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¥usoTt co Npegussnum / Jeta me Sfida / Life With Challenges
XemodarouyutHata IMMPOXUCTUOLUTO3A

MKB D76.1 / Hemophagocytic lymphohistiocytosis

HEMOPHAGOCYTIC LYMPHOHISTIOCYTOSIS

XemododaroumnTHaTa IMMPOXMCTMOLMTO3a e NpeacTaByBa rpyna Ha 601ecTM co NoTekNo
MaKpodarnte Kou ce KapakTepusnpaHu co bps, dataneH Tek. [NaBHUTE KAMHUYKM CUMNTOMM
BKJ/ly4yBaaT TPECKa, MacMBHa cnieHomeranunja, bu- uam naHuMToneHuja,
runodpubpuHoreHemmja, xunepTpuranuepmaemmja, cumntomm Ha LUHC. iumdoxmctmoumntosaTta
ce oeNv Ha ABe rpynu - OCHOBHU (CEMEjHU U CNOPaANYHK) 04, aBTOCOMHO PeLecMBeH HAYMH Ha
HacneayBarbe W CEKYHAAPHW MOBP3aHO CO PasHU UHPEKLUU, CNab UMYHUTET, aBTOMMYHMU
3abonyBatba M APYr BUA, Ha KNETOYHA XMCTUOLMUTO3A.

Enupemunonoruja:

MpumapHaTa (bamununjapHa n cnopaanyHa) xemodarounTHa MMMPoOrncTMoumnTOosa ce jaByBa BO
Pa3/INYHN ETHUYKU TPYNX U € PAcNPOCTPaHeTa WMPYM CBETOT. MHUMAEHLATA Ha NpMMapHa
xemodaroyntHa numeoructoumnTosa, cnopes J.Henter, e okony 1,2 Ha 1.000.000 aeua Ha
Bo3pacTt nog 15 naun 1 Ha 50.000 HoBopoaeH4YnHba. OBME NOKa3aTen ce Cnopenineu co
pacnpocTpaHeToCTa Kaj HOBOPOAEHYMNHATA Ha GEHUAKETOHYPUjA U FAaNaKTO3eMMU]a.



OAHOCOT Ha 3a60/1eHM MOMUYMHbA O, AEBOjUYNHA CO MPUMapPHa XeMOdaroLMTHa
nmmoorunctoumTosa e npubamkHo eaHakos. Kaj 56-80% op aeuata 6onecTa ce pas3sumBa BO
npBaTa rognHa Of, XMBOTOT, @ Kaj HEKOM 04, HUB Ce AMjarHOCTULMPA YLWTe MpU parfame,ad
[O4EKa Kaj Kaj okony 20% of AelaTa NpBUTE KAMHUYKKM 3HAUM Ha 6onecTa ce jaByBaaT no 3-
rogmwHa Bo3spacT. MocTojaT u nogaToum 3a passoj Ha bonecta Ha NOAOLHEXKHa BO3pPacT: 6, 8,
12, 25 roanHu. BaxkHo e Aa ce HaNOMeHe AeKa Bo3pacTa Ha adpeKkTupaHuTe bpaka u cectpu e
MHOTry 4yecTo ucta. OKoay NON0OBMHA 04 Cy4anTe MMAaT NO3UTMBHA CEMEjHA UCTopMUja .

OBOj TMM Ha XMCTMOLMTO3a MOXKe Aa bruae npumapeH nam cekyHgapeH. Bo npeBuoT cayuyaj,
6onecTa ce npeHecyBa o4, poauTenun (aBTOSOMHO peL,ecMBEH HAaYMH Ha Hac/leayBakbe) Co
KIMHMYKM TEK 04, NOTEXKOK cTeneH (6e3 TpeTmaH 3aBpluyBa co cmpTTa). MNojaBaTa Ha
ceKyHAapHa NMMMPOXMCTUOLMTO3a € NOBP3aHa CO MHPEKTUBEH AN HEONIACTUYEH NPOLEC, KaKo
1 601eCTN Ha UMYHUTETOT.

KnuHuukute maHudecraumm Ha 6onecra ce pasimuHu:

- Tpecka co NpoJoNKEeHO BpeMeTpaeke

- epuUTeMATO3HO-NanyAapeH ocun Npu AOCTUIHYBake Ha MMKOT Ha BUCOKaTa TenecHa
TemnepaTtypa;

- 3roIeMyBakbe Ha roJieMnHaTa Ha UpHUMOT Apob 1 cnesnHaTa;

- OWTeTyBake HA HEPBHUOT CUCTEM (MEHMHIeaNHN CUMMNTOMM, 3roJIeMeH MHTPAKPaHWjaneH
NPUTUCOK, XeMUNeruja, UTH.);

- AVK cMHAapom; (AncemMmHUpaHa MHTPABACKylapHa KoaryionaTtuja);

- NaHUUTONEHMja (aHeMumja, HeyTponeHunja, TpPombounToNeEHNja) BO KpBTa BO KOMBUHaLMja co
nMmoounTosa;

- 3r0/IEMEHN HMBOA Ha CEPYMCKM TPAHCAMMHA3K, BUNMpPYBUH 1 TpUranuepuam;

- 3ro/IeMyBakbe Ha KOHLEHTpaLMjaTa Ha 3peinTe XMCTMOLMUTM BO LpBEHATa KOCKEHa CpLEeBMHA
(noBeke opg 3%);

- xemodaroumTo3a Ha XMCTUOLUTM BO KOCKEHATA CP3XK, CNe3nHaTa UnmM AMmeHUTE jasnu.

AuvjarHocTuka:

3ematbe Ha NPUMEPOK Ha KOCKEeHaTa cpLeBMHa Uan buoncuja Ha 3adaTeHoTo TKMBO Ke
MOMOrHe Aa ce NOTBPAM AMjarHosata. [ujarHosarta Ha xucTmoumTosaTa X ce 6a3npa Ha TUMUYHM
KNAMHUYKKN, N1abopaToOPUCKK M pagmonowku nogatoun. Cenak, 3a Aa ce NOTBPAU, HEONXOAHO €
[la ce U3BPLUM MYHKLMja Ha KOCKeHaTa CpLeBuHa nam buoncuja Ha MecToTo Ha fie3nja (KocKa,
nmmdeH jason), No WTo cneam NaToNoLWKa aHanusa.

3a aa ce usberHaTt AnjarHOCTUYKM FPELLKKN, MOpa Aa ce Hanpasu gudepeHumnjanHa gujarHoCcTmKa
Ha cnegHuBe 6onecTu:

- Ty6epKynosa;
- Tymopu;
- OCTEOMUENUTHUC;



- "MMdOrpaHynomaTosa;
- dnbposHa octeoancTpodmja UTH.

MpuHLMNK HA TPEeTMaH:

3a TpeTMaH Ha MuAaTa KoM CTPagaaT 04 XMCTUOLNTO3a X Ce KOPUCTAT PA3/IMYHM ONUKUM 33
KOMbBMHMpPaHa KOH3epBaTMBHa Tepanuja. lobap edeKT AaBa KOMbBMHaLMja Ha
KOPTUKOCTEPOUAN CO LUTOTOKCUYHU NeKoBU.[TOKpaj TOQ, BO TPETMAHOT MOXKe 43 Ce KOPUCTH:
- aHTU-"MmdOoUMTEH rNObYNNH;

- MOHOK/IOHaNHW aHTUTeNa KoH CD1 aHTUreHoT;

- HYKN1€03NAHM aHaNo3u;

- TAMYCHW npenapaTu;

- Tepanuja co 3payderbe (Ha noapadjeto Ha xunodusara).

Co orpaHuyeHn MaHUdpecTaUmm Ha KoxKaTa ce NpenuilyBaaT MacTu CO KOPTUKOCTEPOUAU UK
MYBA Tepanuja (Tepanuja co ynTpaBMO/IETOBO 3payerbe BO KOMbuHauMja co
doToceH3nbuamnsatop). Bo npumapHaTa xemodarountHa TMMPOXUCTUOLMTO3a, a/lOreHCKaTa
TpaHCNAaHTaLMja Ha KOCKEeHa CPpLEBUHA ce CMeTa 3a HajepMKaceH TPEeTMaH.

TpeTmaHoT Ha xemodarounTHa IMMPOXMCTMOLMTO3a BKAYYyBa XemoTepanuja 3a
cTabunmnsmparbe Ha NauMeHTOT Npes Aa ce M3BPLUM TPaHCMN/IaHTaUMja Ha KOCKeHa CpLeBMHa.
[oNONHUTENHO, Ce aAMMHUCTPUPAAT aHTUPYHTANHU areHCH, MHTPABEHCKU MMYHOMN06YANHW.
Bo Tewka cnieHomeranuvja ce BpWwM cnaeHeKTomuja (OTCTpaHyBakbe Ha C/1e3eHKaTa)

MporHo3aTta Ha 6bonecTa e cepMo3Ha, Aypy M CO COOABETEH TPETMAH, CaMo Kaj 25% op,
nauMeHTUTe CTanKaTa Ha NpeXunByBare € 5 roanHU. Pemmncnnte ce NpUBPEMEHN.
TpaHcnnaHTauMjaTa Ha KOCKEHaTa CPLEBUHA € eAUHCTBEHMOT TPETMAH 3a 0Ba PETKO
3abonyBarme.

TpeTmMaHOT Kaj Aeuarta co XucTmouutosa b6apa MynTUAUCNAIMHAPEH NpUcTan, 04HCOHO
BKJ/lydyBatb€ Ha MMYHOJIOT, XeMaTO/10r, OPTONEAXMPYPT, CTOMATO/ON, CNeunjamcT3a yBo, HoC U
rpNo, AepmMaTonor, eHA0KPUHOIOT U APpYTHU.

SANOFI y

TPAJYE
NYKALTSS Foaiif adove acs

emenis b 8. @

‘@ BiOMARIN SEwss, W O
o



