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AnCTpaKT

BoBea:XemMornoOMHCKUTE HapyllyBamba CE€ HAacleIHH, FeHETCKU OO0JIECTH IITO T'M COJpKaT
rJIaBHO 0oJiecTa Ha CPIECTUTE KIETKH U TaJJACEMHUUTE, KOU CE OATOBOPHHU 33 BUCOKATA CTAIKa
Ha poaeHH 3aboieHM co TreHercka Ooinect.TamacemMunTre ce XeTeporeHa rpymna Ha
XEMOTJIOOMHCKH HapyllyBamba IMPH KOW MPOM3BOJICTBOTO HAa HOPMATHHOT XEMOTJIOOMH €
JeTyMHO WJIM IIEJIOCHO HAPYIIEHO KaKO pe3yiaTaT Ha HapylleHaTa CHHTE3a Ha €/Ha WM
MOBEKe IIIOOWHCKU BEPUTH.

Ilex :e corneayBame Ha TOKCHMYHOCTA Ha IPEKYMEPHOTO JKEIE€30 BO OPraHU3MOT,
aKyMyJIMPaHO CO PEJOBHM TpaHCy3uum Ha KpB 3a HOTpeOMTE Ha HALMEHTUTE co [ —
tanacemuja. Jlpyra ocHoBa Liell € IPEBEHUPAHETO HAa HETOBOTO TaJOKEHE U HErOBOTO
OTCTpaHyBawe€ O] OpraHu3sMoT Cco ymoTrpebaTa Ha  XeJallMMOHaTa  Tepanuja.
[IpeonTroBapyBameT0 Ha OPTaHU3MOT CO HKENE30 JOBEAYyBa JO OUITETYyBambe¢ Ha BHUTAITHUTE
OpraHu, MOpeMeTyBame Ha HUBHATA (DYHKIMja U peaBpeMeH cMpTeH ncxoa.Ce ykaxyBa Ha
norpebaTa O NpPEBEHIMja HAa aKyMyJIUpPamETO Ha JKEJNe30TO, OJpXKyBamke Ha OajaHCc Ha
KEIe30To Ha ,,0e30€JHI BPETHOCTU “ M OTCTPaHyBamhe Ha MPEKYMEPHOTO JKEJIe30 CO MpUMEHa
Ha Xejaropu Ha sxene3o.Marepuanum u MeToau:CTaTUCTUUKUTE MOJATOLM CE€ 3€MEHHU O]
neTckoTo oznenenue Bo Ckorje.Pe3yaraTu: neHec ce NMpUCYTHHU JIBaTa OpajHU Xe€IaTopU-D
Jeria Ha Bo3pacT o 4-6 ronuHM ce co pelloBHA Tepamuja co aedepacupokc -12 nemna Ha
Bo3pact of 10-23 roauHu co Tepamuja co naedepurnpoH -1 HaIMEHT cO Tepamnuja Ha
necpepoxcamune./luckycuja:Bo Penybnmuka Makenonuja, kako 3emja Onucka 70
MEIUTEPAHCKUOT Oa3eH, Okoidy 2% O] HAceJeHHETO CE€ XETEPO3UTroTH 3a TajaceMmuja.
[Torpebara na ce 06e30eaM €IHAKOB MPHUOJ A0 KBATUTETHA 3PAaBCTBEHA 3alITUTA U OpaJIHA
XeJaTopHa Teparija 3a CeKoj MalueHT COo TajlaceMHUja BO CBETOT € 11eJ1 M Ha MerfyHapoiHara
denepaunja 3a tanacemuja (TIF), koja ce HameTHa M Kkaj Hac.3akaydok: VaHara epa Ha
XeJaluja Ha *eie30 K€ OBO3MOXKH HMHIAMBHIyaIU3UpPAkEe U KPOCHE Ha TPETMAHOT 3a Jia ce
OJIp’KM BUCOKAaTa CTalrka Ha copaboTKa, /1a ce JOCTUTHEe HEeraTUBEH OajlaHC Ha JKeJIe30TO U Ja
ce orpaHuyat HecakaHute edextu.llocTom Hazmex aeka Bo ONMCKAa MIHHHA, COOABETHUTE
MOTUGUKAIMM Ke pe3yJNTHpaaT BO IMOHATAMOIIHO HaMalyBamke Ha KOMIUIMKALIUUTE Off
MPEONTOBAPYBAKETO CO KEJNE30 U Ke J10j/1€ IO 3HAYUTEITHO MO 00pyBamke Ha KBAIMTETOT HA
KUBOTOT Ha MAI[CHTHUTE.

Kuyunu 300poBu: XeMOrIIOOMHCKATE HApYIyBamka, TajlaceMuja.



HEI'A KAJ JEIIA BOJIHHU CO B-TAJTACEMHJA

BoBea:XemMornoOMHCKUTE HapyllyBamba CE€ HAacleIHU, FeHETCKU OO0JIECTH IITO T'M COJpKaT
rJIaBHO 0oJiecTa Ha CPIECTUTE KISTKH U TAJACEMUUTE, KOU CE€ OJITOBOPHU 32 BHCOKATa CTalKa
Ha poaeHu 3aboyieHM co TeHercka Ooisect.TamacemunTe ce XeTeporeHa rpymna Ha
XEMOTJIOOMHCKM HapylllyBakba IMPU KOU IPOM3BOJICTBOTO HAa HOPMAIHHOT XEMOITIOOMH €
JeTyMHO WIN ILI€JOCHO HApYIIEHO KaKO pe3yiaTaT Ha HapylleHaTa CHUHTE3a Ha €/Ha WM
noBeke IIOOMHCKM Bepuru.OnuIaHu U MMEHYBAHM CE€ HEKOJIKY THUIIOBH Ha TajaceMuja, a
HajyecTu ce B, O, U oL —TajaceMuja.

Tanacemujata e moBeke nmpucyTHa Bo Meaurepanckuot 6azen, Cpeanuot Mcrok, JyxxHa u

Hcrouna Aswuja, Jyxen [lanuduk, Jyxna Kuna, co coonmreHu cTanku 3a HOCUTEIUTE CO
orcer oa 2% 1o 25%.XeMOrino0MHCKUTE HapylllyBamka Ce LIMpaT IPEeKy MUTpalUUTe Ha
HACEJICHUETO OJf CHAEMCKHTE 00JacTh 10 3eMjUTe KaJe IITO HUBHATA 3aCTaleHOCT Kaj
JIOMAIITHOTO HaceJleHne Onia eKCTpeMHO HUCKA. HampenokoT Ha TpeTMaHOT Ha TalaceMujaTa
ce MOCTUTHANl OTKako Ouia oOjacHeTra marodu3uoiorvjata Ha OojiecTa, Koja IITO Omia u
jacHo  pa3bpana on MemuinuHckuTe  HayyHui  (TIF  Guidelines, November
2008).Tpanchy3unte Ha EpPTUTPOLMTUTE CE€ BHUTAJICH, CIACYBAYKU TPETMAH 3a MHOTY
MAIMeHTH CO XPOHWYHM aHEMUH, BKIYYYBajKh T'M U [ — TajlaceMuja W CprecTa aHeMuja
(SCD). bunejku cexoja equHMLa oA TpaHCPyHAMpaHaTa KpB coapxu 200-250mg. xeneso, a
YOBEYKOTO TEJI0 HEeMajKu MEeXaHHW3aM 3a MH3JlauyBame Ha BHIIOKOT Ha JKeles3o,
KOMYJIaTUBHUOT BUIIOK CTaHyBa HenW30eXHa TIOCIEIWIIa Ha XpOHWYHATA Tepamuja Cco
tpaHc¢y3un.[Ipumaprara 1en Ha XejaropHaTa Tepandja € Ja To Bp3e W Ja ro OTCTPaHU
KEJIE30TO O] TEJIOTO BO KOJUYECTBO €THAKBO HAa KOJMUYECTBOTO HAa BHECEHOTO XKEJIe30 MPEeKy
TpaHc(y3Hja WK OroJIeMo 01 BHECEHOTO KOJMYECTBO (peaykunoHna tepanuja).llotBpreHo e
JeKa TepamdjaTa 3a OTCTpaHyBamke Ha JKEIe30 TO HamMallyBa PH3HKOT OJ] pa3Boj Ha
KOMOPOUHH cOCTOjOu.

Bropara nen Ha Tepanujata € qa 06e30e1 KOHCTaHTHA, 24- YaCOBHA 3aIlITUTA O] IITETHUTE
eeKxTH Ha TOKCHYHOTO kese30 (NTBI), 6unejku oTcTankuTe BO TepanujaTa pe3yJiTUpaaT BO
MIPEONTOBAPYBAKE CO JKEJIe30 M HATAMOIIIHO OINTETyBamke Ha TKUBarta. [lupekTHOTO (hakame
Ha LPI e mpemmoxen HaunH Ha HM30€THYBamkbe€ Ha OMACHOTO aKyMYJIMpame Ha KIETOYHO
KeNIe30 M cCIpeuyBamkbe Ha HenoBosHM nocienuiu.llomaTonure 3a OTCTpaHyBame Ha
JKEJIe30TO Kaj JIyFeTo HajuecTo ce Oa3mpaaT Ha HEKOHTPOJIWPAHU HCIHUTYBama, YECTO
PETPOCHIEKTUBHU WU HaOJbyqyBaukd. [IpOCIIEKTMBHUTE WCHUTYBamba CO NpUMapHU
pe3yaTaTh ce CIOXEHHW 3apaad TOCTOCYKUTE KOMOPOWIHHM (PAKTOpHW Ha IOYETOKOT, a U
OapaaT MHOTry TOJMIIHO HaOJbylyBame, ToleM Opoj] MalMeHTH U MHOTY pPECYpCH.
Kopucremero Ha cTporu npasuiia 6a3upaHu Ha J0Kasu, Aypu U epuxacnocra Ha DFO, nenec

MOXeE Ja J10jae BO mpamame.llako HecMCTeMaTCKH, MHOTY HMCIUTYBama MOKaKyBaaT JeKa



BpPCKaTa Ha ONTOBAPYBAIETO CO JKEJIE30 BO PA3IMYHU OPraHH MOXKE Ja C€ Pa3iMKyBa OJ
MAIMEeHT JI0 MAIMeHT W MOXKE Ja € IMOJ BIIMjaHUe Ha Pa3IMYeH PEXHM Ha OTCTPAHYBamE.
®apMaKOKMHETHYKHOT Mpodui Ha 1edepacHpoOKCOT € UCIIUTAH Kaj MAIMEeHTH CO Pa3JIMnYHO
€THUYKO TOTEKJIO, KaJle IITO HEMAJIO 3HAYUTEIIHU PA3NIUKH, M Kaj MalueHTH — Jemna co f —
TajaceMuja, Majop 1o MpUMEHeTa Ha eAMHEYHA WM TTOBEeKeKpaTHa jo3a (ctynuja 101).

Ilen e cormemyBame Ha TOKCHYHOCTA HA MPEKYMEPHOTO IKEIe30 BO OPraHU3MOT,
aKyMyJIUPaHO CO PEJIOBHU TpaHC(y3uM Ha KpB 3a MOTpEOUTE HA MAIUEHTUTE cO P —
tasacemuja. Jlpyra OCHOBa 1€l € NPEBEHHPAHETO HAa HETOBOTO TAJIOKEHE M HETOBOTO
OTCTPaHyBaHE [l OpPraHu3MOT co yrnoTpebdara Ha XeNaluoHara
tepanuja. lIpeonToBapyBameTo Ha OPraHU3MOT CO JKEIE30 JOBEAyBa J0 OIITETyBame Ha
BUTAJIHUTE OpraHH, IOPEMETyBamk¢ Ha HUBHATa (PyHKIMja U MpeaBpeMeH cMpTeH ncxoa.Co
OBOj TPYyI c€ yKaXXyBa Ha IMoTpedara Of MPEBEHIHja HA aKyMYJIHPAameTO Ha JKEJIe30To,
OJIpXKyBarb€ Ha OallaHC Ha JKEJIe30TO Ha ,,0e30eIHM BPEAHOCTU M OTCTPAaHYBamkE Ha

MMPEKYMCPHOTO KCJIC30 CO [IPUMCHA Ha XCJIATOPH Ha KEJIC30.

Pesynrarure kaj nemara He TOKakaa pa3iuKy BO MakcHMMaliHaTa KoHieHTpaiurja, AUC u
MOJIY’)KUBOTOT Kaj Aena (Bo3pacT < 12 roauHu) u agonecueHTH (> 12 roauHu), Hako
u3JokeHocTa Ha Jnedepacupoxc Owmna npubmmkHo 20-30% TmOHMCKA OJ TPETXOIHO
HaOJbyyBaHUTE BO3PACHU MAIIMEHTH cOo [} - Tamacemuja. EdexkTuBHaTa 1032 € BOCIIOCTaBeHA
mery 20-30 mk/kg/nHeBHo.

[lomaTorure OJ MOCIEIOBATEIHOTO €IHOTOJUIIHO HCIHUTYBalke Kaj MAIUEeHTH CO
TpaHc(dy3noHo — 3aBHCcHA 3 — Tamacemuja (cryauja 105) ro 06e30eyBaaT mpBUOT J0Ka3 JeKa
edukacHocTa Ha Aedapacupeokc e cropeminBa co epukacuocta Ha DFO, pesynratute Gea
HeoJlaMHa o0jaBeHM oj oOeMHaTa paHaoMusupana ¢aza Il crynuja xoja ro cnopenysaina
nedepacupokc (296 mamumentu) co cybkyran DFO (290 mnamuentu) BO peloBHO
TpaHCHYHIUPAHU AAYJITHU W TEAWjaTPUCKU TMAIMEHTH CO TpaHC(Y3MOHO — 3aBHCHA Oera
tanacemuja (cryauja 107).

Pesynrarure:mokaxysaar Jieka 0amaHCOT Ha jKele30 OHII MOCTUTHAT CO MpernopavyaHara 103a
Ha nedepacupokc oa 20 mg/kg. a mak 3HAUMTENHO HaMalyBambe Ha BHUIIOKOT Ha XKEJe30 €
3abenexkano kaj npeunara oa 30 mg/kg/nueBHo.llpenuMuHApHUTE KIMHUYKU TOJATOIH
MOKaXXyBaaT Jeka aedepacHpoKCcOT MOXKe HMCTO Taka Ja JellyBa Ha HaMalyBameTo Ha
BUIIIOKOT Ha ene30 Bo cpueto. [locnennure momartomm mnpeseHtupann Ha ASH 2007
(Cappellini 2007), mokaxayBaaTr neka BO MOBeKe 0O 3,5 TOAUHHU TpeTMaH JehepacupOoKCOT
MPOJOJDKYBa Jla MMa jacHa JO3HO — 3aBHCHa edukacHocT. Kaj manueHTHuTe KO MPBHYHO

nobuBaie no3a ox 5 -10 mg/kg/mHEeBHO BO TEKOT HAa €THOTOIUIITHUTE HCIIMTYBamkha, HUBOATA



Ha CEPYMCKHOT (pepeTHH 3HAUYUTEITHO C€ HaMaJllIe M0Jl OCHOBHATA JIMHU]ja KOTa JO3UTe Omiie
3roJieMyBaHH Ha cooABeTHO HUBO (20mg/kg/mHEeBHO) BO IPOIOJDKEHHUTE CTYIUH.

MOKa)XyBaaT Jeka OalaHCOT Ha eJe30 OWwI TOCTUTHAT CcO NpernopavyaHara Jo3a Ha
nedepacupoke ox 20 mg/kg. a mak 3HAUYUTEIHO HAMAIyBamke Ha BHUIIOKOT HA JKEJIE30 €
3abenexaHno kaj aernara ox 30 mg/kg/nHeBHO.

[TpenuMuHAapHUTE KIMHUYKY MOJATOLIM MOKaKyBaaT JeKa JIe(epacupoKCOT MOXKE HCTO
Taka J1a JIeJlyBa Ha HaMallyBambEeTO Ha BUIIOKOT Ha Kelne30 Bo cpueto. [locnennure mopaTonu
npesenTupanu Ha ASH 2007 (Cappellini 2007), mokaxkayBaar Jieka BO moBeke o1 3,5 ToAuHH
TpeTMaH aedepacupoKkcoT MpOIODKYBa Ja MMa jacHa JO03HO — 3aBUCHa edukacHocT. Kaj
MAlMEHTUTe KOW MPBUYHO gobuBane mo3a ox S5 -10 mg/kg/mHeBHO BO TEKOT Ha
€ITHOTOIMIIHUTE HCIHUTYBamba, HUBOATA HAa CEPYMCKUOT (DEPETHH 3HAYUTEIHO CE HAMAIIUIIC
O]l OCHOBHATa JIMHMja KOra JO3WTe Ouie 3roJeMyBaHH Ha COOJBETHO HHBO
(20mg/kg/nHeBHO) BO TpomOIDKeHHUTE CTynuu.Jledepacupokcor mma [03HO — 3aBHCHA
e(pUKaCHOCT M KOTa J03aTa € COOJBETHA TOTAll JIGKOT € e(EKTUBEH 3a OJAPKYBAmE H
HaMaJTyBamke Ha HUBOTO HA KEIe30 BO TEKOT Ha jaoir mepuox (3,5 roamnam). Cera € jacHO
JieKa J1o3aTa Mopa TOYHO Ja Ce TUTPTHpa 3a CEKOj MAaIMEHT CIIOpE] CTarnKara Ha BHECCHO
KeJe30 €O TEKOBHHUTE TpaHC(y3uH HAa KpPB, MOMEHTAIHOTO OITOBAPYBAHE CO JKEJE30,
0e30eTHOCHUTE MapKepd U LEJIHUTE HHUBOA HA CEPYMCKM (GEPUTHH 3a WHAMBUAYATHU
nanueHTu. bpojot Ha manueHTu co HUBoA Ha cepyMcku peputur < 1000 ng/ml ce 3ronemm
CO TEKOT Ha BPEMETO.

Hecakanu edextu: On 652 manueHTH Kou Jo0uie Aepepacupokc BO IMOUYETHUTE
kInHUYKy ucnutyBawa (Crynuja 106, 107, 108, 109) kaj HUTY eneH He ce IojaBHIIa
HEYTPONEeHH]a WJIM arpaHyJolMTo3a, KOM IITO IaK C€ CEepUO3HM HACTaHU INTO Ce
1I0jaByBaaT BO TPETMaHMUTE CO ApYyrure xenatopu Ha xkene3o (Piga 2004, Gatterman 2005).
Crnopaninyau ciyyan Ouiie HaOJbyJyBaHHU, HO IOBEKETO OMJIe OAPEICHU OJ UCIHUTYBAuUTe

JIeKa ce CIy4YuIIe opaau APYru COCTOjOu.

Bo apyra knunnyka ctyauja 6une BkiaydeHu 700 Bo3pacHU U NeAMjaTPUCKU TAITUEHTH
kou mpumaie deferasirox Bo Tex Ha 48 Henmenu, on Kou 469 mammentu Ouie co P —

TajmacemMuja, 99 co peTku BUIOBU Ha aHeMH]a U 132 co cprmecTo KJIeToYHa aHEMHU]a.




Cryauja 1 (P - Tanacemmuja)

Deferasirox Deferioxamine
IIpouent N =296 n (%) N =290 n (%)
AbnomMeHasiHa DoJika ** 63 (21.3) 41 (14.1)
uapea 35 (11.8) 21 (7.2)
IMokauen cep. Kpearunun *** 33 (11.1) 0 (0)
Hay3ea 31 (10.5) 14 (4.8)
IloBpakame 30 (10.1) 28 (9.7)
Ocun 25 (8.4) 9(3.1)

HajuecTn HecakaHM HaCTaHM MPHjaBEHU 32 BpeMe Ha XPOHUYHHUOT TPETMaH CO JiehepachHpOKC
ce: Iupekcuja — (18%), Uuduyenma — (10,8%), I'maBodonka —(15%), I'opHa abgomeHanana
oonka-(7,8%),A0n0menanna  6omka-(13,9%),Manakcanocr-(6,1%).Hecakanu aejctBa o1
pecrnimpatopes TpakT: Kanutuna — (13,9%), Hazodpapunrutuc — (13,2%), ®apunreanta 6oska
—(10,5%), Undexnuu na pecnuparope tpakt — (9,5%), bpouxurtuc — (9,1%), ®apunrutuc
—(7,8%), Punurtuc — (6,1%).

I'actpountectunaneH tpakt:uapea — (11,8%), Hayzea — (10,5%), IToBpakame — (10,1%)
KaKo W YIIepanuu ¥ KpBapema BO TOPHUOT e Ha TaCTPOMHTECTHHAIHUOT TPakT. byOpeswu,
HecakaHW e(eKTH Oj JIEKOT Ha YPOTEHHTAIHHOT TPAaKT MOXKe Ja Oumar:3roieMyBame Ha
KpaTUHUHOT, MHTepmuTeHTHa mpoTeuHypuja M Penamna tyOynomatuja. Kaj 38% on
MAIMEHTUTE TPETHPAHH CO JIEKOT CE jaByBa HETPOTPECUPAYKO 3rOJIEMYyBambe Ha CEPYMCKHOT
KpeaTHHUH KOoe He € MoBp3aHo co jo3ara. Kaj 18,6% MoxHa e mojaBa Ha MHTEPMUTEHTHA
poTeHHypHja Koja Tpeba Ja ce cieau eaHam MeceuHo. llpujaBeHu ce ciiydyaum Ha aKyTHa
OyOpexHa HHCYUIIMEHIIja KaKO CepuO3Ha KOMILIMKallMja OBp3aHa CO OCHOBHATa OOJIeCT.
Koxa:Ocun —(8,4%), yprukapuja — (3,7%), Backynur.

Myckyno — ckenereH cucreM: Aptpanruja — (7,4%), bonku Bo rpoot — (5,7%).

Wmynononiku: AkyTeH ToH3uuT — (6,4%).

Hpyru Hecakanu epextu:Mudpexnun Ha yBo — (5,4%), ['yOuTOK Ha CIlyX Kako u

HamanyBame Ha cayxoT.

Lpu npo6:3abenexany ce peTKH Cllyyad Ha XeMaTUT KaKo MOCIEeAUIa Ha TepanujaTa Kako U
MOKaueHH BPETHOCTH HAa CEPYMCKHUTE TPAaHCAMUHA3H.

[IpujaBeHn ce ciyyaum Ha 3aTajyBame Ha IPHUOT ApoO, HEKOW O] HUB cO (paTajeH HCXof,
HajroJieM JIeJ O] MaIMeHTUTe OWie Hall 55 ToIuITHa BO3pacT.

Xemaronmomiku:Mako  HajromeM  Aen oI  OBUE  TMANMEHTH  WMaaT  MPEAXITHU



XEMaTOJIOIIKUIIOPEMETYBaba KOM C€ YEeCTO AacOLMPaHU CO HMHCY(QHUIMEHTHATa KOCKEHA
CpIICBHHA, HE MOXeE Jia ce Mckiayun yinorara Ha deferasiroh. Bo xemarosomikure HecakaHu
epeKTH Ce BKJIydyBaaT IIMTONCHUU KAaKO INTO C€ arpaHyJolUTO3a, HEYTPOICHHja U
TpoMOoOLIUTONeHHja. XHUIIEPCCH3UTUBHH peakiiuu: AHaduaakca ¥ AHTHOEIEM.

JIOKOJIKY ce jaBaT BakBH peaklluy Tpeda Jia ce MpeKuHe TeparvjaTa.

Odranmonomku peakiyn:Kaj momanky ox 1% o naneHTHTE ce jaBUJIe KaTapakTa,
[TokaueH UHTPAOKYJIapEH MPUTUCOK, [lopemMeTyBame Ha peTHHATA.

JebepakcpoKcoT € UCTO Taka J00pO TOJEpPHPaH M Kaj Jela Hal 2 TOJHIIHA BO3PacT CO

0e30eaHO0CeH npodui ciuyeH Kako U kaj Bo3pacHute (Taher 2007). locera, cekcyaTHHOT U
(U3MYKHOT pa3Boj C€ OJIBUBAje HOPMAITHO 32 BpEMETPacHEe Ha TPETMAHOT coiehepakCupokc.
duckycuja

Kpartka conp:kuHa 3a npeonToBapyBame CO Kejae30 U HeroB TperMmad:1.08 mg xene3o Bo 1
ml npouncrenu eputpouutu (HCT — 100%)

Cranka Ha ONTOBApYBAIkE CO JKEIE30 — BOJYMEH OJ CO keie3o — BoiayMeH oa Er x 1.08
(romumrHu motpebu ox TpaHcdysuja x maputen Ht — Bomymen Ha Er). IIpoceuno 200mg
&Kele30/ JapuTe equHHIA

[Ipenopauanute Tpanchysuu 100 - 200 ml/kg e exkBuBanentno Ha 116 — 232 mg xeneso / kg
roqumrao win 0,32 — 0,64 mg/kg nHeBHO

Cepy™M ¢eputuHOT oAroBapa Ha BKYNHOTO xeie30. Kora e Bucok Tpeba ma ce pasrieza:
IIpeonToBapyBame co xene30;Bocnanenue; Xenatutuc 1 / unn, XenaTaaHo OLITETyBabE.

A xora e HU30K TpeOa j1a ce pasriena:Huckure BpeTHOCTH Ha BKYITHOTO XKeJe30;

Heduuunt Ha BuTamun L; Kaj Tanacemuja nntepmenuja, GepUTHHOT HE TO MOKAXKYBa PEATHO

CTENEHOT Ha NPEONTOBAPEHOCT CO JKEJIE30. }DGI[HOCTI/ITG Ha (EpUTHH MOBP3aHU CO Maj
pusuk ce nmox 2500 mg/l, mogo6po mox 1000 mg/1

Bpenunoctu wa LIC xou ro oapa3yBaar CTENEHOT Ha pu3MK:MHory man pusuk - < 1.8 mg/g
cyBa marepuja;Huzok mo cpenen pusuk - < 1.8 -7 mg/g cysa marepuja ; CpereH 10 BHCOK
pu3uK - < 7-15 mg/g cyBa marepuja;MHory BUCOK pu3uK - < 15 mg/l cyBa marepuja
BxymHoto geno nHa xkene3o — 10.6 x LIC (mg/g cyBa marepuja)

LIC ce oapeayBa crnopen: XemaTtagHa Ouorcuja — nmoTpeOHa JOKOJIKY BPEIHOCTHTE Ha
bepuTHH oOTCTamyBaaT oOJ OdYeKyBamara; Jlokonky mocrom XxenTutuc Wnm ako uma
HecooABeTeH oAroBop Ha xemanuja ,SQUID — He e nocranen Hacekaae ,MRI — R2

CprieBOTO KeJe30 ce orjieayBa npeKy cpiesara GyHKIUja U ce Mepu co MRI — T2*
Xene3oro Bo ypuHaTa ce KOPHUCTH 3a cileleme Ha no3HuTe edextn Ha desferrioxamine wimm

deferiprone. Bo Penybnuka Makenonuja, kako 3eMja OaucKa A0 MEIMTEPAHCKHOT Oa3eH,
okoiy 2% OJ] HaceleHHUEeTO ce XETepo3uroTH 3a Tamacemuja. Ilorpebara na ce o6e36equ
€THAKOB TPHOJT 10 KBaJIUTETHA 3/IPAaBCTBEHA 3aIlITUTA M OpaTHa XeJIaTOpHA Teparmja 3a ceKoj
MalMeHT CO TaJlaceéMHja BO CBETOT € el U Ha MeryHaponHara denepaiyja 3a TajacemMuja
(TIF), xoja ce HaMeTHa U Kaj Hac.

Bo namara apxxasa 10 2008 ronuHa ce KopucTene caMmo JecepruoKcaMuH, U TOa camo 10
TpaHC()Y3MOHHUOT PEKUM KaKkO MHTpaBeHO3HA WMH(Y3Wja 3apaau BHucokara mneHa Ha DFO nu

IyMIlaTa 3a aruIMKalyja Ha JIEKOT, KaKo M ciiabaTta KOMIUIMjaHCca, CaMo €/IeH IMallUeHT - JeTe



Koe ce JiekyBa Ha KnuHukara 3a JeTcku 00JiecTH ja cripoBeayBaiie oBaa Tepanuja. O 2008
roAIMHa MOYHAa HAIIOPHUTE 3a PEJOBHO CIIPOBEAYBAIE HAa OpalHAa XeJIaTOpHA Tepanuja, a of
2009 romuvHa MPUCYTHU CE€ KAaKO XelallMoHa Tepaluja JBaTa Jjeka: U JedepurpoH U
nedepakCHpPOKC.

UckycTtBoTo Ha Knunuka 3a nercku 6onectu — CKoMje € CeylITe Majio co Orjie/l Ha KpaTKUOT
BPEMEHCKH TMepHO/] Ha IPUMEHA, 3a J1a IPOM3JIe3aT HAYUYHHU COTJIeyBamba.

HcroBpeMeHo, o1 rojema BaXXHOCT € M IpEBEHIMjaTa Ha TajlaceMuja. AKO He ce MpaBu
MpeHaTaHa JWjarHo3a Kaj )KeHU BO YHU CEME]CTBa C€ 3Hae JIeKa MMa OOJIHM O]l TajJaceMuja 1
Ha TOj HAYWH JIa Ce NMPECBEHHUpA parame HAa HOBOPOICHH 3a00JICHW CO TallaceMuja, AYpPH U
HajMOJIEpPHUTE MPOrpaMu 3a TPeTMaH Ou Ouiie HeycnenHu U 06e3 MOKHOCT Ja ce CIpaBar co

Op0joT HAa KOMIUTUKAIIUH.

3akiay4ok

[ToBeke ox 30 rogmnu, aecHeprHOKCAMHHOT OWMJI €IMHCTBEHHOT PACIIOIOKIUB XeJIaTop Ha
’KeJIe30 M MaKo MOKaXall JieKa IO HaMmalyBa PU3HMKOT O] Pa3BHBAE Ha KO-MOPOHMIUTETH
Kako IOCJEIMIa O/ BHIIOK Ha JKEIe30 U o MoAoOpyBa XMBOTOT Ha MAIMEHTUTE, CENak
MIPOJIOHTUPAHUOT PEXUM CO MOTKOXKHA MH(DY3Hja 011 5 10 7 eHa CEIMUYHO PE3YJITUPAT CO
crnaba copaboTka 3a Teparnuja.

HeonamMuemHuoT pa3Boj Ha [JBaTa OpajlHU Xe€JIaTopu Ha JKene30 JAeQepuripoH u
nedepakCUpOKC MOHYIM HOBU OMNIIMHU 32 CIIPEUYBAKBE U TPETHPAHkE HAa BUILIOKOT HA JKEJIe30

Ka] XeMOIJI00MHOIIaTHjaTa, KaKo U Kaj JpYTUTe aHEMHUH 3aBUCHU O] TpaHCy3Hja.



Cnopez[6a Ha OCHOBHTC CBOjCTBa Ha TPpHUTC XCJIAaTOpU Pa3IIOJIOXKIIMBU 3a KIWMHHUYKA

ynorpeoa:
Kapakrepuctuku  [Deferoxamine Deferiprone Deferasirox
Jo3a mg/kg/d 25-60 75 20-30
S.C; 1.V.
Per os, Per os,
Hauun Ha
8-12 vaca
npuMeHa
3 X THEBHO 1 X THEBHO
5 neH / cenmuna
[lo1y-KUBOT 20-30 muH 3-4 gaca 12-16 gaca
Derec (83%),
Exckpenuja Ypuna,derec Ypuna
Ypuna (8%)
UlokanHu
peaKIum,
["acTpOMHTECTHHATHH
["acTpOMHTECTHHATHH
HapyiryBame
HapyIIyBamba,
HapyITyBamba,
Ha BUJIOT U
CIIyXOT, ATpaHyJIoIUTO3a,
Ocwui,
Hyc-nojaBu BacToj BO Heytpomnenuja,
birar HenporpecuBeH
pacToT,
[OpAcT Ha KpeaTHH,
ApTponaruy,
Asteprum,
[lopacT Ha
[lopacT Ha
TpaHCAMUHA3HUTE
Yersinia TpaHCaMHUHA3U
enterocolitica
MHGEKIIUN

WNnnata epa Ha xenanuja Ha >Kene30 K€ OBO3MOXKU HHIUBUIYAIH3UPAkE W KPOCHE Ha
TPETMAHOT 3a Ja Ce OJAPXKU BHCOKaTa CTallka Ha copaboTKa, Ja C€ JOCTUTHE HEraTuBeH




OayaHC Ha KEJIe30TO | J1a ce orpaHuyar Hecakanute edektu. [locton Hamex aAeka BO OJIMCKa
UJIHUHA, COOJBETHHTE MOMU(PHKAIMU Ke pe3yITHpaaT BO MOHATAMOIIHO HaMajlyBambe Ha
KOMILIMKAI[UKMTE O] IPEONTOBAPYBAKETO CO JKEIIE30 U Ke [10j1¢ 10 3HAUYUTEIIHO M0 100pyBakhe
Ha KBAJIUTCTOT HA KUBOTOT HA MMAIITUCHTUTC.
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