arpo3yBadkuTte
CHUMIITOMH c€ TIPEJIM3BUKaHU OJ1 (hapuHrealieH W JIapUHTealIeH eJieM: TIPB CHMIITOM € TyOeme Ha
[JIacoT, CJIeJyBa HECTIOCOOHOCT 3a 300pyBame U MOXKHA cydokariyja.

ANpeHaIMHOT UMa Tepanucku epeKT Kaj aHauiIaKTHIHA peakiuja, Ho uMa ciiad edekt kaj XAE
Hamas.

Tepanuja Ha aTaka

JleceH exeM, eneM Ha eKCTpeMHT-TpaHeKceMuuHa kucenuna 250 mr- 1.5¢, 2-3 matu Ha neH

(MakcuMyM 75MI/KT Ha feH) 2.

Texxok egem Bo OJM3MHA HA BPATOT W TIaBaTa WM TEIIKa abjgoMuHaiHa OoKa:

e Konnentpar ox C1 ecrepasa naxuGurop (Berinert®, Cetor® 500 1U) 500-2000 exurumm KaKo
WHTpaBeHCKa HHDy3Hja.

e Icatibant (Firazyr®) 30 mg s.c. Icatibant e anTarouucT Ha GpagMKHHMH 2 PEILEITOp cO 6P30
JIejCTBO U Moj00ap edeKT BO cropenda co TpaHEKCaMUYHATa KHCETHHA.



e [lanmenTtor Moxe na ce o0yuu na kopuctu C1-INH koHueHTpat Bo nH(Yy3Hja WK MHjEKIIH]ja
Ha Icatibant nesaBmcHO pu mMojaBaTa Ha MHUIM]aIHM CHMIITOMH Ha Hamas. PaHa ymorpeba Ha
e(eKTUBEH JIeK MOXE Ja TNpPEBEHUpPA BIONIYBak¢ HA HAMaJAO0T WIH Ja ce H30erHe
XOCIIUTAIA3AIIH] .

e Axo He e mocrameH KoHumeHrpar Ha Cl ecrtepasa mumburop wmmu Icatibant, ce masa cBexko
CMp3HaTa m1a3Ma (2-6 eIUHHUIH, BO 3aBUCHOCT OJ OATOBOPOT).

o Merun mpemamsonon (40-) 80mg u.B., OumejkM HEKOW IMAIMEHTH HMaaT HCTOBPEMEHO M

aTomwuja.
e [lammenToT Tpeba ma ce mpuMu BO OOJIHUIA M Jla Cc€ MOATOTBH 3a €BEHTyajlHa TpaxealHa
uHTYyOaIMja.
IMpodunakca

AKO TNAalMEHTOT HMMa PEKypeHTHH, TCIIKM Hamagy Ha JIapUHIealieH eleM, Npoduiakca ce
3all04HyBa CO aHAOOJIHU CTEpOUIH (CTaHO30J10J WK AaHa30:). CTaHa30I He € IOCTAleH BO CHTE
3eMjH U yrnorpedara Ha JaHa30JI 32 OBaa MHIMKAILMja MOXe J1a He ¢ JuieHupana. [loyetHa nosa
3a maHas3o;1 € 400mg mHEBHO, CO MOCTENEHO HamanyBame Ha 50-200mg/24h. Tanason He ce maBa
Kaj Jena 1 kaj OpeMeHH XKeHH.

Tpanekcemnuna kucenmHa (0.5-1g aBa mnatm JHEBHO) ce JaBa Kako alTepHaTHBA 3a
npO(UITAKTHYKY LIEITH.

Kaj temrku ciyyan moxe na ce kopructd uHy3uja Ha C1-INH 500-1000 equiHnm eaHamnn Wi Japa
naTi HexeaHo. [Ipen ma ce 3amouHe co Tepamuja, ce mpenopavyyBa KOHCY/ITAIHja CO CIISIH]aTuCT
JIEpPMaTOJIOT MITU HHTEPHHUCT KOj paboTu co Tepanuja co C1-INH koHmeHTpar.

Kpatka mnpodunakca ce chopoBedyBa HEMOCPETHO TIpell CTOMATOJIONIKA WIM XHUPYpIIKa
uHTepBeHnMja. Ce gaBa TpaHEeKCEMHYHA KHCEJIMHA 2 JIeHa Tpe]] MHTEPBEHIIMjaTta Win JTaHa3ol 5
nena mpen untepsenijarta (200 mg x 3/ ma nen). Ilpoduiakcata npoaomkyBa 2 [eHa IO
WHTEpBeHIWjaTa. 3a npoduiakca Moxe jaa ce kopuctu u C1-INH xonmentpar Bo no3u 500-1500
e/IMHHUIY HHTPAaBEHCKH 1 uac mpen mporeaypara. >

AHT'HOEJEM, TIPEJIU3BUKAH O/l TEPAIINJA CO AKE HHXUBUTOPHU

AHTHOEIEMOT € MOKEH HecakaH edekT Ha Tepanuja co AKE naxuduropu.

Co 3ronemena ynotpeba Ha AKE uHXuOUTOpUTE Ce 3rojieMyBa M WHIMICHIATa HA OBOj HECAKaH
e(beKT.4 0.1-5% on mnamuenture koum kopuctaT AKE wHXMOWTOpM A00MBAaaT aHTHOCACM.
AnrnorensuH |l penentopcku 0JI0KaTOpH MOXKE J1a IPEAU3BUKAAT CIMIHA PEaKIIHja.

Enemor HajuecTo ce jaByBa Ha JIHMIIETO, JApUHKCOT WM Ha JTAPUHKCOT. ETHOIOMKHOT MeXaHU3aM
¢ AKE uHXHOWTOp MHIyLMpaHa akymyianvja Ha OpaaukuHuH Bo TenoTo. C1-INH e, ucto raka,
MOTEHTEH PEryinaTop Ha OpaIMKMHUHCKUOT CUCTEM.

dapuHreaneH eieM ce TPeTupa co AIPCHAINH U UHTPABEHCKH KOPTUKOCTEPOHIH.

Bo HBOTO3arpo3yBadku cocTojOu koHmentpar Ha Cl ecrepasa unxuGurop (Berinert® Cetor® )
MOXke n1a ce gane Bo go03a og 500-2000 exmaMIM Kako nHGYy3Hja.

NNOBP3AHU N3BOPU
UHTEPHET U3BOPU

Hereditary angioedema. Orphanet ORPHA91378
Amnrnoenema. Opnxaner OPITXA658
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