Bp3 ocHoBa Ha uien 27 craB (1) om 3akoHOT 3a 31mpaBcTBeHara 3amtuta (,,Ciyx0eH
BecHHK Ha PenyOnumka Makenonmja“ Opoj 43/12, 145/12, 87/13, 164/13, 39/14 u 43/14),
MUHHCTEPOT 32 3/IpaBCTBO JOHECE

YHATCTBO
3A ITIPAKTUKYBAIBE HA MEJIMIIMHA 3ACHOBAHA HA 1OKA3H
ITPHU ITOJIMITUTEMMJA BEPA

Yaen 1

Co oBa ynaTcTBO ce MPOMUIYBa MEAUIIMHCKOTO 3TPHXKYBame MPH MOJUIMTEMHja Bepa,
IIPEKy MPAKTUKYBamkEe HA MEJUIMHA 3aCHOBAHA HA TOKA3H.

Yien 2

HaunHOT HAa MEIMIIMHCKO 3TPHXKYBamke € JaJieH BO MPHIIOT, KOj € COCTaBEH JIel Ha OBa
yHaTCTBO.

Yien 3

31paBcTBEHUTE PAOOTHHULIM W 3APAaBCTBEHUTE COPAOOTHMIIM ja BpIIAT 3paBCTBEHATA
JEJHOCT Ha MEIUIMHCKO 3TPMKYBame NpU MOJMIUTEMHja Bepa, IO MPAaBHIIO COTJIACHO OBa
YIaTCTBO.

[To uckmydok ox ctaB 1 Ha OBOj 4WiieH, BO MOSAMHEYHH CIydad IO OIEHKa Ha JOKTOPOT,
MOJKE JIa C€ OTCTamu Of OJIpeI0UTE Ha OBa YMAaTCTBO, CO COOJBETHO MUCMEHO 00pa3ioKeHUe 3a
MPUYMHUTE U MOoTpedaTa 3a OTCTAIMYBalkhe M CO MPOIICHKA 32 HATAMOITHUOT TEK Ha TOCTAIKaTa,
IpU MITO OJ CTpaHa Ha JOKTOPOT TOA COOIBETHO C€ MOKYMEHTHpa BO MUCMeHa (opma BO
MEIUIMHCKOTO JOCHE Ha Ial[iEeHTOT.

Yen 4

Oga YIIATCTBO BJICTYBA BO CUJIa HAPCAHUOT ACH O] ACHOT HAa HCTOBOTO NOHCCYBAILC.

bp. 07-2952/1 MUHUCTEP
12 mapr 2014 roguna Huxkona Toxopos

Ckomje




[Ipunor

MOJULIMTEMHUJA BEPA (IIB)

OcHoBH

[MaTomoruja
Ennpemuonoruja

Etunonoruja

Kpurepuymu 3a qujaraosa
/lujarHosa

JludepeHimjanga aujarHosa
Knnanuka ciuka

JlabopaTopHcKu HaOIU

IIporuosa u nporpecuja Ha 0o0JeCcTa
Kommmkarum

TperMaH u crenemne

Pedepenmm

OCHOBHI

['maBHa 11e)1 Ha TPETMAHOT € Ja Ce CIpevyaT TPOMOOTHYHHUTE KOMITHKAIIUN U XEMOPATHH.

Toa HajmoOpo ce MOCTUTHYBAa CO ONP)KYBamkbe HA YMEPEHO HUCKH BPETHOCTH Ha XEMOTJIOOWHOT
(xemoro6un <145g/1 u xemarokpur <0.45).

AJOITypUHOJIOT C€ KOPHCTH 32 CIPEUYYBamke¢ HA CUMITOMHUTE HA THXT U XUICPYPUKSCMHYHUTE JIC3UU
Ha OyOpe3uTe, ako HUBOTO HA YPaTUTE € Ha TOpPHATa rpaHUIla o] pe)epeHTHATA BPSIHOCT.

Hucku no3m Ha actupuH (100Mr/qHEBHO) ce 1aBaar 3a Ja ce HaMaJld PU3MKOT O] AWCTATHA NCXEMHja
U TpaH3UTOpHA McxeMHYHa aTaka. OBaa Jio3a TO HAMAIyBa H PU3UKOT 0] TpoMO03a BO IiepedpanHara
U BO KOpOHapHaTa mupKynanuja. (Hua- B)

MHATOJOTHUJA

IIB e XxpoHMYHAa W TPOTpPECHBHA XEMAaTOJIONIKA MajuWrHa OojecT. PacToT Ha cHuTe MHUEIOWTHU
KJIETOYHU JIO3U (€PUTPOLIMTHA, TPAHYJIONNTHA M METaKapHOIUTHA) € 3r0JIEMEH BO XHIIEpIeTyIapHaTa
KOCKeHa cpleBrHa. HajuecTd W HajmpoMuWHEHTHH KapakTepuctuku Ha [IB ce 3romemenara
€pUTpOIIoe3a, 3roJIeMEHHOT OpOoj Ha EPUTPOLUTH (EPUTPOLIMTO3a) K BUCOKOTO HUBO HA XEMOTJIOOHH.

ENMUIEMHAOJIOTINJA
[pubnmxuo 2 Hou ciyunu Ha 100 000 >xuTeIH/TOUIIHO.
Hajuecto ce jaByBa Kaj cpeaHOBeYHaTa M MMOBO3pacHaTa momynanuja. Hajronem Opoj on mauueHTHTe
ce nomery 40-70 roguHu.

ETUOJIOI'NJA

Heno3uara.

KPUTEPUYMM 3A INJAT'HO3A

Knacugukanuja Ha CBeTcka 3IpaBCTBEHa OpraHu3alidja (3a Ja ce JAMjarHOCTHUIMpa MOJIHIUTEMH]a
Bepa Tpeba ma ce mcmomHeTH Al+A2 m ko] Omymo mpyr A kpurepuym, mwin  Al+A2 u nBa b
KPUTEPUYMH):
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Al: Tokauena eputponuTHa Maca (>25% Han pedepeHTHaTa BpeqHOCT) Wi X0 >185 g/l (Maxn),
>165 g/l (xeHn).

A2: Kora MOXHUTE NIPUYHMHY 32 CEKyHIapHA MOJUIUTEMH]ja Ce UCKITyUCHH.

XepeaurapHa epUTPOLIUTO3A.

[Ipuunnu 3a eknecuBHa eputpornoerurcka (EIIO) mpoaykumja: xumokcuja (O, BO apTepucka
KpB<92%); xeMornobuH co BHCOK aduuuTEeT 3a KHciopoxm; Mmyrtanuja Ha EIIO peuentop;
aBToHOMHA npoayknuja Ha EI1O ox Tymop.

A3: CureHomeranuyja.

A4: [lpyru KioHANHU aHoManuu, paznnunau o Ph+(Philadelphia).

A5: CrioHTaH pacT Ha KOJIOHWH BO KYJITYpH Ha MAaTUYHU KJIETKU.

B1: Bpeanoctn Ha TpoMGOLHTHTE BO KpBTa >400x10%/I.

B2: BpeaHoCTH Ha JeyKoLUTHTE BO KpBTa >12X107/1.

Bb3: HcnutyBame Ha KOCKEHATa CpLIEBHHA: 3rOJIEMEHa LeNyIapHOCT U 3rojieMeHa npoiudepanuja
Y Ha epTUPOLIUTHATA U HA METaKapUOLUTHATA KJIETOYHA JIO3a.

b4: [TokaueHo HMBO HA CEPYMCKH €pUTPOITOCTHH.

Myranujata Ha JAK2 reHor koja ce cpekaBa kaj Hag 90% opn manuenture co IIB ja morBpmyBa
nujarnosata. [lpu mokauen cepymcku EITO I1B e manky BepojaTHa.

JUJATHO3A

IIpn HOpManHa KIMHMYKA CHTYyallMja, AWjarHO3aTa MOXKeE Ja Ce MOCTaBH 0e3 Jla ce HampaBaT CHUTE
MOKHHU UCIUTYBama. [Ipu nujarHocTUIpameTo, Tpeda J1a ce KOHCYITUPA XeMaTOoJIOT KOj Ke IIOCTaBH
KIIMHUYKH JIOBOJIHO TPEIU3HA JIWjarHo3a U Ke r0 OJIPE/IN TEKOT Ha JICKYBAHETO.

Buau ja ncto taka Tabena 1: JludepeHunjaaiHo AUjarHOCTHUKKM CTYIHUH 32 €PUTPOLIUTO3H, BO JACIIOT
3a Eputpouurtosu.

JANPEPEHIINJATTHA JTUJATHO3A

CexyHIapHU €PUTPOITUTO3HU
0 Uecro aconupaHy co KapIUOMyIMOHAITHI OOIECTH.

(0}
0}

Xemormobunu co Bucok apunurer Kon O2 (Hb Helsinki, Hb Linkoping).
AHa0OJIHU CTEPOUIH, CPUTPONOETHH (OOpHETE BHUMAaHHWE Ha 3rojJleMeHaTa WHIMACHIA Ha
JIOTIVHT).

PenatuBHE epuTponnTO3M (HOPMAaJHH BPEIHOCTH HA €PUTPOIIMTHATA Maca)

(0}
(0}

’Ctpec’ NOJUIUTEMH]a.
Hexunparanuja.

Hpyru MuenonpoiudepaTuBHA 3a001yBamba.

K/IMHUYKA CJIMKA

TemHo 1pBEeHO 000eHa KoKa (00ja Ha IMrIIa).

KoHrecTnuBHM MyKO3HH MEMOpaHH.

Crenomeranuja (>10-12cm Ha ynTpacoHorpaduja) Ipu TUjarHOCTHKA, ce cpekaBa Kaj okony 75% o
ClTy4auTe.

XUIEePBUCKO3HU CUMITTOMH

(o}
(o}

I'maBoOOIKH, BPTOTTIABUIIH.
TpHewe Ha BpBOBUTE Ha IPCTUTE OJ1 PalleTe U ePUTPOMETIAITHja.

Yemame

I'acTponHTECTHHANHN CUMIITOMH, YECTONIATH XEMOPArHH.
ApTtpanrumu.

Hespounoniku cuMnromu.



JIABOPATOPUCKH HAOIHU

e Eputpoumtosa (6poj Ha epurpoumutuTe uecto 8-9x10'%/m). McTo Taka, BHCOKH BPEIHOCTH Ha
XEMOTJIOOHMH M XeMaTOKPHT, OCBEH aKO HEMa OUHMIJIEeH HeIOCTaTOK Ha KeJe30.

e XumnepluenyiapHa KOCKEHa CpLIEBHHA.

e Hucku xonuentpauuu Ha EITO Bo cepym.

e Bunau ru 1ujarHOCTHYKUTE KPUTEPUYMH (IIPETXOAHO BO TEKCTOT).

INPOI'HO3A U ITPOI'PECUJA HA BOJIECTA

e [lporpecuwjata € OOMYHO MHOTY cropa W TpaBoiuHHCKa. CpeqHOTO NpeXHByBame € okony 10
TOIMHH, IITO € €JHAKBO J0JITO CO MPEKUBYBAKHETO HA 3/[paBaTa IOITyJIanyja co ucTa BO3pacT.

e Tpombo3aTa U KPBaBEHETO CE MajOPHUTE (PAaTATHN KOMIUTMKALIH.

e Backymnapaute karactpodu kaj HajroseM Opoj ciiydyan Moke Aa ce u30erHatr. 3a00iyBameTo 4ecTo
NPUPOAHO Tporpeaupa A0 Muenodudpo3a U MOXke MOHEKOoraml Jia 3aBpIIM Ha KPajoT Kako aKyTHa
JISyKeMHja.

KOMIUVIMKAIIHN

e Tpombo3u, xemoparuu.

TPETMAH U CJIEJAEILE

e [naBHa men e na ce um30erHaT BacKyJIapHUTE KOMIIMKALMU TIPEKY OAPXKYBamkbe€ Ha HOPMAalHA
BHCKO3HOCT Ha KPBTa M YMEPEHO HUBO Ha TpoMOouuTH (Xxemormobun <145g/1 u xemarokpur <0.45).
OBa MOe Ja ce TIOCTUTHE CO BEHEIyHKIMU KOW ja HamallyBaaT TpoMOo(duiIrjaTa 1 TCHACHLUUTE 3a
KpBaBewe. TEKOT Ha TPETMAHOT € WCIIaHWpaH CIOpe] eBallyalyjara Ha OoJjiecTa INTO ja IMPaBH
XEMaTOJIOTOT U HajroJIEMHOT JIE MOXKeE Jla C€ OJIBMBa Ha HUBO HA MpUMapHaTa 37paBCTBEHA 3aIlTHTA.

e VHuuyjanHuMOT TpeTMaH 3amo4HyBa co BeHenyHKIuK Ha 400-500 M cexoja BTopa Hepena. Onpemara
LITO Ce KOPUCTU U BPEMETPACHETO HA BEHEMYHKIMjaTa € CIope] CTaHJapANTE 32 KPBOAAPUTEIICTBO.
Axo xemoroouHot ¢ >200r/11, 400Mi1 Moxe Aa ce 3eMaat JHeBHO, BKymHO 1500-2000 M.

e AKko roaMmIHHOT OpOj Ha BEHENMyHKIMM HaaMuHyBa 4-8, Tpeba ga ce pasriena MOXKHOCTa 3a
¢dapmakonomku TperMaH. Kaj momnaan nmanyueHTH oBOj TpeTMaH Tpeba Ja ce ojyiara mro € MOXKHO
MOJOJITO.

MuenocynpecuBeH TpeTMaH

¢ (e maBa Bo paMKHTe Ha ITpUMapHaTa 3/IpaBCTBEHA 3aIITUTA BO COPAOOTKA CO UCKYCHHU CHEIH]jaTUCTH.
e JlexoBu Ha m360p ce HHTEPhEPOH, XUAPOKCHYpea MM “2P (Kaj IIOCTapy MALHCHTH).

0 Co xuapokcwypea OITOBOPOT Kaj JICYKOIUTHUTE ce Tieda 3a eaHa Hemella: Tepanmjata Oapa
WHTCH3UBHO CIIE[IChe Ha IOYEeTOKOT. TpeTMaHoT decTo € JoirorpaeH. Pemykmujata Ha
XEMOTJIOOMHOT Ce TJe/1a MPUOJIMKHO 3a €JICH MECelIl.

0 32P kako emuHedHa jo03a. EhekToT 3amounyBsa 3a npuOmmKkHO 2 HeAenu (TIPBO BP3 JICYKOIUTHUTE,
1oTO0a TPOMOOILIUTUTE U Ha Kpaj BP3 OPOjOT Ha EPUTPOLIUTHUTE ) U Tpae <2 FOJUHH.

0 MUutepdepon e modap n3b0p, ako MAIUEHTOT MOXKE Jla [0 TOJIEpUpa.

0 bycyndan nmoHekoranr 3aJOBOJIUTEIHO ja KOHTPOJIMPA rOJIEMUHATA HA CIIE3€HKATA.

O Amarpenuj € 0J1 KOPUCT BO KOHTPOJIMPAmkETO Ha TPOMOOIIUTO3a, pedpakTepHa Ha XUAPOKCUypea
KOja 4ecTo e acorupana co [1B.



CHMNTOMATCKH TPeTMaH

e  AHTHXUCTaMHHHUIM 32 YEHIAKETO U OJ0KaTopH Ha X, peHenTopoT (IMMETHIUH) 3a a0JOMUHATHUTE
CHUMIITOMH U MCTO TaKa 3a yemameTo. [1o100pyBame Ha YelamkeTo ce MOCTUTHYBA U CO MHTep(EpOH
anda (moBoJeH € ako € MOoTpeOHa W LUTOpPEeOYKTMBHA Tepamnuja), mcopaiHa (oToxemMoTepandja,
XOJICCTUPAMUH.

e AJoIypHHOI ce IPUMEHYBa 3a J]a Ce CIpedaT CUMIITOMHUTE Ha TUXT U OLITETYyBAakETO Ha OyOpesure,
0CO0CHO aKo Cce IOKauCHN YPAaTUTE BO CEPYMOT.

e Bo mnoBekero ciyuau acnmpus (100Mr/mHeBHO) ce MpHUMEHYBa 3a CIpPeYyBambeé Ha TPOMOOTHYHU
KOMJTUKAIMM JAOKOJKY MAlMEeHTHTE IITO MMaaT AUCTaHa hcxeMuja, cumnrtomud Ha THA nnm pusuk
(dhakTopu (apTepHOCKICpO3a, XHMIIEPTCH3Mja, MYIICHE), a OCOOCHO MOKOJIKY IOJULIUTEMHjaTa €
npociie/ieHa CO 3HaYMTEeNHA TPOoMOoIHTo3a. MeryToa, acmUpUHOT MOXKE Ja TO 3roJIEeMU PU3UKOT O
KpBaBewE JI0KOJKY Op0ojoT Ha TpoMOouuTH € BUCOK (>1000).

CJIEJEILE

e Crnopen TpETMaHOT
0 Xwuapokcuypea TpeTMaH: HHULMjallHO cekou 1-3 Hexenw, moAonHa Ha cexou 1-3 mecen.
0 *P: nppara KOHTpONA MO €JIeH Mecell, I0Toa Ha cexou 2-4 mecenu. Kaj craGunHa Gomnect, cekou
4-12 meceny.
0 HutepdepoH: NCTO KaKO Kaj TPETMAHOT CO XHUAPOKCHYpEa.

ITIOBP3AHU U3BOPU

30upHU 10KA3H
HNuaTepHeT n3Bopu

30upHU 10KA3H

e Manu 103U acIUpuH, Ce YMHH, JeKa ce eeKTUBHH 1 O6e30e1HN BO MPEeBEHLUjaTa Ha TPOMOOTHYHHI
KOMIUTHKAIIMU Kaj MAUEeHTH CO MOJUIUTEMHja Bepa KO HeMaaT KOHTPauHANKAIH 32 TAKOB
TpeT™aH. (HHI = B)

HNuaTepHeT n3BOpH
e Besa EC. Polycythemia Vera. eMedicine
Polycythemia vera. Orphanet ORPHA729
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EBM-Guidelines, 28.04.2009
YnarcrBoTo Tpeda Aa ce axkypupa Ha 3 rOAUHH.
3. IlpeaBuaeHo e cieaHo axkypupame 10 jynu 2015 ronquna.
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