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V3no0a3Banu cbKpanenus

AEM - anmuenuaenmuunu Mmegukamenmu

I'TKII - 2enepasusupanu moHUYHO-KAOHUYHU npucmbnu

QT - pebpuanu ebpuoBe

ACTH - agpenokopmukomponen XopMOH

ADNFLE - ABmo30MHO-gOMUHaHMHa HOWHA GPOHMAAHA enuAencust
ADPEAF - ABmo030MHO-gOMUHaHMHA NapyuaAHa enuaencus ¢be cAyxoBu xaalowunaguu
BECTS - Benuenena enuaencus ¢ uenmpomemMnopaanu ocmpusi, PoaangoBa enuaencust
BFNS - benuenenu HeoHamaAHU paMuAHU NpUCMbNU

CBZ - carbamazepine

CLZ - clonazepam

CSWS - npogbakumeanu komnaekcu ocmpue-6aBna Bbana no Bpeme na cobn
DNET - guzembpuonaAsen neBpoenumeaeH mymop

ESES - eackmpuuen enuaenmuuen cmamyc no Bpeme Ha 6aB1oBbaH0B cbn
ESM - ethosuximide

GEFS+ - 2enepaausupana (2enemuuna) enuaencusi ¢ ¢pedpuanu 2vpuoBba +
GBP - gabapentin

HS - xunokamnaana ckaepo3sa

FS - @T, ¢pebpuanu 2bpuoBe

CPS - komnaekcnu napuuaanu npucmbnu

ILAE - International League Against Epilepsy (CBemoBnama Auza 3a 6opba ¢ enuaencusima)
LEV - levetiracetam

LTG - lamotrigine

OxCBZ - oxcarbazepine

PB - phenobarbital

PGB - pregabalin

PHT - phenytoin

RGT - retigabine

TGB - tiagabine

TLE - memnopaanogsiaoBa enuaencust

TPM - topiramate

SMEI - Severe myoclonic epilepsy in infancy, cungpom nHa Dravet

VGB - vigabatrin

VPA - Baanpoam

ZNS - zonisamide

BRYV - brivaracetam
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I. ONPEAE/IEHUE 1 EHNNIEMMOJJOT A

1. Onpenenenne. CBemoBuama Auea 3a 6opbda ¢ enu-
aencusima (International League Against Epilepsy, ILAE) u
Mezkgynapognomo Blopo 3a Enuaencust (International Bu-
reau for Epilepsy, IBE) ge¢punupam enuaencusma kamo
»,MO3bUHO 3a00asBane, xapakmepusupawo ce ¢ mpaiino
npegpasnoaokeHue 3a 2eHepupaHe Ha enuAenmuyHu npu-
cmbnu u ¢ HeBpoduorozuuHume, koenumuBHu, ncuxoao-
2UYHU U couuaanu nocaegecmBust om moBa ceecmosinue”.

Cnopeg npenopbuana ot ILAE paswupena gedpunuuus
3a enuaencusi om 2014 2. enuaencusima e MO3b4HO 3a00As-
Bane, koemo ce nabalogaBa npu nsskoe om caegnume ycao-
Bust:

1. TTone 2 nenpoBokupanu (uau npoBokupanu) npu-
cmbna, HabalogaBanu npe3 nepuog no-20AsiM om 24 y.

2. Egun nenpoBokupan (uau npoBokupan) npucmbn u
BeposimHocm 3a nocaegBawu npucmbnu cxogHa ¢ odwust
pekypenmen puck (> 60%) caeg 2 nenpoBokupanu npu-
cmbna npe3 caegBawume 10 2ogunu (nomBovpgen puck om
70% npu eguruuen npucmbn none 30 guu caeg neBpoun-
¢dekuust, uncyam, Mo3buHa mpabma)

3. I[ocmaBena guazno3a enuaenmuyeH CUHGPOM (CUH-
gpom Ha Landau-Kleffner, enuaenmuuna enuedasonamust
¢ npogbakumeanu komnaekcu cnaiik-6aBna Bbana no
Bpeme Ha CbH).

Enuaencusima ce npuema 3a uzaekyBana npu:

- ITayuenmu c Bv3pacmoBo 3aBucum enuaenmuyieH Cus-
gpoM, koumo ca npemunaau cbomBemnama munuusa Bo3-
pacm uau

- ITauuenmu 6e3 npucmbnu 3a none 10 2ogunu u 6e3 an-
muenuaenmuyHu Megukamenmu npe3 nocaeguume 5 20-
guHu.

He ce guaznocmuuupa enuaencusi, kozamo npucmo-
nume Bv3nukBam npu ocmpu yBpekganust Ha Mo3buHUME
cmpykmypu (uncyamu, mpaBmu, enuedasumu) uau Mema-
60au3bM (xunoeaukemusi, cunkon, unmokcukauust) u ¢peo-
puaumem.

2. Enupemuonorus. bonectnocrra om akmuBna enu-
Aencusi e cxogha 3a gbpzkaBume c pazauuno ukonomuuecko
pazBumue - 2,3-5,9/1000 3a gbprkaBu c BucokogoxogHa uko-
Homuka, 3,7-13,3/1000 3a gvpzkaBu ¢ Bucokogoxogna kvm
cpegnogoxogna ukonomuka, 2,4-22,8/1000 3a gbpxkaBu c
nuckogoxogna kvm cpegnogoxogna ukonomuka, 3,6-
15,4/1000 3a gvpzkaBu ¢ Huckogoxogna ukonomuka.

3abonsiemoctTa € no-Bucoka 3a gbpkaBume ¢ nuckogo-
X0gHa u cpegHogoxogna ukonomuka. Cpegnama 3adoasie-
Mocm e 45 na 100 000 naceaenue 3a Bucokogoxognume
gbpzkaBu u 81,7 8 ocmanaaume gopzkaBu.

¥ nac 6oanume ¢ enuaencus ca okoao 50 000.

ITpu 50 - 60% om Goanume enuaencusima 3anouBa
npegu 16 2oguwna Bwvspacm. Qedpuanu ebpuoBe noayua-
Bam 2-5% om geuama go 5 2. Br3pacm.

II. ENMJIENTNYHN IPUCTBIIN:
OINPEJEJEHUE, KITACUQUKALNS, KIMHUYHA U
EET XAPAKTEPUCTUKA

1. Onpenenenne. Enuienmuunume npucmonu ca enu-
30gu om Bue3anHo HacmbnBawo koauvecmBeno u/uau ka-
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yecmBeno pazcmpoiicmBo Ha cb3HAHUEMO, CEH30PHUME,
gBueameau, aBmonomMHu u ncuxuunu ¢pynkuuu. Te ca uzpas
Ha XunepcuHxpoHHume paspsigu Ha kopoBume neBponu.
Kaunuynama u3siBa Ha enuaenmuuHume npucmebnu 3aBucu
om aokaAuzayusima Ha paspsigume B mozbunama kopa u
pasnpocmpanenuemo um B mo3wka.

2. Knacudukamus - paswupena ILAE cxema Ha enuaen-
muyHume npucmsnu om 2016 2.

ITpomenume BkalouBam: 1. ,,(Dokasren” samecmBa ,nap-
uuaaen”; 2. [Ipucmbnume ¢ HESICHO HAYAAO CbWO MO2am
ga 6bgam kaacuduuupanu; 3. [Ipomenume B cv3nanuemo
ce u3noasBam kamo kpumepuii 3a kaacupukauus na pokaa-
Hume npucmbnu; 4. OmxBvpasim ce mepmunu 3a kaacudu-
kauuss kamo: ,,guskoenumuBuu”, ,npocmu napuyuasnu”,
»komnaekcHu napuuaanu”, ,ncuxuunu”, ,BmopudHo 2eHe-
paauzupanu”, ,aypa”, ,kouByacuu”; 5. Ilpuemam ce BugoBe
npucmbnu kamo: ¢pokasHu moHuuHU, KAOHUYHU, aMOHUYHU,
MUOKAOHUYHU, XUNepMOMOpHU (3aMeHsT XunepkunemuyHu),
koenumuBHu (3aMeHs ncuxu4Hu, OmHacs ce 3a cneyuduyuHu
nposiBu kamo adasus), eMouuonaanu (2eaacmuunu, gak-
pucmuyHu), enuaenmuynu cna3mu, kakmo u gBycmpan-
Hume uM Bapuanmu; 6. Jlo6aBsm ce noBu BugoBe
2eHepaAusupanu npucmbnu: abcancu ¢ Muokaonuu Ha kae-
navyume, MUOKAOHUYHU abcaHcu, MUOKAOHUYHO-amMOHUYHL,
KAOHUYHO-MOHUYHO-KAOHUYHU, enuAenmuyHu cna3mu. Enu-
A€NMuyHUmMe cna3mu Mozam ga obgam ¢okaanu, 2enepa-
AU3UpaHU UAU HeymouHenu; 7. Tepmunbm ,,gBycmpantu
mOHUuYHO-kAOHUYHU” 3amMensT ,,BmopuyHO 2eHepaAuzupanu”.

[ (DOKaJ'lHl/l ) [ I‘enepanusmpanu ] (CHGI/I’Q’BGCTHO Haan@

(MOTOpHPI ) )
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3. Knunuynu u EET xapakTepucTuku

Enunentuunure npucTbnm ce xapakmepusupam cno-
peg EEI" u kaunuunama xapakmepucmuka kamo ¢pokaanu
(napuuasHu) u 2enepasusupaHu.

Qoxasnume (napyuainu) npucmonu npousxokgam om
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kopoBu neBponnu mpexku, no-psigko om nogkopoBu cmpyk-
mypu (HanpuMmep npu XunomasaMuyHUMmMe Xxamapmomu) u
ocmaBam aokaausupanu B egnama xemucdepa. B nskou
cayvau pokaanume npucmebnu ce 2eHepupam B noBeue HeB-
ponnu Mpeku B gBeme xemucdepu (Hanpumep npu gBy-
cmpaHHa Me3uaaHa meMnopaana enuaencusi, PoaangoBa
enuaencusi). B EEI" ce ycmanoBsBa ywecmo ¢okaana na-
xogka u 6eaesu, upe3 koumo ce aokaauszupa enuaenmuunust
¢dokyc. Kaunuunama guaznosa e mpygsa, mwii kamo camo
okoao 40% no Bpeme na npucmbn nokaszBam kopeaauust 8
ckaanoBama EEI".

* Qokainume npucmwnu Ge3 yépeda Ha Cb3HAHUEMO
(npocmu napyuaAHu npucmbnu) ca MOMOPHU, CEH30PHU
(Bka. Mupuchu, BkycoBu u cayxoBu), aBmoHomHu (enueacm-
paana aypa c 2agene, noBpwuiane), Bep3uBuu ¢ oOpbwiane
Ha 2aaBama u /uau no2aega Hacmpanu U ncuxuyHu (napok-
cuzMaAeH cmpax uau cmsix). Te ca kpamku u mo2zam ga npo-
epecupam BbB ¢okasnu ¢ yBpega Ha Cb3HAHUEMO UAU
gBycmpannu monuuHo-kaonuunu. Tupepenuuasna guae-
HO3a: NPEXOgHU ucxeMu4Hu amaku, xeMudayuaaHu cnazmu
u mukoBe.

* QDoxainume npucmonu ¢ yepeoa na cv3nanueno (kom-
naekcHume napyuaAHu npucmbnu) npomuyam ¢ NpoMsiHa
B cb3nanuemo u cbwo Mozam ga npozpecupam kom gBy-
cmpanHu monuuHo-kaonuunu. Haauue ca cnupane na gBu-
’kenusima, aBmomamusmu u nocmukmaana odbpkanocm.
ITpu ¢okaanume npucmobnu ¢ yBpega Ha cb3HaHUEMO C
Npou3xog om Me3uo-meMnopasHume odAacmu ca Haauue
opo-aauMeHmapHu aBmomamusMu (npe2abwiate, Masic-
kane), gpyeu aBmomMamusmu (Hanp. cmepeomunuu ¢ pbuge),
gucmonHu ¢penomeHu u nocmukmaana odowvpkanocm. Ilpu
¢$pokaanume npucmbnu ¢ yBpega Ha Cb3HAHUEMO C NPOU3X0]
om ppoHmaanus gsia ca xapakmepnu uspaszenu géuzameanu
aBmomamu3smu kamo ,.kapane na koaeao” u gp., u 66p30
Bb3cmanoBsBane caeg npucmobnume. IIpu pokasnume npu-
cmbnu ¢ yBpega na cbznanuemo oduknoBeno uma ukmaana
kopeaauus 8 EEI'. Jugepenyuaina guaernosa: npu neenu-
A€NMUYHUME npucmsbnu ce Buzyaausupa HOpMaaeH aada
pumbM no Bpeme Ha ,noBegenuecku npoMeHu u HapyweHo
Cb3HaHue”.

I'enepaausupanume npucmunu npousxokgam om onpe-
geaeHa 30Ha U Bbv30ygama 6bp30 ce paznpocmpansBa no
HeBponnu wmpexku, BkalouBawu kopoBu u nogkopoBu
cmpykmypu. ['enepasusupanume npucmbnu moz2am ga
O0bgam acuMempuyHu.

*EEI e ¢ eenepaausupana napokcusmasna akmuBuocm c
gBycmpaHHO CUHXPOHHO HAYaAO

* AuncBa pokasna kaunuka B nasaaomo (camo Muokao-
Huume Mozam ga obgam acuMempu4Hu)

* BuBam pazauunu munoBe (Buk kaacupukauusma na npu-
cmbnume) - abcancu, Mmuokaonuunu, kaonuunu, I'TKIT,
MOHUYHU, AMOHUYHU.

Abcanchume npucmwnu ca kpamku enuzogu om Hapy-
weHo cb3Hanue (nog 20 s) 6e3 aypa u nocmnpucmbnHa
o0bpkanocm, npu koumo nsma uau psgko uma aBmoma-
musmu. Hati-uecmu ca AuueBume aBmomamusmu c
npumueBane. ITpoBokupam ce om xunepBenmuaauus uau
domocmumyaauus. 3anouBam B gemckama uau lonowecka
Bb3pacm u Mozam ga npogbakam npu Bv3pacmuume.
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Yecmo ocmaBam nepa3noznamu npu geuama go nosiBama
Ha 2eHepaAusupan moHuuHo-kaonuuen npucmon. B EE
npu abcancHume npucmbnu ce ycmaHoBsBam 2enepaausu-
panu napokcusmu om komnaekcu ocmpue-6aBna Bvana 3-
3,5 Hz.

Muokaonuunume npucmenu ca kpamku, acuMempuunu
mpenkanust u gBuskenust, mpaewu nog 1 s. Mozam ga ca
2pynupanu B pamkume na nstkoako munymu u ga eBoalou-
pam B kaonuunu npucmbnu. ITpu muokaonuunume npu-
cmbnu B8 EEI" uma 0bp3u komnaekcu noaucnaiik-6aBna
Bbana.

Kaonuvunume npucmenu ca pumMudnu MOMOpHU nposBu
cbe uau 6e3 yBpegeno cv3nanue, koumo Mozam ga umam
¢dokasen npousxog uau ga ca 2eHepaAuzupanu ¢ ooxBauwiane
egHoBpemenHo Ha 2opHume u goaHu kpatinuuu. B EET ce
ycmanoBsBam gBycmpannu pumMuyHU €NUAENMUYHU pa3-
psgu.

Tonuunume npucmenu ce xapakmepusupam ¢ Buezanna
monuuHa ekcmensust uau ¢paekcusa na 2aaBama, msaomo
u/uau kpatinuuume 3a cekyngu. O6uknoBeno ca npu cbHAu-
Bocm, 3acnuBane uau cvbdykgane. B EEI" uma paspsgu om
Obp3a akmuBrocm (ocmpu Bbanu, ocmpust) ¢ pa3AuvHa aM-
naumyga.

Tonuuno-kaonuunume npucmwnu (grand mal, I'TKII)
npomuuam ¢ gBuzameaHu peHOMEHU - 2eHepaAu3upaHu mo-
HuuHU u3nbBanus nHa kpatinuuume 3a nskoako cekyngu u
nocaegBawu pummuunu gBuzkenust ¢ npogbakumeana noc-
mukmaana o0bpkanocm. PazauuaBam ce om ¢pokasnume
npucmbnu ¢ npozpecust kbMm gBycmpannu monuuHo-kao-
HUYHU NO Auncama Ha aypa u ¢pokaano Hauaao. likmaano 8
EET ce ycmanoBsiBam 2enepaauzupanu komnaekcu om oc-
mpusi, uau MHOkecmBeHu ocmpust u 6aBHu BbAHU, Yecmo ¢
noBuwena amnaumyga 88 ¢pponmasnume odaacmu.

Amonuunume npucmonu ca ¢ kpamka 3a2y6a na nocmy-
paaen monyc, koemo Bogu go nagane u napansiBane. B EET’
ce ycmanoBsiBa 2enepaausupan paspsig noaucnaiik-6aBna
Bvana, kamo 3a2ydbama na myckyaen monyc, nomBbpgena
ype3 EMI, coBnaga c 6aBnama Bwana. ITo-pegku ukmaanu
nposiBu ca 6bp3a akmuBHocm ¢ pa3zauuna amnaumyga uau
paspsigu om muoxkecmBenu ocmpust u nocaegBawa 2enepa-
ausupana akmuBnocm om komnaekcu ocmpue-6aBna
Bvana.

III. ETUOJIOTUA 1 HATOT'EHE3A HA
EINNJIEIICUUTE

Cnopeg eTHOIOTHATA enuAencuume ce pasgeAsim Ha:
2eHemuyvHU (uguonamuynu), cmpykmypnu/mMemadoaumu,
aBmoumyHHu, undpekuuosznu (cuMnmomMamuuHu), ¢ Heu3-
Becmna emuoao2us (kpunmozenna).

1. 'enernuna (ILAE, 2010) uau uguonamuuna e enu-
Aencusima, kosimo e pesyamam om u3Becmen uau npegno-
AazaeM zenemuuen gedekm, enuaenmuuHume npucmoenu ca
ocHOBHUAM cuMnmoM Ha 3a0o0asiBanemo, a MoaekyasapHo-
2eHemMuYHUMe u3cAegBanus ca OcHOBHU guazHOCMUYHU
mecmoBe (Hanp. SCN1A 2en npu cungpom Ha Dravet). Boh-
wHume ¢pakmopu gonpunacsam 3a ekcnpecusima Ha 3a004s1-
Banemo. I'enemuunu ca noBeuemo 2eHepasusupaHu
enuaencuu kamo gemckama u loBenuanama abcancha enu-
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aencust, cungpoma Ha Dravet, eenemuunama (2eHepaau3u-
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Tabauua 3. 'enu, acoyuupanu ¢ enuaencuu (2012 2.)

paHa) enuAencusa C (berUAHu Z”bpllOBC naloc (GEFS +) T'ern AconMupany emuIenTHYHH CHHAPOMH
(Taba. 1, 3), u nakou dokaanu enuaencuu kamo abmo-  4gx ndanmuanu cnasmu, paHHU uHGaHMUAHU ENUAENMUYHU
30MHO-JOMUHAHMHama HowHa ppoHmaanogsiaoBa enuaen- euedasonamuu
cus (ADNFLE), aBmozoMHOo-goMuHanmua napuyuaaHa  ATPIA2 Benuenenu pamuanu neonamasnu konByacuu, Qavuana
enuaencus cbe cayxoBu xaaloyunauuu (ADPEAF) u gp. NEMUNAC2UTHA MUZPeHA U euACACUA
(Ta6 A2, 3). CACNAlA AbcancHa enuaencust u enusoguyHa amakcust
CACNB4 [OBenuana Muokaonuuna enuaencust
Tabauua 1. OcnoBu 2eHu NpU 2eHeMUYHU (NPEGUMHO 2EHEPAAUUPAHU) CDKLS (STKY) Vnganmuanu cnasvu
enuaencuu
Monorenna Ten 3a nper- CHRNA4 ABmo30MHO-gOMUHAaHMHA HOuHa GPOHMAAHA enuAencust
Goect pasnojioKeHue CHRNB2 ABMO30MHO-gOMUHAHMHA HOWHA GPOHMAAHA enuAENCust
ABT030MHO-TOMUHAHTHH eMIIENTHYHH CHHIPOMHU B KbPMayecka Bb3pact CHRNA2 ABMO30MHO-gOMUHAHMHA HOWHA (POHMAAHA enuAEnCUs
Benuenenu pamusnu seonamasnu 2bpuoBe  KCNQ2 KCNQ3 CHRNA7 T0Beruata MuOKAOHUMHA enuAencus
Benuetenu pamuaru SCN2A CLCN2 Iemcka u FOBenuana abcancna enuaencus, FOBenuana
HEOHAaMAaAHU-UH(AHMUAHU 2bpuoBe MUOKAOHUYHEA enuACnCus
Detpunn rupuose, GEFS+n cinpom na Dravet EFHC1 OBenuana Muokaonuyna enuaencust
SEFS:': ¢eOpuatu zbpuoBe, cungpom na - SCNIA GABRD ['enemuuna enuaencusi ¢ pedpuanu 2bpuoBe naloc
rave
GEFST SCNIB GABRA1 HOBenuana MuokaoHuuHa enuaencust
GABRG2 Iemcka abcancna enuaencus, ['enemuyna enuaencusi ¢
giszt-d-, ¢edpuanu 2bpuoBe, cungpom va  GABRG2 (ebpuanu zupaoBe naloc
KCNQ2
GEFS+ GABRD CNQ Benuenenu ¢pamuanu Heonamaatu konByacuu
KCNQ3 Benuenenu ¢pamunu Heonamaau konByacuu
VmonaTiyna resepaminpana enmuiencus
Tlemcka abcarcra cnunencus (¢ gedpunm  GABRGZ KCNMA1 I'enepasusupana enuaencust ¢ napokcusmaanu guskusesuu
2bpuoBe) LGl ABmo3omHO-goMunamua pokana enuaencust cbe cayxoBu
[OBenuana MuokaonudHa enuaencust GABRAL1 Xasloyuanm
Pasauany genomunobe CLCND PCDH19 Enuaencust npu kenu ¢ ymemBeto usocmaBane
NI1A
Jlemcka abcanca enuaencus (Ho: u gpyau CACNAIH S¢ ]E;}ggx:r A enuaencus ¢ eGpusiu evpioic naloc, cungpom
¢eromunoBe u enuaenmuyHu cungpomu!)
SCN1B r 0] Be nalo
FOBenuana MuokaoHuYHa enuaencus EFHC1 cHemuk enuAencust ¢ gedpuanu 2vpiofie naloc
(Ho: u gpyau penomunoBe u enuaenmuyHu SCN2A ['enemuuna enuaencust ¢ pedpuanu 2bpuoBe naloc, benuznenu
cungpomu!) damuanu HeonamaaHu/unganmuanu konByacuu
SLC2A1 AbcancHa enuaencusi ¢ paHHo HauaAo, Enuaencust ¢
Tabauua 2. Qamuanu pokasnu enuaenmusHy CUHGPOMU napokcusmaasu, ungyyupanu om ynpaxuenus guskunesuu
Bo3pact  Kmunuuna kapruna  Xpomosoma, SLC25A22 Panna MuokAoHUYHa eHuedaronamust
red STXBP1 Panna undanmuana enuaenmuuna enuedasonamusi, Pokana
ABmo3somHo- 10-202.  Hownu xunepmomopnu  CHRNA4 enuaencus ¢ uameaekmyaaen geduum.
(%(;))hgu?na;m:i :Ouégi EPU;?:“% :530“;0 C:C ggﬁg% TBC1D24 (Damuana unanmuana Muokaonuuna enuaencust, Pokasna
HMaAHa enuencust DXPAHEHO Ch3HAHL
enuaencust ¢ gepuuum B pasBumuemo
(ADNFLE) geuuum 8 p
ABmo3zomHo- 20-402.  Aypu cwe cayxoBu, LGl
gOMUHAHMHA NapyuaAHa gucasuuHu uAu
enUANCUS CbC CAYXOBU 3pumeanu 2. CtpykTypHa/MeTabO0JMTHA (cumnmomamuyna) e
xaalouunauuu (ADPEAF) xapakmepucmuku enuaencusima, cBvpsana ¢ onpegeaenu pakmopu. Cmpyk-

(I)aMMJIHl/l ME3HATHH TEMIOPATHO-AI0BH €NUTETICUN

Bes HS, 6e3 FS 20-402.  Déjavu, aBmonomna  4q*
uau adpekmuBha aypa

Cove HS, +/-FS 10-302.  Déja vu, aBmonomna Hesichu
uau apekmuBha aypa

FS, 6e3 HS 10-202.  Déjavu, aBmonomua  18q*, 1q*
aypa

(Damuana okyunumo- 10-402.  CPS, muepena, pasaud-  9q*

MEeMNOPAAHA eNuAeNCust Hu pokaanu npucmonu

(Damuana napuuaana 10-302.  @Qponmaanu, memno-  22q12

eNUACNCUS C PA3AUYHU paaHu, okyunumaauu,

oenuwa (FPEVEF) UeHMpO-NApuemaAHu
npucmbnu

(Dokana enuaencus ¢ 10-202.  XemukonByacuu, uecmo 4p15*

nepuuenmpasHu ocmpust HOWHU, gpyau

napuyuaAsu npucmbnu

*XpomozomHa cBbp3anocm yemanoBena camo B ega gpamuaust.
HS=xunokamnaana ckaepo3a.
FS=debpusnu evpuoBe. CPS=komnaekcnu napyuassu npucmonu

mypHume Ae3uu ce 2pynupam kamo: cmpykmypHu Ae3uu
npu npugobumu 3aboasBanus na [HC (uncyamu,
mpaBmu), ¢ 2eHemuuHu npuduHu (Hskou Maadopmauuu Ha
kopoBomo pazBumue, myGepo3na ckaeposa) u memabo-
AUMHU NpuyuHu (Hanp. enuaencuu npu AeBkogucmpoduu,
npoepecuBHume MuokaoHUYHU enuaencuu npu 3adoasiBa-
Hus, cBbp3anu ¢ HampynBane B Auzo3omume, u gpyau Me-
maboaumnu gepekmu):
Enuaencuu cbc cumnmomamuyna uau ,cmpykmypna/
Memadoaumua” emuoaozaust (ILAE, 2010 2.):
* Xunokamnaana ckaeposa
* Tymopu - 2auomu, DNET, 2aneauo2auomu, oauz20gen-
gpo2AuoMU
¢ Maadopmauuu na kopoBomo pazBumue:
-Ookaanu kopoBu gucnaaszuu
- XeMmumezaaenuepaust
- Maadopmauuu na kopoBomo pasBumue ¢ neBycu
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- IlTuzenuedaaus, aucenuedaaust, xoaonpozenuepaust
- KopoBu gucnaaszuu

- Xemepomonuu

- Xamapmomu

* Mo3buHo-cbgoBu MaadpopMauuu
- KaBepnosnu anzuomu, apmepuo-Beno3nu maapopma-
uuu (AVM)
- Cungpowm Ha Sturge-Weber

* Xunokcuuno-ucxemuunu (aokasnu undapkmu, gu-
¢y3Hu xunokcuuHo-ucxeMuunu yBpegu, nepuBenmpukyana
AeBkomaaauust), Mo3bunu kpwvBouzauBu, Benoznu mpowm-
oo3u

* TpaBmu

* Bpogenu

- Tydeposna ckaeposza

- ITpoepecuBuu MuokaoHu4HU enuaencuu
- Memaboaumnu cungpomu

- Kanaaonamuu

- Mumoxongpuaanu 6oaecmu

- Xpomo3oMHu abepauuu

3. mynHa - npu umyHoMeguupanu Bb3nasenusi Ha
IMHC, Backyaumu, enuedasum na Rasmussen.

4. MIngexnuosna - npu undekuuu na ITHC - menun-
2umu, enuedasumu, adcuecu.

5. C Hem3BeCcTHA MPUYNHA (KPUNMO2EHHA) € enuAen-
cusima ¢ HeussicHeHa npuvuHa, npu kosimo e Bv3mozken u
eenemuueH gepekm, koiimo Bce owe e e gokazan. Enuaen-
cuume ¢ 2eHemu4Ha u HeuzBecmHa emuoao2us cbemabas-
Bam okoao 60%, a me3u cbc cmpykmypna/Mmemadoaumsa -
okoro 40%.

IIpegcmou npuemane u nHa gpyeu BugoBe uzBecmna
emuoaozusi. B cayuaume, kozamo cmpykmypnama emuoao-
2usl € 2eHemuyHo o0ycaoBeHa, Mozam ga ce uznoa3Bam u
gBama mepmuna — cmpykmyphna u 2enemuuna (komnaeke
Tyb6eposna ckaeposa).

IlaTorene3a. Hapywen e 6aaancom mexkgy Bb30ygnume
u nomuckawu npouecu B HeBponnu nonyaauuu ¢ HapyweHu
¢ynkuuu. Enuaenmuunume npucmbnu HacmbnBam nopagu
cBpbxMepHa u cunxponHa HeBponna akmuBrnocm, kosimo ce
pasnpocmpansiBa B neBponnu mpezku, 06xBawa pazauuHu
yuacmbuu om Mo3buHama kopa u/uau nogaexkawume
cmpykmypu u onpegeast xapakmepucmukama Ha npucmb-
nume.

IV. KIACUQUKAIIMY HA ENWJIENICUUTE

ITpe3 2010 2. ca npegaoxkenu om ILAE kopekuuu B8
mepmuHoAo2usima, kaacupukauusma u konuenuuume 3a
enuAenmuYHuUMmeE NPuUCMbNU U CUHgPOMU, 00ycA0BeHu om
pa3Bumuemo Ha neBpouzobpazsBawume mexnoaoauu, pyH-
gaMeHmaaAHume uscaegBanus 3a MEXaHU3MUME HA ENUAEN-
mozene3zama u Moaekyasspuama 2enemuka. Konuenuusima
3a 2eHepaausupaHu u ¢okasHu npucmbnu He ce npuaaza
koM ,eaekmpo-kaunuunume” cungpomu, 3a koumo e npeg-
cmaBena nogpodna kaacugukauust no Be3pacmoBume ne-
puogu Ha Bb3nukBane.

Knacupukanuu Ha enuiencunre cropen:
1. Epomonua. Cnopeg kaacudukauyusma om 2010 e.
enuAencuume ce pazgeasm Ha:

Buaeapcka HeBpoaoeus Bulgarian Neurology

113

- camooepaHuuaBawu ce (Hanp. PoaangoBa enuaencusi,
gemcka abcancoBa enuaencust 8 75-80%). Ilpu msx uma
cnonmanHa pemucus B onpegeaena ouakBana Bv3pacm.
Hsma koenumuBuu u noBegenuecku pazcmpoiicmBa, Bka.
no Bpeme Ha akmuBuama ¢asza Ha npucmbnume.

- megukamenmosno konmpoaupanu (nanp. loBenuana
MuokAOHYyC enuaencusi),

- MmegukameHnmo3Ho-pe3ucmenmuu (Hanp. CUHgPOM Ha
Dravet, West, Lennox-Gastaut), koumo ce gedpunupam upes:
1. KoauuecmBena ouenka Ha npucmbnHama uecmoma u
mexkecm (yBpegeno cb3nanue, konmysuu, gbaea nocmuk-
maana gucdynkuus) 2. HeepekmuBuocm om aeuenue ¢
AEM, agekBamnu 3a muna npucmbnu u B agekBamuu gosu.
Cnopeg nocaegnama gedunuuus, npegaokena om ILAE,
2009 2. ,megukamMeHnmo3HO-pe3uCMEHMHU ca nayueHmume,
npu koumo e naauue Heycnex Ha agekBamno npuaoxkeHu,
nogxogsiuio u3dpanu u godpe nonocumu 2 AEM, B8 MoHo-
mepanus uau B komOunauusi, 3a nocmuzane Ha npogbaxku-
meana cBodoga om npucmbnu (3a nepuog om 1 20guna uau
3 nbmu no-gba2o om Hali-gbacus MekgynpucmbneH ne-
puog npeg nocaegnama z2oguna)”. AgekBamen onum c
AEM o3nauaBa npuaoxkenue na aekapcmBomo B nogxo-
gswa go3a u 3a gocmammbyHO NpogbakumeAeH nepuog om
Bpeme. IIpu megukamenmosno-pe3ucmenmHume nagyueHmu
ca HaAuue 3HauumeAHu HeeamuBHu edpekmu Ha enuaenmuu-
Hume npucmbnu Bepxy kasecmBomo na kuBom. Ilpu yc-
maHnoBena MegukaMeHmMoO3Ha pe3ucmeHmHocm ce Haaaza
npuaokenue Ha payuoHasHa noaumepanusi ¢ noBeue om
gBa AEM, a npu Heycnex om AeueHuemo u npu ungukauyuu
caegBa ga 6bgam 00cbkganu u Bbamozknocmume 3a Xupyp-
2UYHO ACYEHUE.

2. EnekTpo-KJIMHUYHM CHHAPOMHM cnopeg Bb3pacmma
npu HAYaAOMo:

Heonaranen nepuon

* Benuenenu neonamaauu pamuanu npucmovbnu (BFNS)

* Panna muokaonuuna esuepasonamusi (EME)

* Cungpom Ha Ohtahara

Panna nercka Bb3pact

* Muepupawu napuuaaHu npucmbnu 8 kbpmauecka
Bwb3pacm

* Cungpom na West

* Muokaonuunu enuaencuu B kspmauecka Bv3pacm (MEI)

* BeHueHeHu uH$paHmMuAHU npucmbNu

* Cungpom Ha Dravet (SMEI)

* MuokAoHUYHU eHuedasonamuu npu Henpozpecupawiu
3a00AaBanus

HeTcKa BBb3pact

* Debpuanu 2vpuoBe naloc (FS+)

*BeHueHena okuunumaaHna enuaencusi ¢ paHHO HA4YaAo0
(Cungpom na Panayotopulos)

*Benuenena okuunumaaHna enuaencusi ¢ kKbCHO Hauaao
(mun Gastaut)

* BenueHena enuaencusi ¢ UEHMPOMEMNOPAAHU OCMPUS
(BECTS, PoaangoBa)

* ABm030MHO-gOMUHAHMHA HOWHA (pPOHMAAHO-gsiA0Ba
enuaencusi (ADNFLE)

e Jlemcka abcancna enuaencust

* Enuaencust ¢ MuokaoHuuHO-amoHu4HU npucmbnu (Muo-
kaoHuuHO-acmamuuHa enuaencus)

* Enuaencust ¢ Mmuokaonuunu abcancu
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* Cungpom Ha Lennox-Gastaut

*Enuaenmuuna enuepasonamus ¢ npogbakumesnu
komnaekcu ocmpue-6aBna Bbana no Bpeme Ha cbH
(CSWS), Bkalouumeano cungpom na Landau-Kleffner
(LKS)

IOnomecka Bb3pacT u Bb3pacTHH

* IOBenuana abcancna enuaencust

* IOBenuana MuokAoHuuHa enuaencust

*Enuaencust ¢ 2eHepaAusupaHu  MOHUYHO-KAOHUUHU
npunagouu

* [TpoepecuBuu MuokaoHUUHU enuaencuu

* ABmo30MHO-gOMUHAHMHA NapuuaAsHa enuAencust Cbe
cayxoBu nposiBu (ADPEAF)

* [Ipyeu ¢pamuanu memMnopasnogsiaoBu enuaencuu

Io-HecnenupuuHO BB3pacToBO CBbP3aHH

*Qamuana ¢pokaana enuaencusi ¢ BapuaGuanu ¢okycu
(gemcmBo / Bv3pacmuu)

* Pedaekcnu enuaencuu

Pa3znuunn

* Me3uaaHa meMnopaAHogsiaoBa enuaencust ¢ xunokam-
naana ckaeposa

* Cungpom Ha Rasmussen

e 'eaacmuynu npucmbnu Npu XunokamMnaAnu xaMmapmomu

ChCTosIHNA ¢ enWIenTHYHU NPUCTBHIU, KOUTO HE CE

AMATHOCTHIMPAT KATO eNMuJIencust
* Benuenenu Heonamaanu npucmbnu (BNS)
* Qebpuanu 2bpuoBe (FS)

3. Cnopen Buaa npucTsnu — GpokKajaHa, reHepaIn3u-
paHa u reHepaju3upana u ¢pokanaHa emmiencus. Kaacudu-
kauusima Ha enuaenmuyHume npucmbNU U enuAencuume
om 2010 2. omxBbpast nonsimusima ,,pokasna u 2enepau-
3upana enuaencusi”, Ho noBeyemo nayuenmu nag 12 2. Bb3-
pacm niMam eaekmpo-kaunuuen cungpom, Bcwvwnocm
moBa ca nauuenmume ¢ ,,napyuasHna enuaencus’ cnopeg
npeguwHama kaacudukauust. C peBuzusma om 2014 2. ce
npusHaBam mepmMuHume ,,pokasna u 2enepasusupana enu-
aencust” kamo godpo onucanue B cayvaume, kozamo He
Mozke ga ce onpegeau eackmpo-kaunuuen cungpom. Ilpes
2016 2. e gobaBena kamo Bug u ,,2enepaausupana u pokasna
enuaencusi” 3a cayuaume ¢ pokaanu u 2enepasusupanu npu-
cmbnu, kakmo u neusBecmna — npu neBv3mozxknocm 3a
onpegeasine Ha Buga npucmbnu.

4. Cnopen ernonorusta — Buxk Pazgea III. Emuoaozus

5. OCHOBHM enwJIeNCUH W eNMHJIeNTHYHH CUHIPOMH.
Enuaencuume/enuaenmuyHume cuHgpomu ca 3a0oasiBanust
¢ egnomunuu kaunuunu u3sBu u ¢ odwa namozenesa, npo-
2HO3a U omeoBop na aeuenue. Xapakmepusupam ce cnopeg
muna Ha enuaenmuyHume npucmsnu, Bb3pacmoBomo na-
4aao, pazBumuemo, HeBpoao2auuen cmamyc, npegusBuk-
Bawu ¢akmopu, emuoaozusi, mexkecm, ¢amuaHocm,
B3aumoBpw3ka cbe cbust, EET u npoenosa kamo: pokaanu
(napuuaanu), zenepaausupanu, pepackcnu enuaencuu, enu-
A€NMUYHU eHuedasonamuu u cbemosHus, koumo He naaa-
2am guazHo3ama enuaencusi.

1. Qokannu (mapuuaaHu) eMUIeNcHn

PonanpmoBa enunencus (0eHurneHa gercka ¢okaiHa
enuiencus ¢ neHrporemnopaianu octpusi, BECTS)

*Hauaao 3-15 2.

*Yecmoma - 10-11/100 000 naceaenue
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* Kaunuuna xapakmepucmuka: napuuasHu npucmbnu cbe
,»,CuaBueBa” aokaausauus, 3acsazawu auue, opodpapunke,
pvka (cnupane na 20Bopa, kaonuunu nompenBanus,
napecmesuu, noBuweno calonoomgeasne). Bmopuuno-
2eHepaAu3upaHu  MOHUYHO  KAOHUYHU  npunagbuu
(BI'TKII). Hopmaaen HeBpoao2uueH cmamyc Uu
unmeaekm.

* EEI" - egnocmpannu uau gBycmpannu ¢pokasnu uenmpo-
memMnopaAHu ocmpus, yBeauuaBawu ce no Bpeme Ha CbH.

* Aevenue: Jo6bp mepaneBmuuen konmpoa - CBZ,
OxCBZ, VPA, LEV, LTG, CLZ.

¢ [Ipoenosa - godpa.

I'eneTnyny (MIUONATHYHN) OKIUNMTAIHHA eNUAJIETICHH.
Hauaao - 1-14 2. Hopmaaen neBpoao2uuen cmamyc U UH-
meaekm. Enuaenmuunume npucmbnu ca Bep3uBhu, okyao-
kaonuunu, xemukaonuunu, I'TKIT u komnaekcnu
napuuaaHu. Pazepanuuenu ca gBa omgeanu BwvzpacmoBo
00ycaoBenu cungpoma - gemcka enuaencusi ¢ okuunumaau
napokcu3mu u paHHo HauaAao (cungpoM Ha Panayotopulos)
u ¢ kbcHo nHayaao mun Gastaut.

Hemcka enuaencus ¢ OKYURUMAAHU RAPOKCU3MU U
panno Hauaso (cungpom nHa Panayotopulos).

*Hauano -3-6 2.

* Yecmoma: 6% om geuama go 13 2. ¢ eguHuYHU npucmbNU
2aaBuo no Bpeme na cvu. IIpu okoao 50% om na-
uuenmume ce ycmanoBsaBam okuyunumaanu napokcuzmu
B EET.

* Kaunuuna xapakmepucmuka: Pegku enuaenmuunu npu-
cmbnu, 2AaBHo no Bpeme Ha cbH (66%), npogbakumena-
Hocm 5-10 Mun. go aBmonomen cmamyc (40%), cb3nanue
- yBpegeno go 80-90% B xoga na npunageka. Ilpu-
cmbnume ca ¢ agBep3uBuo nauaro (80%), aBmonomHu
nposiBu- noBpwvwane uau camo kawasne, nozuBu 3a no-
Bpvwane (66%), 3auepBsBane /npedaegnsiBane, unkou-
muHenuusi, Mugpuasa, konByacuu, xemukonByacuu uau
I'TKII. Bwvamozken e ukmaaen cunkon. 3pumeanu xaalo-
uunauuu (go 7%).

* EEI": Mlumepukmaana - ¢ynkuuonaanu myamupokasnu
komnaekcu ocmpue-6aBna Bovana (90%); okyunumaanu
napokcusmu uau ocmpust, koumo uzue3Bam kvm 13 e.
(75%), ekecmpaokuyunumaanu ocmpusi, Hopmasna EET,
2eHepaausupanu paspsgu. Vkmaana EEI-naii-uecmo
pummuuna 0aBroBbanoBa akmuBuocm.

* Aeuenue: CBZ, OxCBZ, VPA.

* [Ipoenosa - godpa.

JHemcka enuiencust c OKYURUMAAHY NAPOKCU3MU U KBCHO

Hauaao - mun Gastaut

*Hauaao caeg 8 2.,

* Kaunuuna xapakmepucmuka: uecmu napuyuasnu npu-
cmbnu B OygHO cbcmosiHUE, NPOMUYAWU CbC: 3pUMEAHU
CUMNMOMU - EAeMEHMAapHU 3pumeAHu xaAlouunayuu
(cmepeomunnu uBemoBe, kpveoBe) 5-10 s go 1-2 Munymu,
3pumeanu ualozuu (Mukponcusi, Memomopgoncust), xaalo-
uunauuu (10%) u caenoma. Hezpumeanu cumnmomu -
agBep3ust na nozaega, Bv3morxkno u Ha 2aaBama (25%),
CUHgpOMU om nponazauust Ha Bv3dygama (no-psigko) - xe-
Mukaonuunu (43%), komnaekcHu napuuasnu npucmbnu
(14%), I'TKII (13%). ITocmukmaano 2aaBoboaue - gu-
¢$y3HO, CuAHO, NOHsIKO2a HEPA3AUYUMO OM MURPEHHOMO,
anpu 10% - 2agene u noBpovwane.

* EEI": Vinumepukmaana EEI - okuunumaanu napokcuzmu
npu 3amBapsine Ha ouume (30). Mkmaana EET- 6bp3u
okuunumaaHnu ocmpusi, ¢ npoapecuBno 3adaBsine u Bucok
Boamak.
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* Aeuenue: CBZ, OxCBZ, VPA.
* [IpoeHo3a: omuocumeaHo gobpa, pemucuu caeg 2-4 2. npu
60% om nayuenmume.

CumnromMaTiHyHu POKAIIHM eNIIeNcH (TeMIOopPaJIHo-
AA710Ba, PPOHTATHONSAIOBA, NAPUETATHOAAIOBA, OKIUITH-
TaJIHO/SIJIOBA)

Temnopainoosiosa enusencus

* Hauano B gemcka Bov3pacm.

* OcnoBuu npuuunu ca mymopu (DNET, 2anzauoe-
AuOMuU), eHuedasumu, MmesuomemMnopasna ckaeposa, gucn-
Aazuu u mpaBmu. buBam Meguaanu (Me3uaAHu) enuaencuu
npu 75% (npu xunokamnaana ckaeposa uau gpyaa emuoao-
aust, yemanoBena ¢ MPT) u aamepaanu (neokopmukaanu)
npu 25%. Yecma e anamne3ama 3a ¢pedpuanu 2bpuoBe.

* Kaunuuna xapakmepucmuka: OcnoBrume munoBe
npucmbnu ca npocmu u komnaekcHu napuyuasnu ¢ uau 6e3
Bmopuuna 2enepaausauust u (3Hauumeana) nocmukmaasa
oobpkanocm. IIpu mMe3uaana aokaauzauust uma enuzacm-
paaHu ycewanusi, aBmonoMua gucynkuust, ncuxoceH3zopHu
ycewanust (déja vu, jamais vu), MmupucHu u BkycoBu xaalouu-
Hauuu, 3pumeAHu peHomenu, gBuaameanu opodauuaru
aBmomamu3smu, Bokaauzauuu. [Tpu aamepasna (neokopmu-
kaana) aokaauzauus ce uzsiBssBa censzopna adasus, noBpo-
wane u cayxoBu cumnmomu. Haauue e mepaneBmuuna
pe3ucmenmuocm. ITpu gannu 3a Me3uomemnopaana ckae-
po3a uau gpyaa A€3UOHHA emuoaozusi ce odcbkga onepa-
muBHO AeueHue.

Qponmaanodsrosu enusencuu

* Kaunuuna xapakmepucmuka: ITpucmbnume ca npo-
cmu, komnaekcnu napuuaanu u BI'TKII, 2aaBuo no Bpeme
Ha coH. Pponmaanume npucmbnu ca kpamku ¢ MuHuMaaHa
nocmukmaana o6bpkanocm, ¢ 6bp3a Bmopuuna 2enepaau-
3auus, u3paszena MomopHa MaHudecmauust (moHu4Ha, noc-
mypaana), Mmumuuecku aBmomamusmu, uecmo nagase npu
gBycmpannu paspsigu. [Ipucmbnume om momopHama kopa
ca npocmu pokarnu MomopHu B egHa yacm Ha mMsAOMO C
nocaegBawa upaguauusi, Muokaonuunu, epilepsia partialis
continua u nocmukmaanu nape3u na Todd. ITpucmbnume
om gonbAHUMEAHAMa MOMOpHa kopa ca xunepMomopHu,
acumempuuHu gBuwkenust B kpatinuyume, ma3za, pameneme,
agBep3us Ha 2aaBama, noz2aega, Bokaauzauus, cnupane Ha
peuma u pummudHU cmepeomunuu Ha kpatinugume.

IHapuemaanodsiosume enuiencuu ca ¢ npocmu napuu-
aaHu cemuBHu (¢ 60aka, napecmesuu) uau MOMOpHU Npu-
cmbnu cbe uAu 06e3 Bmopuuna 2enepasusauvus, ukmasnu u
nocmukmaanu napesu na Todd.

Oxyunumainoosioéume enutencuu ce npuuunsBam om
kopoBu gucnaazuu, cbgoBu maadopmanuu, xunokcuuno-uc-
XeMUuHa eHuedasonamusi, myMmopu u yboauakus.

* Kaunuuna xapakmepucmuka: ITpucmbnume ca npo-
Cmu napuuaAsHu cbc 3pumeaHu cumnmomu (Bb30ygHu,
psigko xaaloyunauuu, ukmaana caenoma, xemuaHoncus),
BI'TKII, konmparamepaana agBep3ust Ha nozaega u Huc-
mazbM, npumuzBane, ukmaano uau nocmukmaano 2aaBo-
Ooaue.
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Ennedamur na Rasmussen

*Hauvano - 14 mec.-14 2.

* Emuoao2ust u namozenesa - UMyHoMeguupaHa enuaen-
muuHa eHuedasonamusi (HaAuuue Ha anmumesa kbMm
GluR3 cybegunuuama Ha 2AymaMamuume peuenmopu,
anmu GluRe2 u anmu —Munk18-11 npu nskou nauuenmu).

* Xucmonamoaoz2usi - 2auaAHu Hogyau, nepuBackyaaphu
AuMdoughu unpuaAmpamu.

* Megukamenmo3sHo-pezucmenmuu ¢pokasnu npucmbnu,
epilepsia partialis continua (60%), npozpecupawa
XeMunapesa;

* [Ipozpecupaw, unmeaekmyaaen gepuuum.

* KT u MPT - npozpecupawia MO3buHa XeMuampodus.

*EETI - noaumoppna geama akmuBuocm, uzuezBane na
HopMaAaHama ocHoBna akmuBnocm, yecmu enuaenmu-
dopmenu pazpsagu, koumo ca goMuHUpaW,0 €gHOCMPaHHU
u Moz2am ga Gbgam nepuoguyHu.

* Aeuenue: AEM, i.v. IgG u naazmadepesa ¢ Bpemenen
ycnex. Xupypauanomo aeuenue (pynkuuonasna xemucde-
pekmomust) e Memog Ha u3oop.

XeMUKOHBYJICH-XeMUILTIeT Us-eMIIeNnCus
(HHE)

* Emuoaoeusima e undpekuuu na ITHC (Herpes simplex-
enuedaum) ualu MO3bUeH UHCYAM.

* Hauaao mekgy 5 meceua u 4 2. (91%).

e Kaunuka: I cmaguli - HH cungpom (xemukonByacusi-
xemunaeausi). II cmaguii - HHE (xemukonByacus-
xemunaezusi- enuaencust) cungpom npu 80% caeg HH.

* Tuacno3a: aukBopno uscaegBane, KT, MPT (omouna
xemucdepa ¢ nocaegBawa xemuampodusi).

* AeueHue Ha enuaenmuyHusg cmamyc, VPA, CBZ,
OxCBZ, LTG, LEV, TPM, xupypauuHo A€ueHUe.

*[Ipoeno3a: xemunapesa, adasus, MegukamMeHmMO3HO-
pe3ucmeHmHa napuyuasHa enuAencust.

CUH/IPOM

2. leHeTHYHH (MAVOTNIATHYHH) eMHIETICHA

JleTcka abcaHCHA enuJIencus

 'enemuuna npegucnosuuus (Myamudakmopna).

* Hauaao mekgy 3 u 10 2.

* Kaunuuna xapakmepucmuka: munuunu adcancu, naii-
yecmo ¢ MuokaoHuu Ha kaenauume, mHo20kpamuu
gneBno. Abcancume yecmo ce akmuBupam npu pomo-
cmumyaauus u xunepBenmuaauust. Hag 50% npes lono-
wecmBomo noayuaBam u I'TKII.

* EET" - ukmaano 2enepasusupanu gBycmpaHHO CUHXPOHHU
napokcuszmu om cumempuunu komnaekcu ocmpue-6aBna
Bbana ¢ yecmoma om 2 go 4 Hz. Hopmaana ocnoBha ak-
muBrocm.

* Aeuenue - VPA, ESM, LTG, Clonazepam. Bv3mokno e
BaowaBane om CBZ, GBP, OxCBZ, PHT, TGB u VGB,
nopagu koemo He mps6Ba ga ce npusazam.

*I[Ipoano3a - gobpa, uzuesBam okoao 20 2. C nebaazo-
npusimHa npo2Ho3a e Hadaaomo nog 4 2. u Hag 9 2., ko-
2amo uma u I'TKIT (20%-60%).

IOBennHa aGcancHa enuiiencus

* 'enemuuna npegucnosuuus.

* Hauaao okoao nydepmema, lonowecka Bb3pacm.

e Kaunuuna xapakmepucmuka: Abcancu, koumo ca no-
pegku B cpaBuenue ¢ gemckama abcancha enuaencus.
Okoao 80% noayuaBam u I'TKIT uau I'TKII npegue-
cmBam nosiBama na abcancume.

* EET - 2enepaausupanu komnaekcu ocmpusi-6aBna Boana.

* Aeuenue - VPA, ESM, LTG, Clonazepam. Bv3mokno e
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BaowaBane om CBZ, GBP, OxCBZ, PHT, TGB u VGB,
nopagu koemo ne mps68a ga ce npuaazam.

e[Ipoenoza: Ioobp konmpoa c aeuenue. Moxke ga
npemune B loBenuana MuokaoHUYHA enuaencust.

IOBenniIHa MUOKJIOHMYHA eNUIIeNncus - Hali-uecmama
nbpBuuHo-2eHepasu3upana enuaencusi (3aboasemocm 1-
3/1000).

* ®amuanocm npu okoao 40%. ABmozomuo-peuecuBuo,

aBmoszomno gomunanmuo npegaBane.

* Hauaao mekgy 8 u 18 2., nati-uecmo okoao 15 .

* Kaunuuna xapakmepucmuka: Muokaonuunu npucmobnu,
I'TKII, kaonuunu, abcancu, Hali-uecmo paHo Cympu,
caeg cbH uau HoweM. Enuaenmuuen abcancen cmamyc.
[TpoBokupawu ¢pakmopu- cbuna genpuBauust, pomouyB-
cmBumeanocm, aAKOXOA.

* EEI": 2enepaausupanu napokcuzmu ocmpue-6aBna Bbana
u noaucnaiik-6aBna Bvana 4-6 Hz npu nopmaana ocnoBna
akmuBnocm, a 50% - u pokaana aGnopMHOCm UAU acu-
Mempusl.

* Tudpepenuuasna guaenosa: MuokAOHUYHO-acCmamuyHama
enuAencust € ¢ no-panHo Hauaao. [IpozpecuBuu Muokao-
HUYHU eNuAencuu ¢ pa3AudHuU NPUYUHU - npu doaecmu ¢
HampynBane B auzo3omume (Hali-uecmo uepougaunodyc-
UUHO3U), Npu MUMOXOHgpuaAsHu Ooaecmu, npu Goae-
cmume Ha Lafora u Unverricht-Lundborg.

* Aewenue: VPA, Clonazepam, LEV, LTG, TPM, ZNS.
BaowaBane e Bvamokno om VGB, TGB, CBZ, OxCBZ,
PHT, GBP, PGB, nopagu koemo ne mps68a ga ce npu-
Aazam.

*[IpoeHo3a - npu cnupane Ha Aeuenuemo B okoao 90%
HacmbnBa peuuguB.

Enunencus ¢ I'TKII npu cb0yxnane.

*Hauaao - 9 - 24 2., yecmoma - 22-37% om UTI'E.

* OctnoBen mun npucmbnu ca I'TKIT go 2 u. caeg cbOyxk-
gane, HO ca Bwv3moxknu abcancu u muokaoHuuHU
npucmbnu.

*EEI" - ge3opeanusupana ocHoBua akmuBrnocm u 2enepa-
Ausupanu napokcusmu om komnaekcu ocmpue-6aBna
Bbana.

MMHOKIIOHHYHO - ACTATHYHA eNUJIencus (Cﬂ]—l,[lpOM Ha

Doose).

* Hauaao mekgy 2 u 5 2. npu geua ¢ HopmaaHo pazBumue.
Psagko ce ycmanoBsBam mymauuu 8 Na* kanaanume
SCN1A, SCN2A u SCN1B cybegunuuu.

* Kaunuuna xapakmepucmuka: OcnoBen mun npucmenu ca
MUOKAOHUYHO-acmamuyHume, HO ca Bv3moXknu u abd-
cancu, MuokAoHU4HU, amoHu4HU, HekonByacuBen adcan-
ced cmamyc, I'TKII, Muoz2o psigko — monuunu npucmbnu.

*EEI" e c Hopmaana ocoBHa akmuBrocm u paspsgu om
komnaekcu noaucnatik-6aBna Bbana.

* Tupepenuuasna guaenosza: benuenena muokaonHuuna
enuaencusi B panna Bv3pacm, cungpom na Dravet (SMEI),
kpunmoeenen cungpom Ha Lennox-Gastaut (Muokaonu-
ueH Bapuanm), npoepecuBuu MuokAoHUYHU enuAencuu
npu MERRF, 6oaecmu na Lafora, Unverricht-Lundborg,
aeBkogucmpoduu (npoepecupaw, neBporoeuuen gedu-
uum u npozpecupawa ampodusi 8 MPT u KT, yemanoBen
Memaboaumen gedpekm), amunuuHu GeHUZHEHU napyuaa-
Hu enuaencuu B gemckama Bv3pacm (PoaangoBa u mun
Panayotopulos) npu koumo ca Bv3mokHu gpon-amaku
npu amunuyHu adcancu u HeeamuBen Muokaonyc.

* Aewenue: VPA, ESM, OGenszoguazenunu, TPM, LEV,
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nucku gosu LTG, 6pomugu, kopmukocmepougu. Xapak-
mepHo € BaowaBane om CBZ, VGB, PHT!

eTIpoeno3a - Hebaaeonpusmua npu 50% nopagu
mepaneBmuuHo-pe3ucmesmuu npucmbnu, koenumuBen
gepuuum, noBegenuecku omkaonenusi.

Enunencus ¢ MUOKIOHMYHM a0caHCcH

* Psigka enuaencust (0,5-1%) ¢ nauaao mexkgy 5 meceua -
13 2., cpegno 7 2.

* Kaunuuna xapakmepucmuka: MuokaoHuu (nepuopaauu,
Ha pbueme, pameHeme, Bka. acumempuunu (8-60/c);
I'TKII, amoHuunu, abcancen cmamyc. IIpoBokupam ce
om XB, pomocmumyaauusi.

*EET e ¢ kpamku 2enepaausupanu, pokasnu uau myamu-
¢okaanu komnaekcu ocmpue-6aBna Bvana uau noauc-
natik-6aBna Bbana c uvecmoma 3 Hz.

*[Ipoeno3a: uecmo megukamenmosHa pe3ucmeHmyocm,
koenumuBen gepuuum, npexog kom loBenuana muokao-
HUYHA enuAencust.

benurHenu HeoHaTaJIHU KOHBYJICUU

* Hskou cayuau ca ¢pamuanu, ¢ aBmo3oMHO-gOMUHAHMHO
npegaBane.

* Hauaao-2-3 gen caeg pazkganemo.

* Kaunuuna xapakmepucmuka: ITapyuasen enuaenmuuen
cungpoM - kpamku npucmonu.

* Hopmaaen HeBpoao2uuen cmamyc.

* EEI'- necneyuduuna.

* [Ipoenosa - godpa.

IIporpecBHM MHOKIOHHYHH eNMWICTICHA

* Pazauuna emuoao2ust — 6oaecmu ¢ HampynBane B auzo-
3omMume (Hali-uecmo uepougaunodycuunosu), Mumo-
XoHgpuaaHu Ooaecmu, 6oaecm Ha Unverricht-Lundborg,
6oaecm na Lafora.

* Kaunuuna xapakmepucmuka: Muokaonuu, enuaenmuunu
npucmbnu. [TpoepecuBen neBpoaozuuen gepuuum.

* [Ipoeno3sa - HebAazonpusimua.

3. PeiiekcHu enuiencuu

[Tpomuuam ¢ pepaekchu npucmbnu (2eHepasu3upaHu,
MuokaoHuuHu uau ¢$okasnu), npegusBukanu om cneuu-
¢$uuHu adpepeHmHu cmMuMyAu: BeHuHu (Mu2au cBemaunu,
makmuaHnu, uemene, xpaHeHe) u Bempewnru (gBukenus,
Mucaene, My3uka, cMsmaue, B3umane Ha pewenue). Haii-
yecmu ca pomoezenHo-npoBokupanume npucmbnu.

1. F'eneTnuna (mauonaTudHa) GoToOCEH3UTHUBHA OKIM-
NHUTAIHA eNUIeNCHs U APYTH 3pPUTETHO-UHAYIMPAHH eNHu-
aencun. [Tpu unmepmumenmua pomocmumyaauust (MPC)
uAu npu gpyea cBemaunna cmumyaauust (Bugeo-uzpu, camo-
ungykuust npu Mueane uau gBuwkenust npeg ouume) ce 2eHe-
pupa pomonapokcusmasen omezoBop (PITO) - dpokaanu
uAu 2enepaausupanu cnatik/noaucnatik-6aBna Bvana napok-
cusmu. Pomozenno npoBokupanu npucmbnu uMam 06WO
5 go 10% om 6oaHume ¢ enuaencusi, go 18 2. Om nauuen-
mume ¢ QIO uucma gomoeenna enusencus (camo pomo-
2enHo npegusBukanu npucmsbnu) umam 42%, cnoHmanHu u
¢$omozenno ungyuupanu - 40%, camMo cnoHmasHu npu-
cmbnu - 18%). Om eenepasusupanume enuiencuu c ussBen
QIIO ca gemckume abGcancnu, loBenuanama aGcancha,
loBenuanama MuokaoHu4YHa enuaencusi u enuAencusima c
I'TKII npu cvbykgane, enuaencusi ¢ Muokaonuu Ha kaena-
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yume u abcancu (cungpom Ha Jeavons) u SMEL

I'eneTnuna (MauonaTu4yHa) (pOTOCEH3UTUBHA OKIUIH-
TajHa enmiencus ¢ Bv3pacmoBo-3aBucum cungpom npu
geua c¢ okuunumaAaHa enuAenmo2eHHOCM Npu Muzauu
cBemaunu - Bugeouepu, TV, guckomeka u geua ¢ uguona-
MuYHa NapuuaAsHa uAu 2eHepaAusupana enuaencus ¢ okuu-
numaaHu npucmbNU.

Kaunuka - okuunumaanu npucmbnu, UHgyuupawu ce
om (PC- aBmonomuau cumnmomu (noBpbwane kakmo npu
c¢-M Ha Panayotopulos), BI'TKII, I'TKII.

EET - Unmepukmaana OI1O npu OC - okuunumaanu
uAu 2enepaausupanu napokcusmu. Mkmaana EEI - okuu-
numaAHu napokcuzMu ¢ meMnopaaHa nponazauusi.

2. Startle enuencus - y geua ¢ HeBpoAao2uuen u unme-
Aekmyaaen gedpuuum u gpy2 mun npucmbnu, npu koumo
uMa u npucmbnu npu cmpsickane, Hali-uecmo om cuaeH
3Byk. JIJ1 - Hyperekplexia (Startle disease)

3. Ennnencus npu yeteHe - u3siBsiBa ce ¢ MuokaoHuuHu
npucmbnu B opasnama, nepuopasna, MacemepHa Myckyaa-
mypa npu yemeHe.

4. Enunentuynn eHunedaionaTuu

Cunnpom na West

* Hauaao - npe3 nbpBama 2oguna, nati-uecmo mexkgy 3 u 5
meceua. Yecmoma 2-4/100 000.

* Emuoaozust - kpunmozenen npu 30%, cuMnmomamuyeH
npu okoao 70% (geeenepamuBHu, guzmMemaboAumHu
pazcmpoticmBa, kopoBu gucnaazuu, mybeposna ckaeposa,
xunokcuuno-ucxemuuna — enuedasonamusi, MO3bUHU
kpwBouzauBu, unpekuuu, mpaBmu u m.H.).

* VBpegeno nepBho-ncuxuuno pazBumue npu 75% B
Hauaaomo (ymcmBen u HeBpoaozuuen gepuuum).

* Enuaenmuyunu npucmbnu — uHpaHmMuAHU cna3mu, Hall-
yecmo ¢aekcuonnu, 3acsieawyu akcuaanama myckyaa-
mypa.

*EEI" - xuncapummusi, gezopaanusupana, ¢ gBycmpanuu
acunxponHu BucokoBoamazknu 6aBnu Bbanu, Myamu-
¢okasHu enuaenmuunu paspsgu 2aaBHo B 3agHume
MO3b4HU 0OAacmu, Boamazkna genpecust no Bpeme Ha
CBH.

* Aeuenue - ACTH, Vigabatrin. AxmepnamuBnu - VPA,
Nitrazepam, Topiramate.

* [Tpoznosa — nebaazonpusimua: Bucoka cmbpmuocm (5%),
npexog B cungpom Ha Lennox-Gastaut uau ¢okasna
enuaencust (25%-65%), koenumuBen gedpuuum (66%),
Momopen gepuuum. C HOpMaano pasBumue ca camo
15%-30% om kpunozennume/uguonamuynu cAy4au.

Cunapom Ha Lennox-Gastaut

*5-10% om gemckume enuaencuu.

* Hauano - nati-uecmo mexkgy 2 u 7 2. (guanason 1-14 2.)

¢ IIpu 70% e cumnmomamuuen, Hag 50% om geuama cbC
c-M Ha West npemunaBam 8 LGS.

* Kpumepuu 3a munuunust LGS ca: 1. [Toaumopdnu, mepa-
neBmuuHo pe3ucmenmHu NPUCMBNU - MOHUYHU, AMOHUY-
Hu, amunuyHu abcancu (2 om 3 muna). Beamokhu ca u
I'TKII, npocmu ¢okasnu u mMuokAOHUYHU npucmbnu.
2. EET ¢ 2enepaausupanu pazpsigu om 6aBnu komnaekcu
ocmpue-6aBua Bvana (< 3 Hz) B Gygnocm u 2enepa-
Ausupanu 6up3u pummu (= 10 Hz) no Bpeme nHa cbH.
3. VBpegenu uameaekmyaanu ¢ynkuuu - koenumuBhu,
noBegenue.

* Aeuenue. He e Bwv3moxken nvaen konmpoa na npu-
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cmonume. AEM na nopBu usdop ca VPA, LTG, TPM, aa-
mepnamuBuu - ESM, LEV, CBZ, PB, Phenytoin (PHT),
Clonazepam, Rufinamide cnopeg npeobaagaBawume npu-
cmobnu B gagenust momenm; kypcoBe ¢ ACTH /kopmuko-
cmepougu. ITpu LGS ce npuaaza u xupypaust ¢ pesekuus
Ha Ae3uu u kasozomomusi npu yecmu u mpaBmamu3u-
pawu gpon-amaku.

* [Ipoz2no3a - Hebaazonpusimua: Bucoka cmbpmuocm (5%),
unmeaekmyaaen gepuuum npu 85-95% u nepcucmupane
Ha npunagbuume npu 78%go 96%, naii-uecmu caeg ny-
Oepmema ca HOWHUME MOHUYHU NpucmbNU.

Texxka paHHa JeTCKa MUOKJIOHMYHA enuiiencus (CUH-

apom Ha Dravet, SMEI)

* 1% om enuaencuume B gemcka Bw3pacm, npu okoao 80%
ce yemanoBs18am mymauuu 8 SCN1A, SCN1B, PCDH19,
GABRALI, STXBP1

* Hayaano Hopmaano neBpo-ncuxuyno pazBumue.

* EnuaenmuueH cuHgpoM - npozpecupaw, noAuMopden,
mepaneBmu4no pesucmenmen. 3anouBa ¢ ycaokHenu
¢$edpuanu ebpuoBe caeg 6 Meceuna Bv3pacm u ce npuda-
Bsim caegnume 4 xapakmepHu muna npucmbnu: 1. I'ene-
paAusupaHu npucmenu - MOHU4HO-KAOHUYHU, kAOHUYHU
U aCUMEmpUYHU MOHUYHU, KAOHUYHU U XeMUuKAOHUYHU.
2. Muokaonuunu npucmsbnu(80%) ¢ nauaao mekgy 1 u
5 2. 3. Amunuunu abcancu (40%) c nauaro mexkgy 1 u
12 2. 4. Komnaekcnu napuuaanu npucmonu (46%) u
BI'TKII mezkgy 4 meceuna u 4 2. Bvb3pacm. Yecmu (40%)
ca konByacuBuusm, MmuokAaoHuueH uau abcancen enuaen-
muuen cmamyc (EC).

¢ IIpucmbnume ce npoBokupam om T°, pomocmumyaauus,
gBukenust Ha ouume.

* Peepec B koenuyusima (100%) u 8 momopnomo pazBumue
(20-60%) caeg 1-2 2. om Hauaaomo Ha 3aboasiBanemo.

* Aeuenue: VPA, Clonazepam, Nitrazepam, ESM, Pheno-
barbital (PB), LEV, 6pomugu, Stiripentol, CBZ, OxCBZ,
PHT, GBP, VGB, TGB, PGB u Bucoku goza na LTG Bao-
waBam enuaenmuuHume npucmbnu, nopagu koemo ne
mpsi6Ba ga ce npuaazam.

Enunentuyna ennedanonatus ¢ CSWS unu enekrpu-
YeH CTaTyc Mo BpeMe Ha 0aBHOBBIHOB cbH (ESES)

Hauaao mekgy 1 u 10 2., nuk- 4-5 2.

» Xapakmepucmuka: EEI" ¢ npogbakumeanu komnaekcu
ocmpue-6aBna Bvana no Bpeme na 6aBnoBbaHOB cbH
(CSWS), koumo 3aemam nag 85% om Bpememo Ha CbHsl.
IToaumop¢nu enuaenmuunu npucmubnu. HeBponcuxoao-
2uueH peepec - gepuyum Ha BHumanue, xunepakmuB-
Hocm, azpecuBrocm, opo-pauuasna anpakcust.

* Kaunuka: 1/3 om nawuenmume ca ¢ abnopmen neBpoao-
2uuen cmamyc, a Hag 50%- ¢ MPT namoaoausi.

Cmaguu Ha pazBumue:

¢ 1. Pegku HowHu MomopHu xeMukaoHUYHU npucmbnu; 2.
CSWS, 3auecmsBane u npomsina Ha Buga Ha enuaenmuy-
Hume npucmonu (HowHu Momopuu u I'TKIT, greBru mu-
NUYHU U amunu4yHu abcancu, MUOKAOHUYHU, KAOHUYHU,
opodayuasnu), koenumuBuu u noBegenuecku omkaone-
Hust. 3. Pegku nownu I'TKII, gueBru amonuunu. 4. Tlo-
gobpenue, Bkalouumeano 8 EEI" (2-7 2.), c ocmambuen
gepekm.

* [Tuaenoza: EEI" no Bpeme na con ¢ CSWS - komnaekcu
ocmpusi-6aBna Bvana ¢ ungeke >85%.B Oygno cbemosi-
Hue - ¢ppoHmasHu u memnopaanu pokycu, amunuunu ad-
caHcu.

» Aeuenue: VPA, 6enzoguazenunu (clobazam u gp.), LTG,
LEV, TPM (CBZ u PHT BaowaBam), ACTH (80 E/
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gHeBHo) uau prednisone 2-5 mg/kg ¢ pegykuust 3a 3 me-
ceua.

¢ [Ipozno3sa - 3aBucu om Bb3pacmma npu Ha4aAOMO, NPo-
gbakumeanocmma na CSWS, npogbakumeanocmma u
mexkecmma Ha koenumuBuama yBpega, omeoBopa kbm
AEM aeuenue.

Cunapom na Landau-Kleffner (mpumodura ada3sus-

eMIIeTICHs)

* Hauaao- meXkgy 2 u 8 2.

e Kaunuuna xapakmepucmuka: Adasus (npoepecupawia
uau ¢paykmyupawa npu 100%), enuaenmuyex cuHgpoM
(75%) - I'TKII, pokaanu npocmu uau komnaekchu, amu-
nuuHu abcancu u BI'TKII, noBegenuecku omkaonenust
(75%) - xunepakmuBrocm, azpecuBrocm, ncuxosa.

* EET-pokaana abnopmHocm ¢ memnopaana (Haii-uecmo
8 gomunanmuama xemucéepa) u no-psigko napuemo-ok-
uunumaaHna Aokaauszauus om ocmpus, komnaekcu
ocmpue-0aBua Bbana, Myamudokasna uau eenepaausu-
pana (npeguMHO no Bpeme Ha cbH), cBb3Morkna ussiBa na
CSWS, kosmo onpegeast npoeno3ama 3a koznuuusama u
uameaekma.

* Aeuenue: VPA, ESM, Clobazam, Sulthiam, LTG, LEV,
TPM, ZNS. ACTH uau kopmukocmepougu ¢ Hauasnu Bu-
coku go3u - 3 Meceua, koemo onpegeast npozHozama.

* [Ipo2no3sa - om Oenuenena gemcka enuaencusi go enuaen-
muyna enuedasonamus. ITo-6aazonpusimua npoznosa -
npu Hayaao Ha adazusama caeg S 2., kpamkompatiinu ada-
muyHu enuzogu, 0bp30 nogodpenue na EET.

5. QeOpunnu ropyose

Bb3pacmoBo cBbp3ano 3aboasiBane ¢ enuaenmuunu
npucmbnu B kbpmauecka u panna gemcka Bv3pacm, npu
memnepamypa Hag 38°C, 0e3 gannu 3a undekuust na ITHC
(MeHuH2um, eHuedasum), MemaboAUMHU pazcmpoticmBa,
unmokcukauuu u gp., koumo ne Haaazam guazno3ama enu-
Aencusl.

* QI ce ussaBsBam npu Bucoka memnepamypa, npuyu-
HeHa B 85-90% om cayuaume om undekuuu Ha 2opHume u
gOAHU guXameAHU nbmuwia (Cpegen omum u OCmbp MOH-
3uaum), Bapuueaa, gpyau necneyupuinu Bupycuu undek-
uuu, ypounpekuuu, caeg umynusauuu (85-90% om
cAyvaume).

e @I 6uBam konByacuBuu, 2aaBuo 2enepasusupanu
npucmbnu (I'TKIT 8 80% uau monuunu B 13%), egno-
cmpannu (4%), a okoao 3-5% ca nekonByacuBunu, camo c
omkAOHEHUE HAa OYUME, aMOHUS U LWUAHO3A.

o JIIpocmume” QT (70%) ca kpamku (nog 5 Mun.), 2e-
HepaAu3upaHu u eguHuYHU 3a 24 yaca.

¢, Ycaokuenume” uau ,komnaekenu” QI (30%) npo-
gbakaBam nag 15 mun., koncmamupa ce pokaanocm u/uau
caegoBa napesa, uau ca >2 3a 24 yaca. [Ipu msx ca neobxo-
gumu uscaegBanus - KT, MPT, EEI' u aeuenue c
aumuenuaenmuynu megukamenmu (AEM). MPT npu
npogbakumeaen QI moke ga paskpue ocmpa xunokam-
nasaHa yBpega u nocaegBawa npozpecupawa ampodus u
ckaepo3a.

* Puckom 3a QT e ¢ 30% no-Bucok npu Haauyue Ha uAu

cmenen pogecmBenuuu ¢ QT'. 3a6aBeno MmomopHo pasBu-
mue u pogcmBeHuyu cbe 3abaBeno pazBumue.

* Puckbm 3a peuuguB caeg nbpBu OT e 30% - 40% npu
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geua ¢ nopBu QI <18 meceua, pamuanocm 3a QI u T° npu
nauaanume <40°C.

* Pucksm 3a enuaencust caeg npocm QT e 1% - 2,4%,
a caeg ycaoxkuenu - 4,1% - 6%.

Tabauua 4. [udpepenuuasna guaenosa npu ¢pedpuset 2upy
(Dedpumnn ropuose

Mudexuus va IIHC - mennnrut, ennedanmt/ennedanonarns:

* ['punen enuedasum/ enuedaronamust

* Reye cungpom ¢ enuearonamust

* Ocmvp enyedasum ¢ pedpusen konByacuben enuaenmuuen cmamyce

* Ocmop enuedasum ¢ peppakmepru, noBmapsiwu ce napuuasxu npucmbnu

Emmnencus:

* Cungpom Ha Dravet (SMEI)

* ['enepaausupana enuaencus ¢ gpedpuanu npunagoyu + (GEFS+)
* (OponmaanogsiroBa enuaencust ¢ pebpuanu npunagbuu +

Mucynr

Jlexuapatamus

Konsy.iciu npu racTpoesTeput

V. ENMJIENITNYEH CTATYC (EC)

CoBpemenHa fe¢unHnys 1 Knacuukanus Ha enuien-
TiaeH cratyc (2015 r.)

EC e coecmosinue, koemo e pesyamam om neBb3mok-
Hocm 3a gelicmBue na MexanusMume omeoBopau 3a npe-
kpamsaBane Ha npucmbnume uAu Om UHULUUPAHE Ha
MexaHu3Mmu, kotimo Bogsim go abHopmHa npogbakumea-
Hocm Ha npucmbnume (caeg t;). ToBa e cbemosinue, koemo
Mozke ga uma npogbakumeanu nocaegemBus (caeg t,), BKA.
neBpounna yBpega u cMmbpm, yBpega na neBponnu mpexku, 8
3aBucumocm om Buga u npogbakumeanocmma Ha npucmb-
nume.

Hedunuuusima uma 2 usmepenust:

1. IIpogbakumeanocm Ha npucmbna u MOMEHM®bM ty,
B8 kotimo npucmbnbm mpsi6B8a ga ce pazeaekga kamo ,,a0-
HOpMHO npoaonaupan”. ToBa e Bpememo, koezamo mpsa6Ba
ga ce obmucas u 3anouBa aeuenue.

2. Bpememo, caeg koemo puckbm 3a npogbakumeanu
nocaegemBusi e 20asM (t,). ToBa e Momenmbm, B kotimo ce
Bzema pewenue koako azpecuBro ga 6bge aAeuenuemo c uea
npegomBpamsiBane Ha npogbakumeanu nocaegecmBusi.

Ha 6a3ama na ekcnepumenmaanu mogeau ¢ kuBomuu
3a MO3buHa yBpega ca onpegeaenu t; u t, npu nsikou BugoBe
npucmbnu.

BpemeBu unmepBaau t; u t, 3a pasauunu BugoBe EC

Bug EC BpemeBu unmepBaa t; 0 BpemeBu unmepBaa ty t,
Tonuuno-kaonuuer S Mu. 30 muH.

(Qokanen ¢ napy- 10 mun. > 60 Mun.

WEHO Ch3HAHUE

AbcancoB 10-15 mun. (Bvamozknu npomenu  HeusBecmen

B Obgeuwie — 02paHuyeHU gaHHu)

EC e nati-uecm go 5-2oguwna Bw3pacm u caeg 65 20-
gunu. B 1/3 om caywaume Bwn3nukBa npu enuaencus
(epewku B Aeuenuemo, BuezanHo npeycmanoBsiBane Ha ae-
yeHuemo, unmepkypenmuu 3a6o0asBanus u m.u.), 8 1/3 e
ocmbp cuMnmomMamuuen (B xoga Ha MO3bY€H UHCYAm,
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anokcus, kpanuaana mpaBma, unpekuust na ITHC, mema-
00oAumMHU HapyweHnusi, aAkoxoana abcmuHeHuust, mymop,
Megukamenmo3sna unmokcukauust), a 8 1/3 npuuunume oc-
maBam neussichenu. [Ipu npogbakaBaw, nag 30 mun.
konByacuBen EC nacmwunBam yBpegu na ITHC (Baso-
guaamauusi, Hapywena kpbBruo-mo3buna 6apuepa, yBeau-
yeHo Bvmpeuepento HaAsizane, MO3bueH omok, HeBpoHHa
cmbpm). [Ipu npogwbakumeanocm nag 60 mun. EC ce npue-
Ma 3a pedppakmepen, a npu npogbakumeanocm Hag 24 . -
3a cyneppedppakmepen. [Tpu peppakmepen u cyneppeppak-
mepen EC cmbpmuocmma e 32%.

IIpegaorkenu ca 4 nmarnocTuanu ocu 3a kaacupukauus
na EC:

1. Cemmonorus

2. ETnonorus

3. EET kopenatu

4. Bn3pact

Bceku nauuenm mpsi6B8a ga 6vge kamezopusupan cno-
peg Bcuuku ocu. Ha npakmuka moBa psigko e Bv3mozkno
nopagu HegocmambyHUu ganHu, HeBb3Mozknocm 3a npoBek-
gane Ha EEI" B nauaaomo Ha EC uau gunamuka B cemuo-
aozusima Ha EC u EET" naxogkama.

1. IlmarnocTiIHa 0C CEMHOJIOTHS

Ta3u guaenocmuyna oc ce omuacst go kaunuunume npo-
siBu na EC u e ocnoBna 3a kaacudpukauyusima. ITpuemam ce
2 makconomuunu kpumepust:

1. Haauuue uau omcbemBue Ha 3a0eaekuMu MOmopHu
cumMnmomu

2. CmeneH Ha HapyweHusl Ha cb3HaHuemo (koauuecm-
Benu uau kauecmBenu).

Ha 6a3ama na me3u 2 kpumepust EC moke ga 0bge:

* Konsyacusen EC - npu uspasenu MOmopHU CUMNMOMU

* HexonByacusen EC - npu Aunca Ha MOmMOpHU cuMnmo-
MU

CoBpemenna kiacupukanus Ha EC (cemuomorust)

(4) C euoumu momopnu cumnmomu

A.1 KonByincusen EC (cunonum: monuuHo-kaoHuueH
EC)

A.l.a. 'enepaausupan konByacuBen

A.1.b. EC ¢ ¢pokaano nauaso c eBoalouus kvom gBycmpa-
nen konByacuBen EC

A.l.c. Heymounen kamo ¢okaaen uau 2enepasusupan

A2. Muoxknonnien EC (¢ Bugumu enuaenmuunu Muok-
AOHUYHU 2bpuoBe)

A2.a. Ckoma

A.2.b. be3 koma

A.3. Qokanen moropen EC

A.3.a. TloBmapsiwu ce ¢pokaanu mMomopHu 2bpuoBe
(dkakewbhoB)

A.3.b. Epilepsia partialis continua

A.3.c. AgBep3uBen cmamyc

A.3.d. Okyaokaonuuen cmamyc

A.3.e. Vlkmaana napesa (pokasen unxubumopen EC)

A.4. Tonnyen EC

A.5. Xunepkunernuen EC
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(B) be3 euoumu momopnu cumnmomu (HeKOH8YACUBEH
EC)

B.1. C koma (Bka. m.nap. mpygHo goaoBum EC)

B.2. bBe3 Kkoma

B.2.a. I'enepaausupan EC

B.2.a.a. Tunuuen abcancoB EC

B.2.a.b. Amunuuen abcancoB EC

B.2.a.c. Muokaonuuen adcancoB EC

B.2.b. Qokasren EC

B.2.b.a. be3 napywenus Ha chb3HaHUEemo (aura continua,
¢ aBmonomMHu, cemuBHu, 3pumeanu, mMupucHu, BkycoBu,
NCUXuYHU, cAyxoBu cumnmomu)

B.2.b.b. Apamuuen cmamyc

B.2.b.c. C napyweno cb3nanue

B.2.c. Heymounen kamo ¢okaaen uau 2enepasusupan

B.2.c.a. ABmonomen EC

2. JInarHoCTUYHA 0C €THOJIOTHSI

CuBpemenna Kiaacupukanus Ha EC (eTuosnorus)

- Ocmvp EC (uncyam, unmokcukauust, enuedaaum u gp.)

- EC, cBovp3an ¢ npexkuBsno B8 munaaomo 3aboasiBane
(Mo3buHa mpaBma, enuedasum, UHCyAm)

- ITpoepecuBen EC (M03buen mymop, 6oaecm Ha Lafora,
gemMeHuuu)

- EC npu ymounenu eackmpo-kaunuunu cungpomu (Cusn-
gpom Ha West, Lennox-Gastaut, Landau-Kleffner, Ohta-
hara, Dravet, FOBenuana muokaonyc enuaencus u gp.)

- EC c neusBecmuna emuoaoaust (kpunmozenen)

Tepmunbm uguonamuueH (2eHemuyeH) He ce u3noa3Ba

3a emuoaozust Ha EC.

3. Muarnoctuuna oc EET" kopenaTu
Kozamo cmaBa Bwvnpoc 3a EEI" kopeaamu na EC, e
Bazkno ga ce umam npegBug caegnume ocodenocmu:

1. EEI" (ocobeno EEI" Mmonumopupane) e uskalouumeano
Baxkna npu nekonByacuBen EC, koezamo kaunuunume
nposiBu ca guckpemnu, necneuupuunu u BkalouBam oc-
HOBHO HapyweHust Ha cb3HaHUEMO u noBegenuecku npo-
MeHu

2. ITonacmosiweM auncBam 6a3zupanu Ha gokazameacm-
Bama EEI" kpumepuu 3a EC.

3. EnuaenmuyuHume paspsgu ce cuumam 3a OmaudumeAeH
Oeaee, HO npu no-zoasMa npogbakumeanocm Ha EC,
Moe2am ga npeodaagaBam pummuuHU HEENUAENMUYHU Na-
mepHuU.

IIpegaokena e caegnama mepMuHOAOR2USI 32 ONUCAHUE

na EEI' namepnume:

1. Jlokanm3amus: 2enepasusupanu, Aamepaausupanu, gBy-
cmpanHo He3aBucumu, Myamugokaanu.

2. HanmeHoBaHMe HA MaTepHA: NEPUOGUYHU Pa3psigu, pum-
MuuHa geama akmuBrocm uau nuka-6aBna Bvana/nuka-
6aBna Bvana naloc nogmunoBe.

3. Mopgomorus: popma, 6poii pasu, aMmnaumyga, noAspu-
mem.

4. CBbp3aHy ¢ BpeMeTO XapaKTePUCTHKH: Yecmoma, npo-
gbakumeanocm, HauaAo (nocmeneHHo, BHe3anHo), guxa-
Muka (eBoaloupawu, paykmyupawu uau nepcucmupaw).

5. Monyaamust: npegu3Bukanu om cmumyAu uAu cnoHmas-
HU.

6. EQexT oT MequkamMenTo3Ha unTepBeHnus Bbpxy EEI
HaxoJKaTa.

7. QaykTyauus - naauuue Ha noBeue om 3 npomenu B
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yecmoma (c noxe 0.5 Hz), Mopdoaoaust uau aokaauzauusi,
npe3 nepuog He no-20AsM om 1 MuHyma.

8. Epo/ionus - npu none 2 kamezopuunu npomenu B ue-
cmoma (none 2 nocaegoBameAnu egHONOCOYHU NPOMEHU
¢ noue 0.5 Hz), mopdoaozust (none 2 nocaegoBameanu
npomeHu go nosiBa na HoBa Mopdoaoausi) uau aokaausa-
uust (nocaegBawo pasnpocmpanenue kbm nowe 2 pas-
AudHu cmangapmiu 10-20 omBekganus).

9. EET nmomo6penne npu pegyuupate Ha namoAo2uvyHama
Haxogka go psigka (go 1-9% om enoxa).

Momudumpanu Kpurepun ot 3am0yprcKu KOHCEHEYC
3a HeKoHBYJicuBeH EC

ITpe3 2013 2. B 3aaudypa ca ymBbpgenu padbomuu EEI’
kpumepuu 3a guaenocmuka na nekonByacuBen EC. Ha
ma3u 06a3a, npe3 2015 2., Leitinger u cbaBm. npegcmaBsim
Moguduuupanu 3aaudypecku kpumepuu 3a nekonByacuBen
EC, ¢ koumo ce nocmuea 3nayumMa pegykuust na ¢paawuBo
noaokumeanume guazno3u HekonByacuBen EC npu munu-
MaAHa 3a2y0a Ha uyBcmBumeanocm. Cnopeg mesu kpume-
puu guaeno3ama nekonByacuBen EC ce 06a3upa na
kombOunauuss om EEI" u kaunuunu gannu kamo kaunuu-
Hume cumnmomu, cycnekmuu 3a EC, mpsi6Ba ga npogba-
’kaBam none 10 mun. ITpuaazanemo na mesu kpumepuu ce
npenopbuBa npu Beuuku nayuenmu ¢ koauuecmBenu uau
kauecmBenu napywenust Ha cb3nanuemo. Te BkalouBam:

Knuununn naHHu, nofmomMaraimu JMarHo3ara:

- BaowaBane na cocmostnuemo B pamkume na munymu go
vacoBe.

- Aunca Ha cbwecmBeHo nogoOpeHue B nocaegnume
MuHymu go uacoBe.

- Aunca na MemaboAUMHU HApyweHUs UAU gaHHU om
HeBpouszobpaszsBawume memogu, obsicusiBawyu EEI
Haxogkama.

EET npomenu ¢ npoxszKuTeHOCT moHe 10 s:
A. Ilpu nanmentn 0e3 u3BecTHa eHnedasonaTus (He-
obxoguMm e noHe 1 kpumepuii om 1-3)

1. Enuaenmuunu paspsgu ¢ yecmoma Hag 2,5 Hz.

2. Tunuuna ukmaana eBoalouus Bb8 Bpememo u npo-
cmpancmBomo Oom enuAenmuuYHU paspsigu UAU pum-
MuuHa akmuBrocm (nag 0,5 Hz).

3. quckpemuu kaunuunu nposiBu (aeku nompenBanus B ne-
puopasnama, nepu-opbumasnama odsacm uau kpatinu-
uume, 6auzku kamo Bpeme na ussBa ¢ EEI’ naxogkama)
C enuAenmuuHu paspsigu uau pummuyHa akmuBrocm
(nag 0,5 Hz).

4. TTpu aunca na kpumepuu 1-3 u HaAuuue HAa enuAeNMUYHU
paspsgu ¢ yuecmoma < 2,5 Hz ¢ ¢paykmyauust uau pum-
Muuna akmuBnocm nag 0,5 Hz c¢/6e3 paykmyauust u caeg
obMucasHe Ha kaunuunama kapmuna, ce npuaazam agek-
Bamuu anmuenuaenmuynu Megukamenmu u ce gokymen-
mupa peakmuBHocmma Ha nayuenma caeg 10 mun.

B. Ilpn mauyieHTH ¢ U3BeCTHA eNMUIeNTUYHA eHUe(a-
nonaTus

Kpumepuu om epyna A + no-noguepmanu kamo cme-
nex Ha u3gBa uau uecmoma EEI" npomenu uau kaunuuno u
EEI nogodpenue om npuaokenume unmpaBenozno AEM.
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JlmarHocTuyHa oc Bb3pact

CoBpemenna Kinacupukanus Ha EC (Bb3pact)
1. B nepuog na noBopogenomo (0-30 guu)

2. B kvpmauecka Bv3pacm (1 meceu — 2 2ogunu)
3. [Ipu geua (2-12 20gunu)

4. ITpu lonowu u Bvzpacmuu (12-59 2ogunu)

5. Cmapuecka Bv3pacm (> 60 2ogunu)

VI. IZMATHOCTUKA

Juaznozama ,enuaencusi” ce nocmaBst npu HaAuuue
Hati-maako na 2 nenpoBokupanu/ npoBokupanu enuaen-
muyHu npucmsna uau 1 nenpoBokupan/npoBokupan npu-
cmbn u Bucoka BepossmHocm om nocaegBau, npucmwbn.
Huaznocmuuupanemo ce uzBovpwBa B 4 nocaegoBameanu
emana:

1. Xapakmepusupane na npucmbna - gudpepeHyuasna
guaenosa MeXkgy enuAenmuuHu U HEENUAENMUYHU Npu-
cmbnu:

¢ Jlupepenuyupane om HeenuaenmuyHu napokcusmaanu
cvemostHus kamo: cunkonu, Muepena, npexogHu ucxeMuuHu
amaku, gBuzameanu pascmpoiicmBa, HapyweHust Ha CbHs,
nanuuecku amaku u gp.

e PaszepanuuaBane om HeenuaenmuyHu npucmbnu
(nceBgoenuaenmuunu npucmbnu u cunkonu ¢ anokcuuen
npucmmon)

* PazepanuuaBane om npucmounume 8 xoga Ha Mema-
6oAumnu Hapywenus, mpaBmu, uncyamu, unmokcukauust ¢
Megukamenmu, Brezanno npeycmanoBsiBane Ha aeuenue,
aakoxoa u aakoxoana abcmunenuust u gp., kakmo u om ¢pe0-
puanu 2bpuoBe B gemcka Bv3pacm

2. Onpegeasine Ha Buga Ha enuaenmuyHus npucmbn
(cnopeg Mekgynapognama kaacupukauusi na enuaenmuu-
Hume npucmonu) ¢ ouenka u na EEI" xapakmepucmukama
(EET, Bugeo-EEI)

3. Kaacuduuupane Ha enuaenmuyHust CUHgpoM (cnopeg
Mekgynapognama kaacudpukauus na cungpomume)

4. N3scuaBane na emuoao2usima Ha 3a00AsiBanemo c
HeBpouzobpazsBawu, AabopamopHu, MemadoAumHu, 2eHe-
muunu u gpyeu uscaegBanust (Que. 1).

HeoOxogumuTe u3ciieJBaHusA 32 guazHOCMUUUPAHE U
konmpoaupane na aeuenuemo ca EEI, neBpousobpas-
aBawu uscaegBanust u konmpoa Ha cepymnume HuBa Ha
AEM.

* HeBposornino usciensade - NepuoguiHo.

* EEI' u nepuoguyen EEI konTpoua B 3aBucumocm om me-
paneBmuunust edpekm, npu mepaneBmuuno oBaagenu
npucmbnu - npe3 6 Meceua. EEI" e neodxoguma 3a ycma-
HoBsBane Buga na enuaenmuyHume npucmbnu u 3a goka-
3Bane Ha pomonapokcuzmasen omeoBop (maba. 5). EE
no Bpeme Ha cvH ce u3BvpwBa npu ungukayuu npu geua u
MAagu xopa cAeg cbHHa genpuBauus uau ynompeOa Ha
melatonin. Bugeo-EEI" e Heobxoguma npu nayuenmu ¢
gUa2HOCMUYHU 3aMpygHEHUsL.
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Tabauua 5. lupepenyuasna guaznosa Ha enuaenmuyuxume npucmbnu cnopeg Mekgynapognama kaacugukauust Ha enuaenmuynume npucmonu Ha ILAE

no kaunuunu u EET npusnauu

Emnnencns - npucrbnm

EET - uktanna

EET unrepukramna

1. Qoxanmu npucTHIM

(Dokammn - 6e3 yspena na
Ch3HAHUETO

Aokasnu konmpasamepaaiu pa3pAgu ¢ Ha4aA0 Om onpegeAcHa
obaacm. He Bunazu ce peaucmpupa om ckaana

Aokaausupan konmpasamepaaen paspsg

(Doxamun npucTbIN ¢ yBpena na
Cb3HAHMETO

Egnocmpantu uau no-uecmo gBycmpantu paspsigu, guysu uau
dokasHu, memMnopasHo UAU ppPOHMO-MEMNOPAAHO

Egrocmpaten uau gBycmpanen, no-4ecmo acuHXpoHeH
¢okyc, oduknoBeno T uau F

(I)OKaJIHl/l NPUCTBIHU € €BOJTIOLMA
KbM JIBYCTPaHH! TOHUYHO-
KJIOHHYHHI

['opeonucanume paspsgu aexepasusupam 6bp3o Bmopuuxo

I Tenepanu3upanu npucTbIu

Abcancn -
CH3HAHUEMO € HAPYLIEHO

[TpaBuanu u cumempuunu 3 Hz, no Bv3moknu mekgy 2 u 4 Hz
komnaekcu ocmpue-6aBna Bovana, nonskoea noaucnaiik-0aBna Boana,
gBycmpanHo cunxporuu, nosBaBawu ce na ¢ona na Hopmaana EET.

OcnoBrama akmuBrocm € B HopMaAHu 2paHuuu, HO
yecmo ce HadalogaBam onucatume napokcusmaanu
nposBu om komnaekcu ocmpue-6aBua Bvana 3/s,
npaBuAHU U cCuMEMPUYHU.

Arinnynu abcancu
Mozam ga ce npugpyskaBam om
npomenu B myckyanus monyc

oaudpekBenmuu, acumempuunu komnaekeu ocmpue-6aBna Boana,
0vp3a akmuBrocm uau gpye mun napokcusmaana akmuBrocm, nosi-
BsaBawu ce Ha pona Ha abHOpMHa 3a Bv3pacmma ocHoBHa akmuB-
Hocm. ITpomenume ca gBycmpantu, HO yecmo HepezyAspHu U
HECUMEmpUYHU.

IIpomenu B ocnoBrama akmuBrocm, nenpaBuanu u
Hecumempuynu komnaekeu ocmpue-6aBna Bvana

MuOKJIOHUYHU MPUCTBIN

Komnaekeu noaucnaiik-6aBna Bvana u ocmpue-6aBna Bvana

Cvwama kamo ukmaasama akmuBrocm

Tonuunn NMPUCTBIH

Bop3a akmuBrocm, uau 9-10/s pumbM uau ¢ HamaasBane Ha
yecmomama u yBeauuaBane Ha aMnaumygama

Pummuunu paspagu om ocmpu u 6aBru Boanu, nonskoza
acuMempuyHu, yecmo adnopMHa ocHoBHa akmuBrocm

Koonmunn npucrbnm
komnaekcu ocmpue-6aBua Bvana

Bup3a akmuBroem (10 8 s uau noBeue) u 6aBuu Boanu, psgko

Cnatik-Bvbana uau noaucnaiik-Bbana paspsagu

TonnuHO-KIOHHYHH NPUCTBITN

Bvanu no Bpeme Ha kaonuunama daza

Pumbm om 10 uau noBeue/s ¢ namaasBawa yecmoma u napacmBatwa
amnaumyga no Bpeme Ha monuuxama dasa, ¢ npekbeBanus om 6aBHu

IToaucnatik-Bbana uau cnatik-8vana uau ocmpa-6aBna
komnaekeu

Aronnunn NPUCTBIIH
obp3a akmuBrocm

Komnaekeu noaucnatik-6aBua Bvana, no-psigko nuckoBoamakua

TToaucnaiik-6aBna komnaekcu

» Auncama na abnopmuocmu 8 EEI" ne uskalouBa gu-
azHo3ama enuAencusl.

» Auncama na enuaenmugopmena akmuBuocm 8 EET
B xoga na npoBe’kganomo npomuBoenuaenmuuHo AeueHue
03HauaBa, ue Beposimuo aeueHuemo e edpekmuBHo.

» Camo Bb3 ocnoBa na enuaenmudopmena akmuBrnocm
B EET, no 6e3 cbomBemuna kaunuuna ussiBa, ne moke ga ce
nocmaBu guazno3ama enuaencusi.

* HeBpon3o0pa3sBamu n3ciae BaHus

* Cnewnu:

e [lauuenmu, noayyuau 3a nupBu nbm enuaen-
muyHu npucmbnu, ¢ HoBoBb3Huknaa oznuwen neBpoaoau-
4yeH geduuum, yBpega Ha cb3nanuemo (c uau 6e3 ganHu 3a
uamokcukauust), memnepamypa, mpaBma Ha 2aaBama, nep-
cucmupawo 2aaBoboaue, anaMHe3a 3a HEOnAasMa uAu 3a
npuem Ha anmukoazyranmu, nosumuBrocm 3a HIV, naau-
yue Ha ¢pokarnu npucmbnu npu nauuenmu Hag 40 2.

e [Tauuenmu c uzBecmua enuaencust npu: CbMHEHUE
Ha MO3buHO-cmpykmypHu Ae3uu Ha Oazama Ha npozpecu-
paw, HeBpoaozuuen gedpuuum; yBpega Ha cb3HaHUEmMO (C
uau 6e3 unmokcukauust), memnepamypa, kpanuasna
mpaBma, nepcucmupawo 2aaBoboaue, anamHesa 3a HEON-
Aa3Ma, npueMm Ha anmukoazyaanmu, npomMsiHa B muna Ha
npucmbnume, npozpecupawi, unmeaekmyaaen gedpuuum.

. Kommiorspaa tomorpadus (KT) nHa riaasen
Mo03BK € nokaszana B ycaoBust na cnewHocm, kakmo u 3a Bu-
3yaausupatne Ha Mo3buHu kaauupukamu (mybGeposna ckae-

po3a u gp.). KT ¢ konmpacm - 3a gupepenuupane na apme-
puo-Benosna maadpopmauus, Mo3buen mymop. IToBmopnu
KT u3caegBanus - npu npozpecupawiu npomenu B neBpoao-
2UYHUS cmamyc U mepaneBmuyna pe3ucmeHmyocm.

d MaruauTtHo-pe3onancua Tomorpapus (MPT) na
rlIaBeH MO3BK € cpegcmBo Ha u3dop npu nayuenmume
enuaencusi nopagu Bwv3moknocm 3a Busyaausupane Ha
Maaku no obem aesuu (kopoBu gucnaazuu u gedpekmu B8
HeBponHama muepauus), xunokamnaana ckaeposa u neon-
aa3mu. [Tokazana e 3a nauuenmume ¢ pokaana enuaencust
¢ uskalouenue na gokaszanume uguonamuunu gemcku ¢o-
kaanu enuaencuu, kakmo u npu noBoussiBuaa ce enuaencust
caeg 25 2. Bv3pacm 3a ymounsiBane Ha cuMnmoMamuyHa
emuoaozust. [ToBmopnu MPT u3scaegBanus - npu mepaneB-
MUYHA PE3UCMEHMHOCM Ha enuAencusima u/ual npozpecu-
pawu npomeHu B neBpoaozuunusi cmamyc.

d Tpancponraneanna exorpadus — B kbpmauecka
Bb3pacm.

. IIKK, TpancamMuHa3u, eleKTPoOJIMTH - B Hava-
AOmMoO Ha AeueHuemo, kakmo u gpyau nokazameau npu He-
obxogumocm. ITpu nopMaanu cmoiinocmu - konmpoanu
uzcaegBanust npe3 6 meceua.

. EKT npu geua u Bv3pacmuu npu cbMHEHUE 3a enu-
aencust u JIJT cve cunkonu uau pumbMHU pazcmpoticmBa.

. Ouen craryc

*  W3cnegsanus na HuBo Ha AEM - caeg npukalou-
Bane nHa mumpupanemo Ha Baanpoamu, carbamazepine,
phenytoin, caeg koemo Mmonumopupane ce uzBwvpwBa 1/20-
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guwno. ITpu comuenue 3a Hucko HuBo uau unmokcukauus,
mepaneBmuuna pesucmenmuocm, noBeue om 2 ackapcmBa,
yepHOgpoOHa u 6bOpeuna HegocmambyHOCH, CbgeOHO-Me-
guuuncka ekcnepmusa. ITpu 6pemennu kenu — exkemeceuen
konmpoa na cepymHume HuBa.

e  Ilcuxomoruyno m3ciegBaHe npu OOyYUMEAHU 3a-
mpygHEeHus: u nepuogudex konmpoa 3a ouenka na Bvamo-
ken peepec B koenumuBrume ¢pynkuuu.

e  T'enernmunu uscaensanus (Taoda. 1, 2, 3)

IIpu napuuanauTe (PpoKaJHM) eNUIENICUU, HATMYHME Ha
BI'TKII u Hskou Heompe/esieHM CHHIPOMHU CE OCbUecm-
BsaBam gonbAHUMEAHO:

*  JlonaepoBa u mpanckpanuaana gonaepoBa conoe-
padust.

*  MP aneuoepadus npu cbmHeHue 3a apmepuoBe-
HO3HU Maadopmauuu (AVM), cmeHo3u u Xxunonaasuu Ha
BvumpewHa cbHHA, CpegHa MO3bUHA apmepust.

*  Mosbuna aHzuozpadus - npu CbMHEHUE 32 MO-
3buHO-cbgoBu maapopmauuu caeg KT, KT ¢ konmpacm,
MP aneuozpadusi.

*  (Dynkyuonaanu neBpousobpassaBawu uscaegBanus
- SPECT u PET 3a ycmanoBsBane na aokaana xuno-/xunep-
nepdy3us u Xuno- uAu XunepmMemadoAu3bM.

e  JIMKBOpHO U3cjIeABaHe - NPU CbMHEHUE 32 MEHUH-
2um, ocmbp UAU NOgocmbp eHuedasum, cybapaxHOugeH
kpwvBouzauB, aeBkogucmpodust

VII. TEPAIIVSL

CBoeBpemennomo guaznocmuuupane Ha Buga Ha npu-
cmbnume U Ha ENUAENMUYHUS CUHJPOM € HE0OXO0gUMO yc-
AoBue 3a npaBuanug u300op Ha anmuenuAenmuyHama
mepanus, onpegeasiwa B nati-2oasiMa cmeneH npo2Ho3ama
U NCUXOAO2UYHUME U COUUAAHO-UKOHOMUYHU NPOOAEMU, Cb-
nemcmBawu enuaencusma. AeueHuemo Ha 60AHUME € enu-
Aencust ce ocbwecmBsiBa om cneuyuasucmu-neBpoaosu
u/uau gemcku HeBpoao3u. Koncyamauust ¢ ncuxuambp ce
uzBbpwBa npu HaAudue Ha ncuxo3a, NPoOMsHA HA AUY-
Hocmma, cBbp3ana ¢ enuaencusma, NCUXO-COLUAAHA guC-
dynkuust.

IleAume Ha aHMUENUAENMUYHOMO AEUEHUE CA N'bAECH
koHnmpoa Ha enuaenmuyHume npucmbnu uAu pegykuust Ha
npucmbnHama yecmoma u/uau mexkecm, npu goopa nOHO-
cumocm, 6e3onaciocm u cbodpassiBane ¢ aekapcmBenume
B3aumogeticmBusi, nomuckane na cyokaunuunama enuaen-
muuHa akmuBrocm u Ha enuaenmozenezama, nogoopsiBane
Ha kasecmBomo na kuBom.

Tepanusima na enuaencusma BkalouBa megukamen-
MO3HO A€ueHue (MOHOmepanus, pauuoHaAHA NnoAumMepa-
nug) u npu Heodxogumocm  (MegukamenmosHa
pesucmenmuocm uAu Hskou cneyuduuHu CuUHgpOMLU) - HeB-
POXUpYp2UUHO AcueHue, aamepHamuBuu mepanuu (kemo-
2eHHa guema u mogudukauuu, Bazyc-nepB cmumyaauusi).
M360pbm Ha anmuenuaenmuuen Megukamenm (AEM),
npogbakumeanocmma Ha aevyenuemo, kakmo u pewe-
HUEemo 3a xocnumaausauus ce B3emam om cneuuasucmu
HeBpoaosu u/uau gemcku HeBpoaosu. IIpu aevenuemo na
enuaencusma ce cnazBam ocHoBHuU npuHuUNU.

[Ipu eqHCTBEH TOHUYHO-KJIOHIYEH eNuIeNnTHYeH Npy-
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cTBI AeueHue ce 3anouBa npu Bucok puck om peuuguBu:
EEI" ¢ unmepukmaanu enuaenmudopmMenu abHopMHOCMU
U/uAu nepcucmupatia NpuvluHa 3a ENUAENMUYHU NpuCmbNU
kamo Buszyaausupana B8 MPT kopoBa gucnaa3zust; HauaaeH
HenpoBokupan enuaenmuueH cmamyc; aHaMHe3a 3a npeg-
wecmBawu Muokaonuu, abcancu. OcnoBHama uea Ha Aeue-
HUEmO € NbAeH KOHMpOoA Ha Npunagbuume NPu MUHUMAAEH
cmpanuuen epekm na AEM, ¢ nocmueane na Bb3mozkno
Hati-goopo kauecmBo na kuBom. IIpeuensiBa ce noazama u
puckoBeme om npogbakumeanusi npuem Ha AEM npu
Bceku konkpemen Goaen.

Aeuenuemo ¢ anmuenuaenmuynu Megukamenmu ce 3a-
nouBa npu cueypna ouaznosa. — cnopeg HoBama gedpunuuus
caeg 2 nenpoBokupanu uau npoBokupanu npucmobna, Ha-
6alogaBanu npe3 nepuog no-20astM om 24 y, caeg 1 nenpo-
Bokupan (uau npoBokupan) none 30 gHu caeg
HeBpoundekuus, uncyam, Mo3buHa mpabma, uau caeg noc-
maBena guaenosa enuaenmuuen cungpom. He Bunaeu ce na-
Aaza AeveHue npu uguonamuuynama gemcka ¢okaana
enuaencusi ¢ uenmpomemnopaanu cnatikoBe (PoaangoBa),
nskou ¢opmu Ha PpomocenzumuBuu enuaencuu, Gpedpua-
Hume 2bpuoBe uau pegku enuaenmuunu npucmbnu (no-
pegku om Begubk 2oguwuno npucmbnu uau pegku u aeku
HOWHU npucmbnu) u npu kpamkompaiinu ¢pokasnu npu-
cmbnu.

A. IlpyHuunu Ha jedeHune

1. OuensiBa ce Buga na enuaencusma, Buga Ha npucmab-
nume, ungukayuu u puckoBu pakmopu 3a anmukonByacan-
MHO A€YEHUe

2. 3anouBa ce c moHomepanusi ¢ .megukamenm om
nopBa aunus, cbo0paszen ¢ Buga Ha npucmbnume, enuAen-
Mu4HUs CuHgpoM, Bb3pacmma Ha nauueHma, HaAuduemo
Ha npugpykaBawu 3a00as18anus, ko-megukauyuu. ITpegum-
cmBama Ha MoHOmMepanusima e Hucka mokcuunocm, godpa
noHocumocm, Aaunca Ha ackapcmBenu BzaumogeticmBus,
MuHUMU3upanu koenumuBru HapyweHus u gpyau Hexkeaanu
peakuuu. Epekmbm ce konmpoaupa cnopeg kaunuunume
cumnmomu (Yecmomama u mekecmma Ha npucmbnume)
uc EET.

3. 3anouBa ce ¢ Hucka gosa, kossmo ce noBuwaBane noc-
meneHHo go koHmpoa Ha npucmbnume uau u3siBa Ha cmpa-
HuuHU peakuuu.

4. Monumopupane Ha cepymMHUmMe HuBa.

5. Ouenka na puck om Bb300H0B51Bane Ha npucmbnume
npu cnupaHe UAU NPOMsIHA HA A€4EHUemo.

6. ITocmuzane na onmumaano kauecmBo na kuBom.

7. Ilpu mepaneBmuuno-pesucmenmuu enuaencuu (He-
ycnex om gBa agekBamnu AEM) — nacouBane kbm cneuua-
Auzupanu kaunuku 3a npoBekgane na uscaegBanust 3a
emuoAO2u4YHO u3sicHsiBane, onpegeasine u npoBekgane na
pauuoHaAaHa noAaumepanusi u odocbkgane 3a Bv3mokHo HeB-
POXUPYP2UYHO AeueHue u kemozenna guema.

b. AHTHenuIeNTUYHN MeIUKaMeHTH

CobBpemMeHHOMO ACUEHUE HA enuAencusma npu geua u
Bv3pacmuu ce ocbwecmBsiBa cbe caegnume AEM cnopeg
pezucmpupanume ungukauuu kamo Monomepanus uau pa-
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uuoHaaHa noaumepanus, agekBamno na Buga na enuaen-
cusima u Buga Ha npucmbnume, cboOpa3eHo ¢ Bb3pacmma,
me2A0mo Ha nauuenma u npugpykaBawume coMamuyHu
3a0oasiBanus (uepHogpoOHu, 6bOpeunu, kpbBHu u m.u.) u
pucka om mepamoeennocm npu Maagu keHu ¢ gemepogeH
nomenuuaa: Carbamazepine (CBZ), Clobazam*, Clon-
azepam (CZP), Eslicarbasepine (ESL), Ethosuximide
(ESM), Gabapentin (GBP), Lacozamide (LCM), Lamotrig-
ine (LTG), Levetiracetam (LEV), Oxcarbazepine (OxCBZ),
Phenobarbital (PB), Phenytoin (PHT), Pregabalin (PGB),
Retigabine (RGB), Rufinamide*, Stiripentol**, Tiagabine
(TGB), Topiramate (TPM), Valproate (VPA) Vigabatrin®,
Zonizamide®, Methylprednisolon, Piracetam (PZT),
Brivaracetam (BRV) (Taba. 6,7, 8,9, 10 u 11).

*Hepeaucmpupanu B Bvazapus

** Peaucmpupan B Bbazapust no uenmpaausupana npo-
uegypa

Omuuma ce Bbvamoknocmma 3a cyuyugno noBegenue
uAu ugeauust om npuaazanume AEM.

B. HauanHo jeyeHue Ha enuiencusra.

3anouBa ce monomepanus ¢ Megukamenm na nbpBu
u300p, cboOpasHo Buga Ha enuaencusima u Buga na npuna-
gbuume caeg gBa nenpoBokupanu npucmena (Tabauua 6.),
kamo ce gocmuea onmumaaHa go3a (Tabauua 7).
Monomepanusima e edpekmuBna npu 60% om nHoBogua-
eHocmuyupanume nayuenmu (I Monomepanusi - 47% uau 1T
MoHomepanusi - npu 13%).

I MoHOTepanus (MeTUKaMeHTH Ha MbPBU U300p) ca:

- Valproate - 3a 2enepaausupanu, ¢okasnu enuaencuu
uAu npu cbMHeHus npu kaacupuuupanemo Ha npucmo-
nume. Bv3moken e mepamozenen epekm na VPA npu
Maagu keHu ¢ gemepogeH nomeHyuaa u dpeMeHHu.

- Carbamazepine - 3a ¢okaanu enuaencuu uau Oxcar-
bazepine - B8 gemckama Bv3pacm. IIpenopbuBam ce pemap-
gnume ¢opmu na Carbamazepine.

- Ethosuximide, a npu ungukauuu u Lamotrigine ca me-
gukamenmu Ha nbpBu u3dop npu abcancume.

- Ifupokocnekmbpnu AEM kamo Valproate, Lamotrig-
ine, Levetiracetam, Topiramate ca cpegcmBa na nbpBu
u300p npu nayueHmu ¢ noBeye om eguH mun npucmbnu
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(ocobeno ako uma u abcancu, amoHUYHU U MUOKAOHUYHU
npucmonu).

- Hakom ot nHoBute AEM (Lamotrigine, Oxcarbaze-
pine) Mozam ga ce npuaazam kamo MoHOmMepanus npu cre-
uuasnu cocmosinust (gemcko-lonowecka Bw3pacm, maagu
kenu u Opemennu, koenumuBen gedpuuum), cmpanuuHu
peakuuu uau op2anHa HegocmambYHOCT.

II monoTepanusi (anTepHATMBHA MOHOTepamus) ce
nmpujara npu aunca Ha epekm om AedeHuemo, HenoHocu-
MOCm, CmpaHuvHuU peakuuu uAu Op2aHHa Hegocmambu-
Hocm, kamo ce go6aBst gpya nogxogsiw, Mmegukamenm, kamo
NOCMENEHHO ce usmezas NbpBust:

* npu 2enepaausupanu u ¢okasnu npucmbnu cbe u 6e3
Bmopuuna 2enepaausauusi, noAuMop$HU npucmbnu, CuH-
gpoM Ha Lennox-Gastaut: LTG, LEV, TPM, ZNZ*

* npu ¢okasHu u BmopuuHO-2eHepasuzupaHu npu-
cmbnu: OxCBZ u LCM

* npu cungpom Ha West - VGB*

* Bbvamoxkno e BiaomasaHe Ha Hskou enuaenmuunu
npucmbnu u cungpomu om AEM (Tabauua 8.) IIpu aeue-
Hue Ha abcancu u MuokAoOHUYHU npucmbNU npu geua u Bb3-
pacmuu He ce npenopbuBam carbamazepine, gabapentin,
oxcarbazepine, phenytoin, pregabalin, tiagabine u vigabatrin,
a npu cungpoma Ha Dravet u Bucoku gosu na lamotrigine
nopagu puck om BaowaBane. Lamotrigine moke ga Baowu
u nauuenmume ¢ loBenuana muokaonuuna enuaencus. Ilpu
geua c uguonamuyuHu ¢pokaanu enuaencuu (PoaangoBa, cun-
gpoMm Ha Panayotopulos u mun Gastaut) carbamazepine u
oxcarbazepine mozam Baowam nayuenmume go ussiBa Ha
CSWS.

* [IpuuuHyM 3a Heycnex OT MOHOTEPANMATA ca:

1. HenpaBuana guaznosa (Mo3buHu mymopu, nceBgo-
enuAenmuyHu npucmsenu, cunkon, cbpgeyna apummus u
m.H.)

2. HenpaBuaen u3dop na AEM (nenogxogsiw, 3a Buga
npucmbnu, aekapcmBenu B3aumogeticmBusi)

3. Henogxogstwa gosa, cmpanudnu peakuuu

4. HenpaBuaen nauun na kuBom (aakoxoauszom, aekap-
cmBena 3aBucumocm u m.H.)

Tabauua 6. Anmuenusenmuytu MegukaMeHmu 32 A€YCHUE Ha enuAencuume (CUngOMllme) u enuAaenmuyHume npucmbsbnu

Bupn enunencus (cuHIpoM) enuIenTHYHA NPUCTBIN

I u300p MonoTepanust  AnTepHATHBHA MOHOTEDANHS WIH MOATEPANUS

II'spBiuHO-renepamu3upany (HIHONATHYHN/TEHeTHYHH) eMUIENCHH/ TeHePAT3HPAHN NPHNATBIN

Tonmyno-KIOHMYHHM NPUNATBIN CBZ,PHT,VPA CZP, LTG, LEV, OxCBZ, PB, TGB, TPM, ZNS*

ATOHHYHH NIPHCTBIH VPA LTG, CZP

Abcancn VPA, ESM CZP, LTG, TPM

MHOKJIOHIIHH TPHCT BTN VPA CZP, ESM, LTG, LEV, TPM, ZNS*, Kopmukocmepougu

IOBennIHa MHOK/IOHHYHA eMANeNcHst VPA CZP, ESM, LTG, LEV, TPM

(Doxasmm emaencry / GoKATHM eMATENTHIAN NPUCT I

(Dokannu npucrbu CBZ, VPA CZP, ESL, GBP, LCM, LTG, LEV, OxCBZ, PB, PHT, PGB, RTG,
TGB, TPM, ZNS*, BRV

Bropuumo - renepanu3nupann NPUCTBIM CBZ, PHT, VPA GBP, ESL, LTG, LCM, LEV, OxCBZ, PB, PHT, PGB, RTG, TGB,

TPM, ZNS*, BRV

Mnuonatuunn ¢poxannu (Ponannosa n OKIUNATATHH)

CBZ, VPA, OxCBZ

CZP, GBP, LTG, LEV
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Ennnentiunu em(e(l)aﬂonamu

ACTH, VPA, VGB*
LTG, TPM, VPA
VPA, TPM

CZP,LTG, TPM
CBZ, CZP, PB, PHT, Rufinamide*, ZNZ
LEV, Stiripentol**

Cunppom Ha West

Cunzipom Ha Lennox-Gastaut

Cunzpom Ha Dravet (SMEI)

Ennnentuyna ennedanonarus ¢ CSWS nm enexrpuyen cratycmo  VPA, ESM
Bpeme Ha 0aBHOBBIHOB CbH (ESES)

LEV, 6ensoguazenunu, kopmukocmepougu

- AEM, pa3pewenn 3a MoHoTepanus i nonbiasama repanns: CBZ, CZP, ESM, GBP (nag 12 2. Mono-, Hag 3 2. noaumepanusi), LTG (nag 2 2.), LEV (nag 16 2.-
MoHomepanust, Hag 1 Mecet, - noaumepanusi), LCM (nan 16 r.), OxCBZ, PHT, PB, TPM (nag 2 2.), VPA, VGB*, ZNZ (nag 6 2.)*

- AEM pa3pemenu camo 3a nonbiasama tepamist: ESL (nag 18 2.), PGB (nag 18 2.); TGB (nag 12 2.) u RTG (nag 18 2.), npu koumo gpyeu nogxogswu aekapemBenu
kombunauuu ca ce okasau HezagoBoaumeatu uau se ca nonocumu (RTG cnopeg peeyaamoptu usuckBanus nogaeku Ha gonbaHumeAHo HabAlogeHue nopagu cepuosHu
crpanmynn peakuun), BRV (nag 16 2.)

- Knacuuecku AEM: CBZ - carbamazepine; CZP-clonazepam; ESM - ethosuximide, PHT- phenytoin; PB-phenobarbital; VPA-valproate

- HoBu AEM: ESL-eslicarbazepine; GBP-gabapentin; LTG - lamotrigine; LCM - lacozamide; LEV-levetiracetam; OxCBZ - oxcarbazepine; PGB - pregabalin; TGB-
tiagabine; TPM - topiramate; RTG - retigabine; Stiripentol**- paspewen 3a ynompeba B bvazapust no uenmpaausupana npouegypa 3a cungpom Ha Dravet, VGB - viga-
batrin*, ZNS- zonisamide*, BRV - brivaracetam

*He ca peaucmpupanu 8 bvazapus: Clobazam 3a aeuenue Ha abcancu, I'TKIT u cungpom na Dravet u cungpom Ha Lennox-Gastaut; Nitrazepam 3a AeueHue Ha CUHgpoM
Ha West; Rufinamide 3a aeuenue na cungpom na Lennox-Gastaut; Sulthiam 3a aeuenue na ¢pokasnu npucmeonu; Vigabatrin 3a aeuenue na cungpom na West; Zon-
isamide 3a aeuenue Ha pokaanu u Bmopuyno 2enepausupanu npucmbnu npu Buapacmuu u geua Hag 6 2., 3a MUOkAOHUYHU npucmbny, 3a cungpoM Ha Lennox-Gastaut;

ACTH 3a acuenue Ha cungpoM Ha West.

**%. Stiripentol paspewen 3a ynompeba B Bvazapust no yeHmpaausupana npouegypa 3a cungpom sa Dravet.

Tabauua 7. BugoBe u gosupate Ha anmuenuaenmuyxume Megukamenmu

MexayHapoaHo JIELIA BB3PACTHHI
HenatentTHo ume (INN)
Havanua nnesna Onrumaina HeBHa Havanua nnesna Onrumanna aneBHa MakcimanHa iHeBHA
nosa (mg/kg) nosa (mg/kg) no3a (mg) nosa (mg) n03a (mg)
Valproic acid 10-20 10-50 500 1000-2000 2100
Carbamazepine 5 10-30 200 600-1200 1600
Oxcarbazepine 10 30-40 300-600 900-2400 2400
Phenytoin 34 4-8 100 300-400 500
Phenobarbital 2 2-5 60 90-250 600
Clonazepam 0,01 0,01-0,02 - 0,1-0,2 0,5 2-6 8
Lamotrigine 0,6 ¢ ensumuu ungykmopu  5-15 ¢ ensumHu 50 ¢ ensumnu ungykmopu - 500-600 npu ens. 700 npu MOHO-mepanust
0,15 npu VPA ungykmopu 12,5¢ VPA ungykmop
0,3 npu Mmono-mepanust ~ 5¢ VPA 25 npu MOHO-mepanust 300-400 npu VPA
15 npu MoHO-mepanust 500 npu MoHO-mepanust
Topiramate 0,5-1,0 59 25 200-400 500
Levetiracetam 10 40 1000 2000-3000 3000
Tiagabine 0,1 1 5-10 60 70
Gabapentin Caeg 6 2. 10-15 30-35 300 1200-1800-3600 3600
Pregabalin 150 450-600 600
Lacozamide Caeg 16 2. 100 mg/gn. 200-400 mg/g. 100 200-400 600 npu Mmonomepanusi,
400 npu gonbaBawa
mepanust
Ethosuximide 10 40 500 1500 2000
Retigabine 300 600-1200 1200
Eslicarbaze-pine 400 800 1200
Stiripentol** 50 go 100 50 go 100 4000
Rufinamide Hag4e.- 10 45 400 2400 3200
Vigabatrin 25 100-150
Zonisamide* Hag6e.-1 Jo6-8 50 gonvaBawa mepanus 300 monomepanust 300- 500
100 moromepanust 500 gonbaBawa mepanust
Brivaracetam Hag 16 2. 50 - 100, 50-200 Bv3 octoBa na 50 - 100, pazgeaena na gBe 50-200 Bo3 ocroBa na 200

pasgeaeta Ha gBe paBru
go3u

unguBugyaanus omeoBop

U noHocuMocm

paBuu go3u

unguBugyaanust omeoBop
U NOHOCUMOCM
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Tabauua 8. Buamozkno BaowaBane na enuaenmuunume cungpomu om AEM
AEM Cunpom Bb3MoKHO BiIOIIaBaHE

* AGcancHa enuaencust

* JOBenuana Muokaonuuna enuaencust

* IpoepecuBna MuokaonuuHa enuaencust
* PoaangoBa enuaencust

* Jlemcka okuunumaasa enuaencust

Carbamazepine

+ CuMnmoMamuyHu 2eHepaAU3Upa-Hu enuAencul

* Cungpom na Angelman
* Cungpom Ha Landau-Kleffner

* Abcancu, Muokaonuu

* Muokaonuunu npucmbnu

* Muokaonyc

* CSWS

¢ ['TKII - pagko

¢ (Dokanu npucmwvnu - psagko
* Tonuunu npucmovnu

* AmoHu4Hu npucmbnu

Oxcarbazepine * AbcaHcHa enuaencust * Abcancu
* [0Benuana MuokAoHUYHa enuaencust * Muokaonuu
* PoaangoBa enuaencust * (Dokaanu npucmonu
Phenytoin * ADcancHa enuaencust * Abcancu
* IIpoepecuBna MuokaoHuyHa enuaencust * Llepebeaapen cungpom
* [0Benuana MuokaonuyHa enuaencust * Muokaonuynu npucmbnu
* Cungpom na Landau-Kleffner * (Dokanu npucmovnu - psigko
 ['TKII
Phenobarbital * ADcatcHa enuaencust * Adcancu (npu Bucoku go3u)
* PoaangoBa enuaencust * Muokaonuunu npucmbnu
* Cungpom Ha Lennox-Gastaut
Valproate (psigko) * AlcatcHa enuaencust * Abcatcu
* Equnuynu cayyau npu enuaencus ¢ Muokaonyc u kpunmozenna * Muokaonuunu npucmonu
¢okaana enuaencust ¢ (Dokaanu
 ['TKII
Ethosuximide * Abcanca enuaencust * Abcancu
* Enuaencus ¢ muokaonyc * Muokaonuunu npucmbnu
* Enuaencus ¢ I'TKII * I'TKIT
Bensoguazenunu * Cungpom na Lennox-Gastaut * TonuuHu npucmbnu
* Abcancu
* Muokaonuusu npucmobnu
Vigabatrin * AGcatcHa enuaencust * Abcatcu
* Enuaencuu ¢ Muokaonyc * Muokaonyc
* Cungpom Ha Lennox-Gastaut ¢ (Dokanu npucmonu
* Tonuunu npucmovnu
Zonisamide ¢ (Dokaanu enuaencuu ¢ (Dokaanu npucmvnu 6e3/c yBpega na cb3nanuemo Oe3/c
eBoalouust kvm gBycmpaniu monuuHO-kAOHUYHU
Gabapentin * AGcancHa enuaencust * Abcancu
* Enuaencust ¢ Mmuokaonyc * Muokaonyc
* Cungpom Ha Lennox-Gastaut
Lamotrigine * Panna mexkka MuokaonuuHa enuaencust * [Ipu Bucoku gosu
* [0Benuana MuokaoHUYHa enuaencust * Muokaonuusu npucmbnu
* PoaangoBa enuaencust
Rufinamide * Cungpom Ha Lennox-Gastaut * AMOHUYHU NpucmbNU
Topiramate * ADcancHa enuaencust * Abcancu
Tiagabine * ADcancHa enuaencust * Abcancu
* Enuaencust ¢ muokaonyc * MuokaonuuHu npucmbnu
» (okaanu
 ['TKII
Levetiracetam * [0Benuana MuokaonuyHa enuaencust * Abcancu
* AGcatcHa enuaencust * Muokaonuunu npucmbnu
* Cungpom Ha Lennox-Gastaut * (Dokaanu
* Cungpom Ha Dravet * ['TKIT
Pregabalin * AGcanca enuaencust * AGcancu
* Enuaencust ¢ Mmuokaonyc * Muokaonuunu npucmbnu
Lacosamide * Cungpom Ha Lennox-Gastaut * Amunuynu abcatcu

* I'TKIT

I'. JIeuenne ¢ nomrepanus - 3anouBa ce npu venoBaus-
Bawu ce 6oanu om Monomepanus ¢ 2 AEM. Ilpuaaea ce
npu okoao 40% om nayuenmume, npu koumo MoHomepa-
nusama e neepekmuBna: uecmu, mezkku pokaanu uau noau-
MopHU npucmbnu, cneyudpuyHu CUHGPOMU U eNUACNMUYHU
eruedasonamuu, Hanp. MeMNoOpaAsHo-gsaoBa enuaencus
npu Me3uomemnopaana ckaeposa, mexkkama gemcka mu-

okaonuuna enuaencust (SMEI), cungpom na West, cungpom
na Lennox-Gastaut. IIpu npu6aBsine na Bmopu, pecnek-
muBrno mpemu AEM, ce npenopbuBa payuonaana noaume-
panusi, kamo ce komOunupam — 2 (3) AEM c pa3auuen
MexaHu3bM Ha gelicmBue (mabauua 9).

Hsxon AEM (lamotrigine, topiramate, valproic acid,
zonisamide) umam MHoXkecmBenu mexanusmu Ha geli-
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cmBue, gpyau (phenytoin, carbamazepine, eslicarbazepine,
ethosuximide) — equn ocnoBen mexanusbM Ha gelicmBue.
AEM ca pa3geaeHu Ha cAegHUME 2pynu cnopeg MexaHusMa
Ha geticmBue:

1. Baokepu na penemumuBuama akmuBauust Ha Ha-
mpueBume kanaau - phenytoin, carbamazepine, oxcar-
bazepine, lamotrigine, topiramate, rufinamide

2. 3acuaBawu 6aBnama unakmuBauust Ha HampueBume
kanaau - lacozamide

3. IToBuwaBane na GABA-A peuenmopume - pheno-
barbital, 6enzoguazenunu

4. Mogyaamopu na Glutamate - topiramate, lamotrig-
ine, felbamate

5. baokepu na T-kaauueBume kanaau - ethosuximide,
valproate

6. Baokepu na N- u L- kaauueBume kanaau - lamotrig-
ine, topiramate, zonisamide, valproate

7. Mogyaamopu Ha H-nomouu - gabapentin, lamotrig-
ine

8. Bbaokepu Ha neobuualinu mecma - levetiracetam,
brivaracetam (Bucok u ceaekmuBen a¢punumem kom npo-
meun 2A (SV2A) na cunanmuunume Besukyau 8 mosbka,
kotimo mogyaupa ek3ouumozama Ha HeBpompancmume-
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pume)

9. Muxubumopu na kapboanxugpaszama - topiramate,
zonisamide

10. AkmuBupane na K+ kanaau - retigabine

[TpenopwuBam ce nskou ygaunu kombunauuu npu pe-
3ucmenmuu npunagbuu (Tadauua 10).

Crniopes perucTpupaHuTe UHINKANMHU 32 JOMBJIBAILA
Tepanus ca ciaegauTe Hou AEM:

* npu renepamusupanu u poxanuu npuctenu: LTG, LEV,
TPM, ZNS*

*npu GpoKaJIHN U BTOPHIHO-TEHEPATM3MPAHN NPHCTBIIK:
GBP (nag 6 2.), OxCBZ, PGB (nag 18 2.), LCM (nag 16
2.); BRV (nag 16 2.); TGB (nag 12 2.) u RTG (nag 18 2.),
npu koumo gpyeu nogxogsiuu aekapecmBenu kombunauuu
ca ce okazaau He3agoBoAumeAHU UAU HE ca NOHOCUMU
(RTG cnopeg peayaamopnu usuckBanus nogaexku na
gonbAHUMEAHO  Habalogenue  nopagu  cepuo3Hu
cmpanuvHu peakuuu).

*npu cuaapom na West - VGB*

enpu cunapom Ha Lennox-Gastaut - LTG, TPM, Rufi-
namide*

*npu cunapom Ha Dravet (SMEI) - LEV, TPM, Stiripen-
tol**

Tabauua 9. OcroBHu Mexanuzmu Ha geticmBue Ha AEM

AEM Brokupaune/ monynanuss ~ Brokupane/ monynamuss  GABA nosmmuaBane Biokupaue Ha Hpyr
Ha Na* kanamn Ha Ca’* kanam [JIyTaMaTHHATE PeNenTopH

Phenytoin +

Carbamazepine +

Phenobarbital +

Primidone +

Valproate + + (T-mun)

Ethosuximide ++ (T-mun)

Clonazepam

Gabapentin + + (L- mun)

Lamotrigine + + (L- mun)

Oxcarbazepine +

Topiramate + + (L- mun) + (AMPA) nxubupa kapboanxugpaza

Tiagabine +(NMDA)

Levetiracetam baokep na SV npomeun

Pregabalin +

Lacozamide +

Retigabine AkmuBupa K* kanaau

Zonisamide + ++ (T-mun)

Brivaracetam baokep na SV2A npomeus,
MogyAupa ek3ouumo3ama Ha
HeBpompancmumepume

GABA= 2ama amunomacaeHa kuceauna
AMPA=aminomethylisoxazole propionate
NMDA =N-methyl-D-aspartat

SV2A - cunanmuuen Besukyaen npomeun 2A
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Tatdauua 10. [Tpenopbuumeanu komOunayuu om AEM 3a Megukamenmosto-
pesucmenmuu npucmbu

Buaeapcka HeBpoaoeus Bulgarian Neurology

KomOunammn  Iopxonsmm [puannn

PHT wm CBZ+

LTG HeBpomokcuunu emp. peakuuu
0XC HeBpomokcuunu emp. peakuuu
TPM HeBpomokcuunu emp. peakuuu
LEV Cunepauzbm

BRV Cunepeuzbm?

LTG nm OXC+

Gabapentin ~ ++ Cunepauzbm

Pregabalin ++ Cunepauzbm

LEV ++ Cunepauzbm

BRV ++ Cunepauzbm?

TPM + Cunepeuzbvm

VPA +

PHT

CBZ

LTG * Puck om oGpuBu

TPM * HeBpomokcuunu emp. peakuuu
LEV ++ Cunepauzbm

BRV ++ Cunepauzbm?

LCM + Cunepauzbm

*Kom Beuuku AEM moske ga ce godaBu Clonazepam

J1. Ocodenocty npu npuirokennero Ha AEM npu pas-
JIMYHUA TUIIOBE eNWJIeNCHs MPHU Jena, OpeMeHHU KeHH,
NanyeHTH B cTapyecKa BBH3pPacT W NMaNUeHTH C WHTe-
JIeKTyaJjleH 1epUIuT, ¢ enpecus, ¢ YepHOAPOOHa Wi Ob0-
pedHa He0CTATHYHOCT

Enunencus B gercka Bb3pact. VI360pbm na AEM 3a
paszauunume munoBe enuaencuu u cungpomu B gemckama
Bb3pacm e npegcmaBenu Ha mada. 6 u mada. 11, a Hauaa-
HUME U ONMuUMaAHU go3u - Ha mabaA. 7.
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Jleuenne npu ¢pedpuanu ropuose (PI)

1. Octporo aeyenne npu pedpuanu 2bpuoBe BkalouBa
Aeuenue Ha ocHoBHOmO 3a00AsBane u Ha npogbAakumeanus
QT kakmo npu enuaenmuuen cmamyc ¢ Diazepam - 0,3 -
0,5 mg/kg pekmaano uau unmpaBenosno. Anmunupemuu-
Homo AeueHue ¢ Paracetamol (Acetaminophen) u Ibuprofen
ne npomens pucka om peuuguBupawu @I, no nogodpsBa
0o0womo cbcmosiHue Ha gememo npu nonwkaBanemo Ha
memnepamypama.

2. llpodunakTuyno gevenue. IlpenopvuBa ce unmep-
Mumenmua npoduaakmuka ¢ Diazepam uau noCmosiHHO Ae-
uenue ¢ Valproate cnopeg pucka om peuuguBupawu QI
He ce naaaea aeuenue npu npocmu QI'. Miumepmumen-
muama npoduaakmuka na QI ¢ diazepam, cnuskaBa pucka
3a peuuguBupawu QT'. TTocmostHHOMO AeueHue ¢ anmukon-
Byacanmu npu QI He npopusakmupa pucka 3a enuaencust.

*  lInTepMuTeHTHA NPOPHUIAKTHKA C peKTajleH WK
opajen Diazepam ce npenopbuBa npu QI' ¢ nauaao nog
1 2.; pamuanocm 3a QI' B egun om pogumeaume; 2 uau no-
Beue QI uau vecmu QT (2 3a 12 uaca, 3 3a 6 Meceua uau 4
3a 1 2.): Diazepam - 0,3-0,5 mg/kg pekmaano npu T° nag
37,5°C npe3 12 yaca (mepaneBmuuna naazmena konuen-
mpauust caeg 2-4 MuH.) uau opasen Diazepam - 0,3 mg/kg
npe3 8 vaca (mepaneBmuuna naazmeHa KonueHmpauus
caeg 30-90 mun.) go apedpuanu 24 u. (npuem go 3 guu).

° Ipu Bucok puck ot pemumusupamy PI (cbuema-
Hue om ycaosknenu npoaonzupanu QI >15 Mun., HeBpoao-
2uuen gepuuum, Bwvspacm nog 1 2., vecmu @I, QI B
nbpBust uac Ha $pedpuaHomo 3ab0asBane uau npu t°<38°)
ce npenopbuBa nocmMosHHOMO npopusakmuyHoO AeveHue ¢
Valproate 30 mg/kg 3a 1-2 2. npu u3caegBanus 3a uepHo-
gpobnu ¢pynkuuu.

Tabauua 11. M300p na AEM B gemckama Bv3pacm npu enuaencuume/ enuaenmuunume cungpomu - I, II monomepanusi, gonvaBawa mepanust

Enunencusy/ cunapom I monoTepamust

AnTepHATHBHA MOHO-/I0IJIBAILA TEPATNHs

Bb3moxHa MOHO-/T0ITBIBAIIA TEPATIHS

Cunpipom Ha West ACTH VPA bensoguasenunu, TPM

SMEI (c-m na Dravet) VPA, TPM Benzoguasenunu, VPA LEV, Stiripentol**

Cunnpom Ha Lennox-Gastaut VPA, VPA + LTG  LTG, TPM Benzoguasenunu, CBZ, GBP, LEV, Rufinamide*
Hag 4 2.

Ennnentiyna ennedanonarus ¢ CSWS  VPA, ESM Bensoguazenunu, kopmukocmepougu LEV

win EnekTpuden craTyc no Bpeme Ha

0asHoBbIHOB ¢bH (ESES)

WTE c aGcancn VPA LTG, ESM bensoguasenusu

UTE ¢ muokmnonyc ¢ um 6e3 I'TKII VPA LTG, ESM bensoguazenunu, LEV, PB TPM

UTE ¢ muokmnonyc u I'TKIT VPA LTG, TPM bensoguazenunu, LEV, PB

WUIE ¢ I'TKIT VPA LTG, TPM LEV, PB, benzoguazenunu,

(Doxamna CBZ, OxCBZ, VPA  LTG, TPM, GBP LEV, PB, LCM-tag 16 2., BRV Hag 16 2.
ZNS* nag 16 2.

Heknacuduuupyemu VPA TPM LTG, LEV

Heonaramnm ropyose PB
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KonTpanennus npu KeHu ¢ enuIencusi, JJedenne mpu
OpeMeHHOCT ¥ KbpMeHe

ITpu kenume c enuaencust mpsidBa ga ce npegaaza
epekmuBna konmpauenuust 3a uzdseBane Ha Henaanupana
opemennocm. PuckoBeme 3a 3a0pemensiBane, Bonpeku kon-
mpauenuusima, kakmo u 3a kpamkocpounume u gwvazoc-
pouHu cmpaHuvyHu edpekmu om Bceku memog Ha
konmpauenuust mpsioBa ga ce obsicusiBam BHumameaHo.
Puckbm om Heycnewna konmpauenuust npu kenu Ha Aeve-
Hue ¢ AEM en3umnu ungykmopu e 3 nbmu no-Bucok B
cpaBuenue cwve 3gpaBume kenu. B mepaneBmuunu gosu nog
200 mg/gn. TPM ne B3zaumogeticmBa ¢ nepopaanume kon-
mpauenmuBu, cbgbpkawu norethisterone u ethinylestradiol.
B no-Bucoku gosu (200-800 mg/gn.) TPM moxke ga yBeauuu
caabo kaupobhca na ethinylestradiol. ITpu skenu na aeuenue
¢ AEM en3umnu ungykmopu epekmuBrocmma Ha nepo-
paanume konmpauenmuBu mozke ga ce noBuwu ¢ yBeauua-
Bane go3ama na ecmpoeenume go 50 pg (Makcumym 70 pg),
HamaasiBane Ha cBobogHust om aekapcmBa unmepBaa om 7
go 4 gnu u BuBekgane na mpoen wukba (npuem Ha 3 ona-
koBku egna caeg gpyza). Ymecmno e komOuHupane ¢ gpyau
Memogu 3a konmpauenuusi — 6apuepHu Memogu, mpas-
cgepMaAHu naacmupu u gp. 3a konmpauenuusi caeg noaoB
akm ce npenopvuBa gBotina gosa levonorgestrel (6 mg 8
pamkume Ha 120 uaca caeg noaoBus akm). ITepopasnume
konmpauenmuBu Mmozam ga npomeHnsim epukacnHocmma Ha
nsakou AEM - nanp. na LTG, ocobeno B8 nbpBume 3 guu
npu moHomepanust ¢ LTG u npu ecmpozen-cbgbpkawu
konmpauenmuBu. AuncBam gocmambuno gokazameacmBa
3a epekmuBrocmma na konmpauenmuBu cbgbpzkawu camo
npozecmepon npu kenu Ha aeuenue ¢ AEM ensumnu un-
gykmopu.

PuckoBe 3a OpemMeHHaTa KeHa:

*  Puck ot yuectsiBaHe Ha mpucCTBNUTe (yBeauuen
obem Ha pasnpegeaeHue Ha ackapcmBama, npomeunoBo
cBoup3Bane u uepHogpoben MmemadoauzbM) - gozupoBkama
ce noBuwaBa no npeuenka caeg uscaegBane Ha cepyMHO
HuBo.

. Puck 3a yciokHenusi Ha Maiikara - npeekaam-
ncust, xunepemesuc, npexkgeBpemenno pakgane, anemusl.

. IIpn paxnane - 1-2% om kenume ¢ enuaencust
noay4yaBam npunagbuu.

*  HesponorsT He B3eMa OTHOLIEHHE 32 BOJEHETO
Ha paXKJaHeTo, BUIA HA POlOpa3pellleHHeTo U aKyiep-
CKOTO MOBe/IeHue

Puckose 3a mioga:

. Puck 3a mandopmamuu - 25% no-Bucok 3a ke-
Hume ¢ enuaencusi B cpaBrnenue ¢ odwama nonyaauus u
noumu 2 nbmu no-Bucok npu anmukonByacanmuo aeuenue
- 20aemMu MaapopMauuu (gepekmu na HeBpasnama mpbda
kamo spina bifida, opodayuasnu gepekmu kamo palatum
fissum, cbpgeunu maadpopmaunuu, xunocnagua) u Maaku (xu-
nepmeaopusbM, enukanmycu, Xunonaacmu4Hu npbemu).
[TpenopwbuBam ce yampazBykoBu uzcaegBanust Ha naoga —
B nauaaomo Ha Opemennocmma, npe3 3-mu, 6-mu u Haua-
AOMO Ha 9-mu A.M., a Npu CbMHEHUE 3a MaAdopmanus - u3-
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caegBane Ha aada-pemonpomeun u aMHUOUEHME3A.

IIpenopbKy 32 MoBeAeHNe NPH OpeMeHHN M KBPMeIn
JKenu ¢ emmrenicust ot 2016 r.

1. ITpu *kenu ¢ npucmobnu no Bpeme Ha Bmopama noao-
Buna na 6pemMennocmma, koumo He MO2am CbC cu2ypHOCm
ga ce onpegeasim kamo enuaenmuynu, ce 3anouBa aeuenue
kamo 3a ekaamncust (Mazne3ueB cyadpam) go nbAHOMO gu-
aenocmuyHo ymounsiBane. MPT u KT ce cuaumam 3a 0es-
onacHu, a puckbm 3a naoga npu egnokpamua ekcnozuyus
€ MUHUMAAEH.

2. Ipu Bcuuku kenu ¢ enuaencust ce npenopbuBa npuem
Ha ¢oaueBa kuceauna 5 mg/d npegu 3abpemensiBanemo u
noue go kpas na nopBusg mpumecmbp Ha GpeMeHHOCmma C
uea HamaadBane na pucka om Bpogenu anomaauu. Puckbm
om 20aeMu Bpogenu anomaauu 3aBucu om Buga, 6post u go-
3ama Ha AEM. LTG (nog 300 mg/gn.) u CBZ (nog 400
mg/gh.) ca cBup3anu ¢ Hali-maabk puck. Haii-Bucok e puc-
kem npu npuem na VPA (10,7/100) uau noaumepanus
(16,8/100) B cpaBnenue ¢ 2,3/ 100 npu *kenu 6e3 enuaencus.
Cnopeg peaucmpu Ha Beaukobpumanus u VMpaangusi, puc-
kvm npu monomepanus ¢ LEV (0,7/100), cbwo e no-Hucbk
B cpaBuenue ¢ noaumepanus (5,6/100). AuncBam gocma-
mbuHO gokazameacmBa 3a pucka npu Mmonomepanusi ¢ gpy-
2ume AEM. Puckbm 3a noBmopna Bpogena anomaaus e
no-Bucok (16,8/ 100)npu kenu, koumo umam Beue geme ¢
Bpogena anomaausl.

3. ITpuembm nHa VPA u noaumepanus ¢ gpyeu AEM
mps16Ba ga ce Munumusupa npegu 3abpemensiBanemo caeg
Brumameana npeuenka om enuaenmoaoe.

4. Ha Bcuuku noBopogenu Ha kenu ¢ enuaencust aeky-
Banu ¢ AEM ensumnu ungykmopu (CBZ, PHT, PB, PRM,
OCBZ, TPM, ESCBZ), mps6Ba ga ce npuaaza 1 mg Buma-
mun K unmpamyckyano ¢ uea npeBenuust Ha xemopazuuHa
6oaecm Ha HOBopogenomo. AuncBam gocmamwbuHO goka-
3ameAacmBa 3a Heodxogumocmma om npuaazase na Buma-
Mun K npu kenume c¢ enuaencus 3a npeBenuus Ha
Xemopazauu caeg pazkganemo.

5. Ilpuembm (nepopaseH uAu npu HeodXogumocm na-
penmepaaen) Ha AEM mps68a ga npogbaku no Bpeme na
pakganemo. AuncBam npoyuBanus 3a onmumaasen uzdop
Ha AEM npu npucmbn no Bpeme na paxkgane. Ilpu enuaen-
muueH cmamyc 3a npegnoyumane ca AEM om 2pynama na
OeHzoguaszenuHume.

6. IIpenopbuumeaHo e npogbakumeAaHO MOHUMOpU-
pane Ha naoga npu kenu c¢ Bucok puck om npucmbn no
Bpeme na pakgane, kakmo u caeg noayuen npucmobn no
Bpeme na pakganemo.

7. O6aekuaBanemo na 6oakama no Bpeme na pakgane
npu kenu ¢ enuaencusi € MHO20 BazkHo ¢ uea MunuMu3Upane
Ha npoBokupawu ¢pakmopu 3a npucmbnume. Aokaanama
aHecme3sust (enugypaaHa, cnuHaana, kombunupana) e 6e3-
onacHa. Diamorphine e 3a npegnoyumaune npeg pethidine
(enuaenmozenen epekm) 3a aHaaze3ust no Bpeme Ha paxk-
gane. [Ipu Heobxogumocm om oOwa anecmesus € 3a npeg-
nouumase ga ce uzdsizBam anecmemuyu kamo pethidine,
ketamine u sevoflurane.

8. AuncBam konmpaungukauuu 3a npuaazane na ungy-
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uupawu paxkganemo megukamenmu npu >kenu ¢ enuaencust
Ha AeueHue ¢ AEM.

9. ITpu )kenume c enuaencust mpssoBa ga ce npenopwbuba
ga npogba’kam npuema Ha AEM caeg pakganemo. Ilpe-
uenkama 3a kbpmene e unguBugyaana, Ho mpsioBa ga ce
uma npegBug, ue LTG, LEV, TPM npemunaBam B no-zo-
AsiMa cmened B kepmama B cpaBnenue ¢ VPA, CBZ, PHT.

10. Caeg pazkganemo e npenopwuumeana nogkpena npu
Mmatikume ¢ enuaencus, ¢ kosimo ga ce MuHuUMu3upam npo-
Bokupawume npucmbnu pakmopu kamo cvhna genpuBa-
uusi, cmpec, 6oaka.

11. Ako gozama na AEM e 6uaa 3aBuwena no Bpeme na
O6pemennocmma, mpsioBa ga 6vge peBusupana B pamkume
Ha 10 gHu caeg pa’kganemo c uea uzdsieBane Ha nocmnap-
maAHa mokcuynocm.

IIpu neyeHne B cTapyecka Bb3pacT ce npenopbuBa no-
Hucku go3u na AEM, nopagu 3a6aBen uepnogpoben Mmema-
60AuzbM u cHukeHn O6bOpeuen kaupwHe. [Ipu nayuenmu c
enuaencusi B cmapuecka Bb3pacm u enuaencust u unmeaek-
myasen gepuuum (IQ<70) ce npenopbuBam meguka-
Menmu, HenoBausBawu koenumuBrume ¢ynkuuu, a npu
genpecust - Megukamenmu, HenoBausiBawu noBegenHuemo
(mabauua 12).

Tabauua 12. Epekmu na AEM Bopxy koenumuBnume ¢ynkuuu u noBegenuemo

AEM Kornnrusnn gynkuun Ilosenenne

Carbamazepine Munumaaen Cma0uAuzamop Ha HacmpoeHuemo
Phenytoin YBpekgane Heusscneno

Phenobarbital YBpexkgane Jlenpecus

Valproate Munumasen Cmabuauzamop Ha HaCMPOEHUEMo
Clonazepam  VBpekgane Cmabuauzamop Ha HacmpoeHuemo?
Gabapentin Munumaset Munumasen

Lamotrigine Munumaset Munumasen

Levetiracetam  Munumasen Munumasen

Oxcarbazepine Munumasen Munumasen

Tiagabine Munumaset Munumasen

Topiramate YBpezkgane MunumaAeH, CboOWEHUS 3a NCUXO3U
LCM HeusBecmen Munumasen

BRV MuHumaAen MunuMaAeH, CboOWEHUS 3a NCUXO3U

IIpn nanmenTn ¢ OpOpeYHa U YepHOIPOOHA HeTOCTA-
TBYHOCT U300pbm Ha AEM e cboOpasen ¢ Msicmomo Ha
Memaboauzma u ekckpeuusima na AEM. Phenytoin ne ce
npenopbuba nopagu Heauneapna kunemuka, uepnogpodna
aBmoungykuusi, mnokecmBo aekapcmBenu Bzaumogeti-
cmBust u Bucoka cmenen Ha npomeunoBo cBbp3Bane. Pheny-
toin u Baanpoamu moeam ga npegu3Bukam uepHogpoOHa
yBpega. Gabapentin u levetiracetam ce ekckpemupam
2AaBHo npe3 6OvOpeuume u go3upanemo uM ce cbodpassaba
¢ ObOpeunama negocmambuHocm. Te ce npuaazam npu
yepHogpoOHa HegocmambuHocm u npu Bbv3mokna aekap-
cmBeno ungyuupana emuoaozusi. Lamotrigine, kotimo ce
Memaboau3upa upe3 2alokoponusupane cbwo ce npuaaea
npu Hakou nayuenmu ¢ YepHOgpOOHa.
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Jleuenne nmpu npoBokupanute npucrbnm: Kpamkom-
patino aeuenue ¢ 6en3oguasenunu pegyuupa pucka om npu-
cmbnu npu npeycmanoBsiBane na aakoxoa u delirium
tremens. Caeg ocmbp MO3bU€H UHCYAM uAu HeBpoxupypaus
He € HeoOxogumo npoduaakmuuno aeuenue ¢ AEM. 3anou-
Hamume AEM caeg ocmbp MO3bueH uncyam ce uskalou-
Bam nocmenenno. Aevyenue ¢ AEM ce npoBekga npu
HenpoBokupanu npucmbnu ¢ NOCMUHCYAMHA NPUYUHA.

E. JIaGopaTopeH KOHTPOJ

¢ TIKK, koazyaauuonen npodua, uepHogpoOHU u 0b0-
peunu ¢ynkuuu, cbodpasno nekeaanume peakuyuu na npu-
emanume AEM, kozamo e neobxogum.

¢ JlekapcTBeHO MOHHUTOpPHPaHe — Npu ymouHsBane Ha
go3ama Ha VPA, CBZ u Phenytoin caeg koemo monumo-
pupane ce u3BbvpwBa 1/20guwHo u npu Heobxogumocm (no-
aumepanusi, mokcuunu peakuuu, npueMm Ha phenytoin,
yepHOgpoOHa u ObOpeuHa HegocmambyHOCM, CbgeOHO-Me-
guuuncka ekcnepmusa), exkemeceuen konmpoa npu Ope-
MEHHU.

2K. IIpeycranoBsiBaHe Ha jedenneTo ¢ AEM

Caeg 2-5 2. 6e3npucmbnen nepuog ce npeuensiBa neoo-
xoguMmocmma om pegykuus u npeycmanoBsBane na aeue-
Huemo ¢ AEM, koemo e unguBugyaano 3a Bceku nayuenm
cnopeg Buga Ha enuaencusima, HeBpoao2uuHust u uHmeAaek-
myaaen cmamyc. Jguonamuunume ¢pokaanu gemcku enu-
Aencuu obuknoBeno ca ¢ godpa npoeHosa u 6e3 nocaegBauu
peuuguBu. KOBeHuanama muokaoHuuHa enuaencust € C
goobp konmpoa na npucmbnume npu Hucku gosu, HO ¢ pe-
uuguBu npu 80-90% caeg npeycmanoBsBane na aeuenuemo
B nopBume 2 2. u Hara2a npogbakumeaHo aeuenue. Peuu-
guBume npu Bv3pacmuume ca 40-50%, npu geuama - okoao
25%. I1o-6aazonpusimua e npo2Ho3ama 3a puck om peuu-
guBu caeg cnupane Ha AEM npu nayueHmume ¢ HOpMaAHa
EEI caeg cbhHa genpuBauust u HopMaaHa Mo3buna MPT,
omkoakomo npu nauuenmu ¢ enuaenmudopmenu uau ¢$o-
kaanu abHopmHocmu npu cbHHa genpuBauust u/uau ¢o-
kaanu kopoBu adnopmuocmu 8 MPT. IIpyeu ¢pakmopu 3a
puck om peuuguBu caeg AEM npeycmanoBsiBane ca:

» Abnopmna EEI" (no-nebaazonpussmuu ca nepcucmupauiu
enuaenmudopmenu pazpsgu uau ¢$pokasnu abHOPM-
HOCMU)

* Abnopmna Mo3buyHa MPT (ocodeno B kopoBume u
AUMOUYHU 0OAacmU)

* Bug npucmbnu (no-nebAa2onpusimuu ca moHuUYHUME UAU
AMOHUYHU NpUCMbNU)

* Cvuemanue Ha pa3auunu BugoBe npucmbnu

*T'oasm Opoil u yvecmoma Ha npucmbnume

*ToasiMa npogbakumeaHocm Ha enuaencusima npegu mst
ga 0bge konmpoaupana

*Kpamka npogbakumeanocm Ha
npucmoenu.

Okoao 75% om peuuguBume caeg cnupane Ha AEM ca
npe3 nbpBama 2oguna, 50% - B nbpBume 3 meceua. AEM
ce pegyuupam 6aBHo, ocodbeHo phenobarbital u 6enzogua-
3enuHu.

nepuogume  06e3

3. JleyenueTo Ha enuienTHieH craryc ce u3BopwBa B
omgeaeHue ¢ Bb3moknocm 3a unmens3uBHo Aevenue u gu-
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xameAHa peanumauus, kbgemo ce ocvwecmBsiBam eaek-
mpo¢usuoso2udny, HeBpouzodpazsBawu, OuoxumuuHu,
AukBopnu uzcaegBanusi, cepymHu HuBa na megukamenmu,
penmeenozpadus Ha 0514 gpod, MOHUMOPUPAHE U NOggbp-
kane na skuznenoBaknume ¢ynkuuu, Bkalouumeano nap-
koza npu unamybauust u noggbpXkane Ha uszkycmBena
6eaogpobna Benmuaauusa. Mepku 3a aepecuBuo anmuenu-
AenmuvHo AeueHue u noBegenue kamo npu EC ce npegnpu-
emam, ako npunagbuume npogbakaBam nag 10 mun.

Ho0oauuuno euenue Ha EC:

*OcueypsBane Ha npoxogumocm Ha guxameAHume
nbmuwa

* OcueypsiBane Ha nocmosiHeH Benoszen nbm

* Diazepam- Benosno 0,2 mg/kg., npu geua 0,3 mg/kg,
pekmaano 0,3 mg/kg, npu geua go 0,5 mg/kg, Phenobarbi-
tal 10-20 mg/kg i.m.

Bonnnuno nevenne na EC:

1. OcueypsiBane na npoxogumMocm Ha guxameAHume
nbmuwa, noggbpkane guwanemo, apmepuaAHOMO HaASI-
2aHe u uupkyaauusma, ocuzypsiBane Ha Beno3eH nbm; MoO-
Humopupase na meaeciama T, AH, EKI" u guxameanama

¢dynkuust.

2. U3caegBane na cepymHu eaekmpoaumu, nbaHa
kpwbBna kapmuna, ypest, kpbBna 3axap, AKP u 2a308 cbecmaB
Ha kpbBma, uepnogpobHu ¢pynkuuu, HuBa na anmukonBya-
canmu, aakoxoa, mokcukoaozuuen ckpununz u cbomBemna
kopekuust.

3. BoaycHo BbBexkgane na 2alokosza (40% 60 ml),
Thiamine 160 mg i.v. (npu geua u Vit By) npu Bbv3mokna
xunozaukemust uau aakoxoana uamokcukauus

4.  beH3onma3zenuHu

1. Diazepam - Beno3sno - 0,2 mg/kg (3a geua - 0,3 mg/kg)
uau pekmaano 5-10 mg (3a geua 0,5 mg/kg); noBmapsine
Ha go3ama caeg 30 mun, 3a 1 uac - go 60 mg, 3a 24 vaca -
go 200 mg npu 2omoBHOCcm 3a OpompaxeasHa unmyoa-
uust. Kynupanemo Ha npucmbna e B nponopuyuoHaaHa 3a-
Bucumocm om ckopocmma na BeBezkgane na Diazepam,
HO npu 6bp3omo Benosno BuBekgane cvwecmByBa puck
om genpecusi Ha guwWwaHemo U apmepuasHa XunomoHus,
koemo naaaza 2omoBHocm 3a acucmupaHo guuwlase.

2. Clonazepam (Rivotril) 0,05 mg/kg (2 mg) 6aBHo i.v., no-
Bmapsine caeg 30 Mun, 3a 1 yac go 3 mg, 3a 24 vaca - go
15-18 mg.

* VPA (Depakine) - 15-20 mg/kg 60ayc i.v. (50 mg/mun),
noggbpXkawa gosza 1 mg/kg/uac.

* Phenytoin - namoBapBane - 20 mg/kg 6aBuo i.v. (50
mg/mMun), 3a 24 uaca - go 2000 mg; IIpegumcmBo -
gbacompaiino geticmBue.

Ipu EC, npoosarcasaiy nao 60 mun. - BuBekgane B nap-
kosa (npu unmyoGupan 60Aen):
* Midazolam namoBapBawa gosa - 0,15-0,20 mg/kg (<0,4
mg/MuH), noggspzkawa - 0,1-0,4 mg/kg/uac.
* Tiopental Na 5-6 mg/kg go 500 mg 6aBuo i.v. 3a 3-5 MuH.
u noggwbpkane ¢ 1-5 mg/kg/mac go nosBa na EEI" namepn
Ha nomucHamu 3aanoBe.
* Propofol namoBapBawa gosa- 1-2 mg/kg, noggvpkawa-
3-10 mg/kg/uac.
Jlevenue na ycaoxncnenusma na EC: na pabgomuosuma -
noggbprkane Hopmaana guypesa ¢ Boguo-coaeBu pazmBopu
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3a npegna3Bane om 0bOpeyHa HegocmambYHOCM, HA XU-
nepmepMmusima, Ha MO3bUYHUSA OmMOK — cbuemanue Ha
xunepBenmuaauust ¢ Mannitol, kopmukocmepougu, na
cenbmemBawu undpekuuu- anmuduomuuna mepanust. [Tog-
gbprkane Ha cbpgeuHo-cbgoBama ¢ynkuust, npu XunomoHust
— Dopamine i.v.

J1. HeBpoxupypru4so jgedeHue - npu mepaneBmuuno-
pe3ucmenmHu enuaencuu u Hsikou enuaenmuuHu eHueda-
aonamuu B gemcka Bwv3pacm. llea na onepamuBromo
A€ueHue e omcmpansBane Ha enuaenmo2eHHama 30Ha, 2e-
Hepupawa npucmbnume, uau npegomBpamsiBane pasnpo-
CmpaHEHUEmMO Ha enuaenmuuyHume paspsgu, a B pegku
cayuau npu MHokecmBenu ¢okycu - aokaauzupane go equn-
cmBen ¢okyc.

HeBpoxupypeauuno Ha enuaencuume ce npoBekga npu
okoao 10-15% om enuaenmuuHo 6oanume. Kangugamu 3a

€nuAenmuuHa xupypaus ca:

* Pesucmenmnu ¢popmu cnpsimo agekBamua mepanust, npo-
Bekgana 3a gocmambuen nepuog om Bpeme, ¢ noBeue om
2 AEM, camocmosimeaHO uau kamo noaumepanust;

*YmouHeHa enuaenmo2eHHa 30Ha, Aokaausupana B
»,muxa” kopoBa obaacm (m.e. 63 UAU C OMHOCUMEAHO
nucek puck 3a nocmonepamuBen HeBpoaozuuen gedu-
uum); aunca Ha konmpaungukayuu 3a XupypauuHo aeve-
Hue.

Enunencun 6e3 nHauKanus 3a enuienTHYHA XUPYPrus
ca:

1. IMayuenmu ¢ mMHo20 BugoBe npucmbnu om pas-
AuYHU 0OAacmu Ha Mo3bka, ocBen ako 1 Bug He e gomunu-
paw, u uHnBaaugusupaw. 3agvakumeana ouenka c
npogbakumeano Bugeo-EEI" Mmonumopupase.

2. Tlauuenmu c gBycmpanna xunokamnaaHa ampo-
¢us 8 MPT.

3. TMauyuenmu c uguonamuyHu (2eHEMUYHU) 2eHepa-
Auzupanu enuaencuu, ¢ PoaangoBa, okuunumaanu, ped-
Aekcnu enuaencuu.

4. Bwuspacmuu ¢ gudysHa (MyamuaobapHa) noaumuk-
poeupust uau cyokopmukaana aenmoBugna xemepomonusi.

Mumeaekmyaanusim gepuuum, ocodeno B gemcka Bb3-
pacm u npu nHsgkou cungpomu, He € npomuBonokasanue 3a
pe3ekmuBna uau naauamuBna unmepBenuust; B nsikou cay-
yau npegomBpamsBanemo na unBaaugusupawume gpon-
amaku Bogu gopu go nogobpeno koznumuBno
¢dynkuuonupane.

HeBpoxupypauuno aeueHue ce npegnpuemMa caeg npeg-
Bapumeana myamugucuunaunapsa ouenka na 6azama na
u3BopwieHu npexupypeudHu uszcaegBanus no npomokoa
(npuaozkenue).

IIpoTokon

I eran — VI300p Ha kanguaaTu (cb2aacHo Schuele &
Lueders, Intractable epilepsy: management and therapeutic
alternatives. The Lancet Neurology, 2008, 7).

II eran — Ilpexupypruysa 1MarHoCTUKA

1-Ba ¢a3a — HeunBa3uBHu U3cIeIBaAHUS

1. TIpogwbaxkumeano Bugeo-EEI" monumopupane 8 cne-
UUAAU3UPAHO OMJEACHUE HAa enuAenmuyeH UeHmbp — pe-



maii 2017

aucmpauust Ha npucmbnu eguoBpemenno ¢ EEI u Bugeo. B
nakou cayuau ce HaAaza pegyuupaHe U gopu cnupase Ha
AEM, u cvhna genpuBauusi. B noBeuemo cayuau ce npo-
Bekga EEI' no pa3wupena eaekmpogha cxema — u3noa-
3BaHe Ha npegHu memnopasHu (memnopo-6azasnu)
eackmpogu u memnopo-nocmepuophu (pempoaypuky-
AapHu) eaekmpogu, 3agbakumeano ¢ omBexkgane u nHa
EKT.

HUnmepurmaana EET

OcnoBHO 30-MHUHYTHO H3CaeABaHe — 32gbAKUMEAHO 32
Bcuuku kangugamu

Hocmamwbuna peaucmpauvust Ha EET" 8 6ygnocm u cbH -
3agbakumeano 3a Bcuuku kangugamu - 3a ouenka na 6aB-
HOBbAHOBU U enuaenmudopmenu npoMeHu (Hacoka 3a Ao-
kaausauyusima Ha Ae3uoHHama 30Ha u upumamuBHama
30Ha)

Hxmaana ckainosa-EET" +/- cenoudasnu (cemu-unea-
3UBHIL) eaeKmpoou

v' Tlpu nayuenmu ¢ TLE

v' He3sagbakumeana npu nayueHmu ¢ €gHOCmpaHHa
TLE: ¢ 1) kaunuuna ceMuoAo2us Ha Me3UuO-meMNopasHu
npucmbnu; 2) unmepukmaana EEI ¢ gannu 3a 6aBnoBoba-
HoBa u enuaenmudopmena akmuBrocm B omBekganusima,
cvomBememBawu Ha Me3uaanume cmpykmypu; 3) kameeo-
puuHU gaHHu 3a xunokamnaana namoaozusi 8 MPT. ITpu
makuBa nauuenmu ce npuema, ye uma nbana kopeaauus
MeXkgy cemuoaozusi, EEI" u MPT u moke ga ce npucmbnu
koM memnopaanu pesekmuBuu unmepBenuuu.

Hxmaana ckasnoea-EET

ITpu Bcuuku kangugamu e neodbxoguma Bugeo-EEI pe-
2ucmpauust Ha noxe 3 go 5 npucmdbna, ako nauueHmbm uma
egun Bug npucmbnu, uau noBeue, npu anamHesa 3a noBeue
BugoBe npucmbnu. B noBeuemo cayuau ce Haaaza MOHUMO-
pupane noHe 3a 24 uaca, ¢ pezucmpayusi U Ha CNOHMaHEH
CBH.

2. Bucokopasgeaumeana MPT na 2aaBen mo3bk —
npu npoBezkgane cbaaacHo m.Hap. ,npomokoa 3a enuaen-
cus”, pazpabomen B neBpopaguoao2uueH ueHmbp ¢ HaAU-
yue Ha cneyuaaucmu B neBpouzobpazsaBane na enuaencusi.
[Ipu HegocmambuHa AOKaAuzauus Ha npucmbnume C
Bugeo-EEI' u MPT no enuaenmuuen npomokoa, 8 nskou
CAyHau ce Haaaza u3noa3Banemo na gonbaHumeanu MPT
mexuuku.

3. HeBponcuxoaoauuno uscaegBane (uma gonba-
Bawo 3HaueHue) - Aamepaausupa u nonskoza aokaausupa
gepuuumu B8 Bucwume kopoBu ¢pynkuuu, koemo gonvaBa
ganHume 3a aokaauzauusma Ha enNUAENMO2eHHama 30Ha.
Jannume 3a HaauuHU geduuumu Mo2am ga nOMo2Ham 3a
onpegeasine Ha Bb3mozken nocmonepamuBen pynkuuona-
aen puck 3a BKQ, koeamo enuaenmozennama 30ona e 8 uau

0au30 go ¢pynkuuonasno neodbxoguma kopa.

* Koezamo pezyamamume om me3u uscaegBanust nokazBam
nbAHa kopeaauuss no omHoweHue AokaAuzauusma Ha
enuAenmozeHHama 30Ha (Hanpumep, kAuHuuHa ceMuoao-
2usl cnopeg anamHe3ama u Bugeo-peaucmpauust omeo-
Baps na Me3uo-memnopasnu npucmbnu + EED
geMoHCmpupa HauaA0 Ha npucmbnume B memnopasnume
omBezkganus, cbomBemnu Ha Me3uaaHume cmpykmypu
+ MPT Busyaausupa xunokamnasna ckaeposa uau gpyea
Ae3usT H Me3uo-memMnopaanume cmpykmypu) mozke ga ce
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npucmbnu kbM o2panuuena pezekmuBna unmepBenuust
(nanpumep, npegHa meMnopaaHa aobekmomust uau ce-
aekmuBna amuegasoxunokamnekmomust npu MTLE -
Hali-uecmama cuMnmoMamuyHa mepaneBmuuHo-pe3u-
cmenmua ¢pokaana enuaencusi, 0cobeno npu Bb3pacmuu).

* Kozamo AuncBam gocmambuHO gaHHu (Hanpumep, Heaa-
muBua MPT), mpsi6Ba ga ce uzBbpwam gonbanumesHu
¢ynkuuonasnu  neBpousobOpaszaBawu  uscaegBanus
(SPECT uau FDG-PET) 3a ugenmuguuupane na enuaen-
MO2EHHAMA 30Ha.

1. M3BvpwBa ce unmepukmaaen u/uau ukmaasen SPECT,
geMoHcmpupaw, unmepukmaana xunonepdysusi u uk-
maana xunepnepdysus B obaacmma Ha enuAenmuvyHOMO
oznuwie. ITo omnowenue na SPECT, no-ymecmuo e us-
BopwBanemo na m.nap. cyompakuus npu kopeaucmpauust
¢ MPT (SISCOM).

2. ITpu naauuue na PET ko-peaucmpauusima ¢ MPT cbwo
yBeauuaBa Bepossmnocmma 3a no-mo4yHO AokaAuzupane
Ha 30Hama Ha uHmepukmaaeH xunoMemaboausbm (B
PET) ¢ anamomuunama cmpykmypa (8 MPT).

3. Qyukuuonaana MPT ce naaaza npu sBuu Ae3uu 6Au30
go eaokBenmua kopa, ¢ gokazana cemuoaoeuuno u EEI’
€NUAENMO2EHHOCM — C UEA onpegeasHe 2paHuyume Ha
Bvamoknama pesekuust u ny’kgama om unmpaonepa-
muBna kopoBa cmumyaauusl.

* Koeamo auncBa kopeaauust (Hanpumep, hezamuBna MPT;
HemunuyHa CEMUOAORUSI Ha npucmbnume; HescHO uk-
maano EEI-nauaao), nauuenmbm ce HacouBa 3a npo-
Bekgane na unBazuBuu npexupypaudnu ucaegBanus.

2-pa ¢aza — VnBa3uBHu n3caenBanus — BkalouBam
EEI'-mMonumopupane ¢ uampakpanuaanu eaekmpogu u
Wada-mecm

Omuacs ce 3a caegHume 2pynu enuaencuu, Ho 6e3 oe-
paHu¥eHus go msix:

(1) TLE, npu kosimo auncBa cuzypHa Aamepaau3auusi;

(2) gBotina namoaoaust (Hanpumep, xunokamnaana ckae-
po3a u ¢pokaana kopmukaana gucnaasus);

(3) aesus npu neaokaausupawa EET;

(4) aokaausupawa unmepukmasna u/usu ukmaaHna
EET, u/uau ¢pynkuuonaano neBpouzobpassBane npu aunca
Ha sicho Buguma Ae3ust 8 MPT

° Nurpakpanunanno EET-monuTopupane

[Tpu nHaauduemo na Mogepnu neBpouzodpazsaBawu mex-
Hoaozuu, camo 10-20% om xupypeuunume kangugamu us-
uckBam mo3u Bug guaznocmuka. 3agbakumeana e npu:

(1) JBycmpannu He3aBucuMu meMnopasHu npucmbnu

(2) Ekcmpamemnopasnu npucmbnu ¢ nponazauust
kbM Mezuomemnopasnume cmpykmypu

(3) Temnopaanu npucmbnu ¢ gokazano EEI" nauaao,
Ho HeeamuBna MPT u FDG-PET

(4) Aunca na kopeaauus mexkgy EEI'-aokaauzauusma
u naxogkama 8 MPT

(5) HeBw3mokno pazepanuuaBane mexkgy neokopmu-
kaana u mezuasna TLE

(6) Aamepaauzauyus Ha npucmbnume B onpegeaeH
gsia, HO Oe3 namoao2uyHa Haxogka B8 MPT uau ¢pynkuuo-
HaaHomo HeBpousobpassiBane (PET, SPECT)

(7) Enuaenmozenna 301a B uau 6au3zo go ¢pynkuuo-
HaAHO HeoOxoguma Mo3buHa kopa, koemo usuckBa u un-
mpaonepamuBna kopoBa cmumyaauust
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M3BbpwBa ce cbe cydgypaanu eaekmpogu (eaekmpogru
pewemku, aenmu) uau gbaboku eackmpogu (cmepeomak-
cuuna umnaanmauusi, SEEG) cbomBemno na ochoBhama
Xunomesa 3a pa3noAokeHuemo Ha enuAenmo2eHHama 30Ha
Ha ocHoBama Ha gannume om Bugeo-EEI. ITpucmbnBa-
Hemo kbM mo3u eman ce uzBbvpwBa npu obcwkgane om
HeBpoaoz (u3Bvpwua neBpodusuosozuunama ouenka na
nauyuenma no Bpeme Ha nbpBama ¢aza) u HeBpoxupype, ¢
nocaegBawo ysacmue Ha nayuenma. 3agbakumeana e pe-
aucmpauusima noHe Ha eguH om XxabumyaAHume npucmsbnu
Ha nauuenma, kamo B noBeuemo cayuau ce npuaaza u
mecmBane ¢ eackmpuuecka cmumyaauus ¢ uea ouenka Ha
2paHuyuUmMe Ha ENUAENMO2eHHama 30Ha U eBenmyaanama
6auzocm/npunokpuBane ¢ eaokBenmna kopa.

*  Wada-tect

Mumpakapomugnama amobapOumaana npouegypa
(IAP) (amobapbumaa uau nampueB memoxekcumaa /Bre-
vital/) Bpemenno unakmuBupa uncuaamepasnama MO3b4Ha
xemucepa, koemo no3BoasiBa nezaBucumomo mecmBane
Ha naMemma u peuma 8 konmpaaamepaanama xemucdepa.
He3zaBucumo om no-wiupokomo naBauszane Ha gpynkuuonaa-
nama MPT 3a onpegeasine nHa aAamepaauzauusi u aokaausa-
uust na BK®, nopagu npomuBopeuuBume gannu npu uskou
om kangugamume, Bce owe Wada-mecmbm ce uznoasBa
wupoko B npegonepamuBuama ouenka na BKQ.

3-ta (Daza - MyaTuanCHMIVIMHAPHO 00CHKIAHE HA XK~
PYPruyvHu KaHIUIATH

U caeg 1-Ba, u caeg 2-pa dpaza kangugamume 3a enuaen-
muyuHa xupypeaus ce o0cbkgam om MyAmMUguCUUNAUHAPEH
ekun, BkalouBaw, 3agbakumeano neBpoaosu-enuaenmo-
A03U, HeBpoxupyp3u cbe cneyuaauzauus B enuaenmuyna Xu-
pypaus, a npu HeoOXoguMocm U HeBpPONCUX0A02, A020Neg,
neBpopaguoaoe, ncuxuamop. Odcbkgam ce nogpobro kau-
nuunume, EEI', MPT gannu, neBponcuxoao2uunume mec-
moBe u gp. pesyamamu (Hanpumep peueBu ynkuuu,
coyuaaHu npobaemu u np.). [Tomenuuasnume ycaoxknenust
ce o0cbkgam ¢ nayuenma/cemelicmBomo, ocodeno npu
enuaencust B gomunanmuama xemucéepa.

[Tauuenmume, NOAyYUAU OM MyAMUgUCUUNAUHAPHUS
ekun cmanoBuwe 3a onepamuBua uamepBenuust 3agbaku-
meAHO ce HacouBam kbM cneyuasucm — enuAenmoao2 3a
Bmopo MHEHUEe OMHOCHO npegaazaHama onepamuBHa Ha-
Mmeca.

[Ipu konkopganmnu (cvBnagawu) pesyamamu u ueau
Ha nayueHma, ekuna u MHEHUemO Ha ENUAENMOA02a, Ce Ha-
cpouBa cbomBemnama onepamuBna unmepBenyusi.

Xupypeuunu npoyedypu:

1. KypamuBuu = Aeuebnu (Haii-uecmo pesekmuBxu)

* [Ipegna meMnopaana aodbekmomust

* CeackmuBna amuegasoxunokamnekmomust

* Aesuonekmomusi (omempansiBane Ha enusenmozeHHama
ae3ust cnopeg MPT gannume - memnopaana, ekcmpa-
meMnopaAHa)

* JInguBugyaano npucnocodena” neokopmukaana pesek-
uust — cnopeg gannume om EEI', MPT u ¢ynkuuonaa-
Hume u3caegBanusi: cbxpansBa eaokBenmnama kopa.

» Xemucdepekmomust u pynkuuonaana xemucepekmomust
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* MuoxkecmBena cyonuaana mpanccekuust

2. ITaauamuBuu

» Kasozomomus (Hati-uecmo - npegnu 2/3 na corpus callo-
sum)

* Cmumyaauus Ha n. vagus

K. Hedpapmakonoruyau MeToau 3a jedyeHHe Ha JeTc-
KHUTe enuIencuu

*  Kerorennara auera e gonbaBawa npu AeueHue Ha
Hgkou mepaneBmu4Ho pe3ucmeHmHu enuaencuu B8 gemc-
kama Bov3pacm. Lleau npomsiHa Ha CbOMHOWEHUEMO Ma3-
HuHu: Bbeaexugpamu + npomeunu = 2:1 go 5:1.
[ToBuwenume cmotinocmu na kemoHHu meaa Moz2am ga pe-
gyuupam uecmomama Ha enuAenmuyHume npucmbnu.
ITpuaaeam ce u Moguduuupanu kemozennu guemu. Ycma-
HoBen e epekm npu cungpoma nHa Dravet (SMEI), undan-
MUAHU cnas3Mu, MUuOKAOHUYHO-acmamuyHa enuAencus
(Cungpom Ha Doose), komnaekca mybeposna ckaeposa u
Bpogenu memaboaumuu gedpekmu (nupyBam-gexugpoaena-
3eH gepuuum, gepuuum na GLUT-1).

EnunenTu4nu CHHAPOMY, NPU KOUTO MMa BepPOsATHA
eeKTHBHOCT OT KeTOreHHATA J1eTa (MoHe 2 HAYYHH Iy0-

JIMKAIHN)

*['alokozen mpancnopmepen npomeun 1 (GLUT-1)
gepuuum

* [TupyBam-gexugpoeenasen gepuyum

* Muokaonuuno-acmamuuna enuaencuss (CungpoM Ha
Doose)

» Tybeposna ckaeposa

¢ Rett cungpom

* Cungpom Ha Dravet (SMEI)

¢ JInpanmuanu cnasmu

¢ Jleua XxpaHeHU EHMEPAAHO

EnunenTuyHu CUHAPOMU, P KOUTO MMA Bbh3MOKHA
e(peKTHBHOCT OT KeToreHHaTa nuera (1 HayJHa myomka-
ust)

* Hsakou Mmumoxongpuaanu 6oaecmu

* 'aukozenosza mun V

* Landau-Kleffner syndrome

*Boaecm na Lafora

*SSPE

Huga na neveHue Ha eMUIeNCHATA

Jleyenue B ycia0BHATA HA U3BBHOOJIHMYHATA ClleNHa-
JU3MpaHa MeJUIMHCKa momolr ce u3BvpwBa om cneyua-
Aucm-HeBpoaoz uau gemcku HeBpoaoz ¢ HauaaHama
MoHomepanust ¢ agekBameH 3a muna Ha enuaencusima u Ha
enuaenmuyHume npucmbnu mMegukamenm B onmumaana
gosa npu konmpoaupane na cepymuume HuBa. ITpu needek-
muBrocm nbpBama MOHOmMEpanusi uAu cmpasuvHu peak-
uuu, nbpBusim AEM ce 3amenst ¢ gpye AEM, nogxogsiw, 3a
muna npunagbuu u enuaencusima ( Monomepanusi). [Tpu ne-
epekmuBrocm ce godaBss Bmopu u mpemu AEM (pauuo-
HaAHa noaumepanus), 3a kombunauuu om noBume AEM -
caeg peweHust om ekenepmuu komucuu kbm YMBAA.

Bonaumuno nevenue ce npoBekga npu:

* Enuaenmuuen cmamyc - konByacuBrusim e 3anaawBawo
kuBoma cbemosinue, a HekonByacuBrusm o0ycaaBs
koenumuBuu yBpegu;

¢ Cepuiinu npunagouu;
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*Boanu ¢ HoBoomkpuma enuaencusi u uecmu enuaen-
MUuYHU NpunNagobuy;

* HoBoomkpuma enuaencust 8 gemcka Bv3pacm, naraeawa
neBpouzodpazsaBawu uzcaegBanust u EEI" nog napkosa;
*3auecmsaBane Ha npunagbuume u HenoBAusiBane om
AeveHuemo, koemo Haaaza cneyuaAusupau uzcaegBanust

C 02A€g CUMNMOMAaMUYHa ENUAENCUST;

* [Ipoepecupaw, HeBpoaozuueH gepuuum u pazBumue Ha
geMeHUuus € 02Aeg peguazHOCMUUUPAaHE Ha EmuOAO-
2uama;

*Boanu ¢ HenoBausiBane om aMOyaamopHOMO AeveHue
Bka. u c HoBume AEM, ¢ enuaenmuunu cmamycu B ana-
MHe3ama, npu koumo ce HaAaza cMsiHa Ha AeueHuemo B
60AHUMHU ycaoBust;

*boanu ¢ mexkku popmu ¢ muokecmBenu noaumopdru
npunagbuu, npozpecupawu popmu, Hekaacupuuupanu
¢dopmu, u ¢ ycaokHeHus;

* Boanume, npu koumo ce Hasazam cneyuaAusupanu us-
caegBanust ¢ oz2aeg HeBpoxupypauuHO AeueHue Ha
enuAencusima;

* Vcaoknenust

* Ekcnepmnu cayuau 3a ymounsBane Ha guaenosama, npu
koumo mozke ga ce HaaoXKu cnupaHe Ha AedeHuemo nog
aekapcku konmpoa.

BonnuunoTo JeyeHne Ha enuaencusima mMoxke ga ce
npoBekga B neBpoaoeuuno, gemcko uau npoduaupano
€NUAENMOAO2UYHO omgeAcHue uau HeBpoaozuuna kau-
Huka/gemcka neBpoaozuuna kaunuka (cekmop) na VB, cno-
peg mexkecmma Ha 3a00asiBanemo u ycaoxknenusima my.
Megukamenmu om 2pynama Ha ,,HoBume” npomuBoenuaen-
muynu cpegemBa ce BwvBeckgam npu gokazana neepekmuB-
Hocm om kaacuueckume AEM, cneuuaanu 2pynu nayuenmu
(geua, cmapu xopa, OpeMenHu, 60AHU ¢ YepHOgpPOOHA UAU
ObOpeuna HegocmambyHOCM ), CMPaHUYHU peakuuu uAu op-
2aHHa HegoCmamb4HOCH.

Cmabuauzupanemo u Bauzanemo B pemucust nozBoasiBa
no-HamambwHUsIM amOyaramopen koHmpoa, aevueHue u
npocaegsiBane na nayuenma ga ce npoBekgam 2/2oguwiHo.
Aeuenuemo 3a enuaencust ce npoBexkga 2-5 2. uau no-npo-
gba’kumeano cnopeg Buga Ha enuaencusma/ enuaenmuu-
Hust cungpoM. IlpeycmanoBsiBanemo na aevyenuemo ce
npegnpueMa om cneyuaaucm- HeBpoaoz/gemcku neBpoaoa.

VIII. ENMJIEIICUA 1 BAKCYHHI

Mmynuzayuume kamo komnaekc om npopuaakmuunu
mepku, koumo ueassm cb3gaBane Ha cneuuduuna HeBw3-
npueMuuBocm kbM peguua cepuoznu uHpekuuosnu 3a00A5-
Banus1, gonpunecoxa 3HauuMo 3a HamaasaBane gemckama
CMbpMHOCM U paHHama uHBaauguszauusi.

Puck or mmynm3zammu. Onucanu pegku nocmBakcu-
HaAaHu ycaoXknenus om npuaokenuemo Ha gudpmepusi-me-
manyc-kokalow ([ATK) u mopOuau-napomum-pydeoasa B
20A€MU NONYAAUUOHHU u3caegBanus ¢ obwa uecmoma
5,2/100 000 umyHu3upaHu: geMueAuHu3upawu Npouecu,
¢$ebpuanu 2bpuoBe, apedpuaHu enuaenmuyHu npucmbNU,
enuedasonamusma u uHGaHmMUAHU cna3Mu Npu Oom NPUAo-
’kenuemo Ha nbpBume *kuBu Bakcunu. CrBpemennume Bak-
cunu ce npousBezkgam no HoBu mexHoAo2uU U ca 3HAYUMO
no 6e3onacHu u HagexkgHu.

[Ipu nepmycucnama ysiaok semwvuna Bakcuna ca Bb3-
MoxkHu 2bpuoBe, koaanconogoOHu enuzogu u enuedpasona-
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must. VIma noBuwen puck om ¢pedpuanu 2bpuoBe B nwvpBus
geH caeg gupmepusi-memanyc-kokalow (JJTK) u mexkgy 8
u 14 gen caeg Mop6uau-napomum-pydeoaa (MIIP), Ho ne
ce ycmanoBsBa noBuwen puck om nocaegBawu 2bpuoBe u
kbcnu peakuyuu u HeBpoaoauunu ycaoxkuenus. [Tpuuunna
Bpw3ka mekgy usiaokaembunama Bakcuna npomuBokok-
Alowna Bakcuna u undpanmuaHu cnazmu, npegnoaazana B
MUHaAOMo, ce2a ce cmsima 3a uskalouena. Koaanconogo6-
Hume (cunkonaanu) enuzogu ca 6e3 nocaeguuu. Te Bb3nuk-
Bam B nbpBume 24 u. c nali-maako 12 u. unmepBaa om
MOMeHma Ha npuaozkenue na Bakcunama. I'bpuoBeme, aco-
uuupanu ¢ JITK umam xapakmep na ¢pedbpuanu, HO HAMA
gokazameacmBa 3a poasma Ha nepmycucHus mokcun 3a
nocmBakcunaanume peakuuu. He e ycmanoBena Bpwn3ska
MeXkgy uMyHu3auusima u HauaA0mo Ha enuaencusi, unpan-
muanu cnazmu uau [LTHC undekuust.

Aueayraprama Bakcuna npomuB nepmycuc Bogu go
uMyHumem, HO He cbgbpka engomokcun, omzoBopen 3a
aokaanama peakuust u memnepamypama. IIpu geua ¢ xpo-
HUYHU MO3buHU yBpekganusa (gemcka uepedpasna napa-
Au3a, enuaencus, ymcmBeno uzocmaBane) ce npenopbuba
npuaokeHuemo Ha aueayaapsa Bakcuna nopagu noBuwen
puck npu pecnupamophu 3a60astBanus. Pamuano obpeme-
HeHnume ¢ 2bpuoBe geua ne Ou caegBaao ga ce omaazam om
HOTK umynuszayuu.

[Ipu mopousnama umynuzayus ca Boamoxknu pedpua-
Hume 2bpuoBe npe3 Bmopama cegMuua caeg uMyHU3a-
uusima. Bakcunume 3a mop6uau, npousBegenu caeg 1978 .
¢ unakmuBupan mMopduaen Bupyc ca ¢ no-maako aokaanu
cmpanuuHu nposiBu. He e yemanoBena cueypna npudunHo-
caegcmBena Bpbzka mekgy Bakcunama u nosiBama na
aymu3bM. AMepukanckama nequampuuna akagemus npe-
nopbuBa u geuama ¢ AudHa uau pamMuAsHa oOpemMeHeHocm ¢
2bpuoBe ga 6bgam umynuzupanu npomuB mopOuau mwuii
kamo 6o0aegyBane om mopbuau mozke ga goBege go MHO20
no-uecmu u mexkku ycaoknenust, 8 cpaBuenue ¢ egun ¢peod-
PUAEH 2bpY.

ITpu npomuBonapomumnama, npomuBopybeoanama,
npomuBobsicnama, cpewy Haemophilus influenzae B, npo-
muBoxenamumnaama u npomuBonoauoMueaumnama Bakcu-
HU He ca HabalogaBaHu ycaoskHeHUst om mun enuaenmuyHu
npucmbnu.

M3noa3Banume nonacmosiweM Bakcunu umam omauvHa
Hagexkgnocm u nonocumocm, 3HauuMo cHukaBam 3aboasie-
Mocmma u cMbpmHocmma, npegu3Bukana om undekuuu y
geuama u Bb3pacmuume. Aekapume mpsi6Ba ga cvgeii-
cmBam 3a npuaazanemo um, kamo ca unpopmupanu 3a Bb3-
Mozknume cmpanuunu peakuuu u ga mbpesim u omkpuBam
npuuunza Bpwska mekgy msx u Bvamoxkunume neBpoao-
2uyHU ycAaokHEHusI.

IX. IIporno3ara 3aBucu om ¢opmama, nogamau-
Bocmma na Aeuenue, gaBrocmma, HacaegecmBenu u npugo-
oumu ¢akmopu. Ilpu neaekyBanume uau nenpaBuano
aekyBanu 60aHU 3a060A51Banemo npozpecupa ¢ no-mexkku u
no-uecmu npucmbnu. ITpu 0aazonpusmHo npomuuane
(okoao 60-70% om caysaume) aeuenuemo mpae om 2 go 5
2ogunu. 20-25% om 6oaHume ca ,MmegukamMenmo3HO-pe3uc-
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menmuu”, koemo Hasaza noaumepanus u npuaokenue Ha
»HoBume” anmuenuaenmuynu Megukamenmu uau xupyp-
2udHo Aeuenue (Tabauua 13).

Tabauua 13. TIpoznosza npu enuaencuume
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Jlo0pa nporxo3sa HebnarompusitHa nporso3a

1. Jlemcka abcancna 1.
2. Uguonamuunu gemeku pokaanu 2.

Cungpom Ha West*
Panna kvpmauecka enuaenmuuna

enuaencust (PoaangoBa, enuedaronamus
okuunumaana mun Panayotopulos 3. Teskka gemcka muokaonuuna
u mun Gastaut) enuaencust®

3. Enuaencusi 8 cmapuecka Bv3pacm 4. Cungpom na Lennox-Gastaut*
4. (ebdpuanu 2vpuoBe 5. Epilepsia partialis continua®
5. Benuenenu uguonamuynu 6. IlpozpecuBna muokaonyc
Heonamaanu konByacuu enuaencust®
7. HOBenuana muokaonyc enuaencust
8. Cungpom Ha Landau-Kleffner*
9. TemnopaanogsiaoBa enuaencust
1

0. Enuaencust npu kopoBu gucnaazuu

[Ipoero3ama e neGaazonpusmua
nopagu HeBpoao2uuen u ymemBen
geduuum

X. MTHBAJIMANM3AINNA 1 CMBbPTHOCT

CBoeBpemennomo u npaBuaHo AeueHue ozpaHuuaBa
npoepecusima Ha 3aboasgBanemo u unBaaugusauusima,
koemo uma 3gpaBen, couuasen u ukonomuuecku epekm.
[IpeobaagaBawama yacm om 6oanume (npocmu, HeycAOXK-
HeHu $opMU, paHHO guazHOoCmuyupanu) ce aekyBam amoy-
AamopHo ¢ goobp edekm, 25% ca ¢ megukamenmosna
pEe3ucCmeHmHocm U ce Haaaza noaumepanus, kombunayuu
om HOBume AEM u yecmu xocnumaauzauuu. Meguuun-
ckustm puck e noBuwen npu godpe konmpoaupanu u Megu-
kamenmo3sno-pesucmenmuu enuaencuu. CMbpmuocmma e
2-4 nbmu no-Bucoka B cpaBuenue ¢ odbwama nonyaauusi.
Hati-uecmu npuuunu ca ,,cungpom Ha BHe3anna HeouakBana
cmobpm” (8-17%), camoybuiicmBa (7-22%), konByacuBuu
enuaenmuutu cmamycu (10%), mpaBmu no Bpeme na enu-
AaenmuyeH npucmon (5%), megukamenmo3snu peakuuu (3-
7%) u gp..

AJITOPUTDHM 3A ITMATHOCTHUKA, JIEYEHIE "
IMPOCJIESIBAHE HA TIIAIIMEHTA C EINWIEIICYSI

I. lnarHocTUnMpaHe HA MANUEHT C eMUJIencus

1. O0monpakTHKyBAaII JIeKap - npu HaAu4Ue Ha npuna-

gbuu:

* HasnauaBa ITKK, 6uoxumusi, EKT" (3a 1J] cve kapguo-
2enHu cunkonu)

* HacouBa nauuenma kbM cneuuasucm neBpoaoz/gemcku
HeBpoao2, a npu uecmu npunagbuiu - KbM OOAHUYHO
3aBegeHue

2. CoenuanmcT HeBPOJIOT/1eTCKH HEBPOJIOT B H3BBHH-

0OTHMYHATA METMIMHCKA TOMOIL:

* Anamuesa

* HeBpoaoeuuen cmamyc, eBenmyaano nabalogenue na
npucmbn no Bpeme Ha uzcaegBanemo.

* HaznauaBa u unmepnpemupa uscaegBanusima: EEI, neB-
pousobpazsaBawo uscaegBane (KT na 2aaBen Mozwk uau
MPT na 2aaBen mo3bk)

e Tluaenocmuuupa ,Enuaencus” npu Haauyue Ha 2
HenpoBokupaHu enuaenmuyHu npucmbna UAU eguH npu
Haaudue Ha enuaenmupopmena akmuBuocm B EET, co-
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yemanue ¢ omkaoHeHust B HeBpoao2uuHUs cmamyc u/uau
namoaozusi 8 neBpouszodpazsaBawume uzcaegBanusi.

* HaznauaBa aeuenue ¢ AEM, nogxogsuw, 3a Buga na enu-
AeNMUYHUME NPUCMBHNU/ eNUACNMUYHUS CUHJPOM — MO-
Homepanusi ¢ Baanpoamu uau carbamazepine uau ¢ gpye
AEM (oxcarbazepine, lamotrigine) ako uma npomuBono-
kazanust 3a kaacuueckume u npu cneuuaanu 2pynu nauu-
enmu; uzgaBa npomokoa.

¢ IIpu uecmu enuaenmuynu npucmbnu uAu HeBb3moknocm
3a ocbwecmBsiBane na EEI" u uau uzobpazsaBawo uscaeg-
Bane (geme ¢ Heobxogumocm 3a ynolika) - HacouBa nayu-
enma kbm 60aHuuHO 3aBegenue (MBAA, YMBAA).

* I1pu 3aBbpuieH npouec Ha guaeHOCMUUUpane HacouBa na-
uuenma kbvm auunus aekap 3a usnucBane Ha peuenmu
cnopeg npomokoaa u 3a HabalogeHue Ha coMamuyHOMO
cbcmosTHUE HA nauuenma (eBenmyaanu cmpanuvnu peak-
uuu.

3. CrnemuanamcT HeBPOJIOT/IeTCKH HEBPOJIOT B 00JI-

HUYHA TOMOIY

* [Tpu nauuenmu ¢ yecmu u uau mezkku enuaenmuunu npu-
nagouu, geua uau nayuenmu, Ha koumo ne Mozam ga ce
ocbwecmBssm EEI" u neBpousobdpassaBawu uscaegBanus
6e3 ynoiika nopagu necnokoticmBue ce guaznocmuyupa
yenuaencust” caeg EET, neBpouzobpassaBawo uscaegBane;
nauyuenmu 3a TEAK.

* [TKK, Guoxumusi, uscaegBane na cepymno nuBo na AEM
(na VPA, CBZ, PHT)

e [IpoBezkga ce anmukonByacanmuo aeuenue (unmpaBe-
HO3HO uAU uHmpamyckyano), anmuegeMHO npu HeoOXo-
gumocm

* HasnauaBa aeuenue ¢ AEM, nogxogsuw, 3a Buga na enu-
AenmuyHUme NpucmbNU/ ENUAENMUYHUSI CUHGPOM — MO-
Homepanus - Baanpoam uau carbamazepine uau ¢ gpye
AEM (oxcarbazepine, lamotrigine) ako uma npomuBono-
kazanus 3a kaacuueckume u npu cneuuaanu 2pynu nayu-
eHmu.

* HacouBa nauuenma 3a nabalogenue u npocaegsaBane om
cneyuaaucm HeBpoaoz B u3BbHOOAHUMHAMA nOMOW, U Om
Auven aekap.

IIpocnensiBaHe Ha MALMEHT C eNMUJIETICHS
I. ObmonpakTukyBamy Jekap - naznauaBa [TKK, 6uo-
XuMust npe3 6 Meceua u npu Heodxogumocm

II. CnenuanmcT HeBPOJIOT/ ETCKU HEBPOJIOT B N3BHH-

0OJHMYHATA METUIMHCKA TOMOIIL:

1. HaznauaBa u unmepnpemupa uscaegBanusima:

* [IKK, GuoxumuuHo uscaegBane, cepyMHO HUBo

* EEI npe3 6 meceua npu goope konmpoaupana enuaencust
UAU U No-4yecmo npu HeoOxogumocm (yecmu, HenoBaus-
Bawu ce om Haznauenama AEM mepanusi);

* [ToBmopno neBpouzobdpazsaBawo uscaegBane (KT na 2aa-
Ben mo3vk uau MPT na 2aaBen mo3bk) npu npoepecu-
pawa oeHUWHA uAu OO0WOMO3buHA cuMnmomamuka,
mpaBma Ha 2aaBama.

*[Ipu ungukauuu (uecmu, mexkku enuaenmuunu npu-
nagouu) uau HeBw3mozknocm 3a ocvwecmBsaBane na EET
u/ uau HeBpouzobpazaBawo uscaegBane (geme ¢ HEOOXO-
gumocm 3a ynoiika) - nacouBa nauuenma koM 60AHUUHO
3aBegenue (MBAA, YMBAA).

* HacouBa nauyuenmu kom komucuume koM YMBAA 3a
HoBu uzcaegBanust, kopekuus na aeuenuemo ¢ AEM, me-
panusi ¢ HoBume AEM npu ungukauuu cnopeg Buga na
enuAenmuvyHUMe NpucmbNU U eNUASNMUYHUS CUHJPOM
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III. Cnenmaauct HeBPOJIOT/IeTCKH HEBPOJIOT B 00JI-

nngyHa nomour- MBAJI

1. Ilpu nauuenmu ¢ yecmu u uau mexkku enuaenmuunu
npunagbuu, cmpanuunu peakuyuu om AEM uau opeanna
HegocmambyHocm ce uzBvpwBa uscaegBane na I1KK,
OGuoxumust, cepyMHO HUBO Ha Baanpoam, carbamazepine u
phenytoin no npeuenka

2. EET

3. IpoBezkga ce anmukonByacanmuo aevuenue (unmpaBe-
HO3HO UAU UHMpamMyckyaHO), aHmuegeMHO U aHmuaaep-
2UYHO A€UEHUE Npu HeodXogumocm.

4. Kopuzupa ce npoBezkganomo aeuerue ¢ AEM (npomenu
B gozume), B ackapcmBenama komOunauus npu noaume-
panus.

5. OcvwecmBsaBa koncyamauuu ¢ gpyau cneyuasucmu npu
Heobxogumocm.

6. I1pu nayuenmu, nacouenu om TEAK ce anaausupa Buga
Ha enuaenmuuHume npucmbnu/npunagbuu (O ¢
nceBgoenuaenmuynu, HeenuaenmuyHu napokcuzmMasnu
CbCMOsHUs), uecmomama, npuemanume AEM (Haauuue
Ha cepymHo HuBo na AEM?), EEI.

7. Ilpu enuaenmuuen cmamyc aeueHuemo ce npoBexkga B8
kaunuka/cekmop 3a unmensuBno aeuenue, kamo ce uz-
noa3Bam unmpaBeno3nu popmu na Diazepam, Valproate,
Rivotril npu neodxogumocm - BwvBekgane B napkosa u
aeuenue ¢ Tiopental, Midazolam uau Propofol.

IV. CnenuaaucT HeBPOJIOr/IeTCKH HEBPOJOTr B 00JI-

HUYHA oMo - YMBAJT

1. OcvwecmBst ce EET (u ¢ ynolika npu maaku u necno-
kotinu geua); Bugeo EEI" npu neooxogumocm; HeBpouso-
OpazsaBawo uscaegBane (ako nauuenmubm He € uscaegBan
uau npu npozpecuBna yBpega B neBpoaozuunust cmamyce)

2. Kopueupa ce aeuenuemo ¢ AEM, uau monomepanus
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UAU payuOHaAHa NoAumepanust npu 60AHu ¢ Megukame-
mo3Ha pezucmenmuocm, mexkku ¢popmu ¢ MuokecmBenu
noaumopdHu npunagouu, npo2pecupawiu popmu, Hekaa-
cuduuupanu Gpopmu, aHaMHECMUYHU gaHHU 3a npekapan
enuAenmuueH cmamyc, ycaoxkneHust, asepeuunu peakuuu,
cmpanuynu peakuuu om AEM u op2anna Hegocmamb-
YyHOCM.

3. Ilpu enuaenmuyen cmamyc aeueHuemo ce npoBexkga 8
kaunuka/cekmop 3a unmensuBro aeuenue, kamo ce u3-
noa3Bam uampaBenosuu popmu na Diazepam, Valproate,
npu neodxogumocm — BwbBekgane B napkosa u aeuenue ¢
Tiopental, Midazolam uau Propofol.

4. TepaneBmuuno-pe3ucmenmuume nayuesmu, npu koumo
uMa uHgukauuu 3a Xupyp2u4HO A€ueHue Ha enuAencusima
ce HacouBam koM YMBAA, B8 koumo uma ycaoBus 3a
npogbakumeano Bugeo-EEI" Mmonumopupase, neBpou3so-
OpazsaBawu uscaegBanus u HeBponcuxoao2uuHu u3caeg-
Banus 3a u3BbpwBane Ha npexupypauuna ouenka (cnopeg
npuaokenust npomokoa).

5. IIpu nauuenmu, Hacouenu om TEAK - anaausupa Buga
Ha enuaenmuyuHume npucmunu/npunagoeuu (I ¢ nceB-
goenuAenmu4HuU, HeenuaenmuuHu  napokcusMaaHu
CbCMOsHUST), uecmomama, npuemanume AEM (naauuue
Ha cepymHo HuBo na AEM), EET.

6. Komucus kbm YMBAA u3gaBa ekcnepmno cmanoBuwe
3a AeueHue ¢ HoBume AEM u komOunauuu om msix Ha 6a-
3ama Ha Buga Ha enuaencusima, npucmbnHama uecmoma,
npegxokgauio aeuenue, Bvb3pacm, cmpanudnu peakuuu u
UAU gaHHU 32 Op2aHHA HEgOoCMambYHOCT.

7. HacouBa nauuenma 3a nadalogenue npocaegsiBane om
cneyuaaucm HeBpoaoz B u3BbHOOAHUYHAMA nOMOW, U Om
Auven aekap.

IMTPNJIO 2KEHIA

Qur. 1. /IlnarHocTHYen npouec NPM NANMEHTH ¢ eNWIENTHYHA NPUCTBITH

1.Bug npuctbnu

7&

®okanHa leHepanuaupata

2.Enunencuv cnopea Buaa NpucTbnu

[eHepanuanpaHa &
P P HeussectHa
(hokanHa

I

~ -

3. EnunenTtuyHm cuHapomu

MmyHHa

®

UHdexymnosra

4 Enunencus ¢ yTO4HEeHa eTUosnormsa
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QDur. 2. Kapra Ha mbT4 HA NANMEHTA

OILT wm IICMII
II'spBa amOyaaTopHa cpema
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Y

B u3pbHOOIHIYHA MeIUIHCKA

nomoni -Hespodor, neTcku
HEBPOJIOT/ MeAUATBP
Bmopa ambyaamopha cpewia

l\¢

Y

Xocnumaauzauust B ormenenne
Ha MBAJI - HeBposoru4no, 1eTcKo

'

KOl-lchITaTHBHPI KaOuHeTH

Xocnumaauzauus B

Vb - neBponornuna K-ka/
JleTCKa HeBPOJIOTUYHA K-Ka (CeKTOp)

:

KbpM Yb

V3B bHOOIHIYHA MeUIMHCKA
nomoiy - HeBpoaoe,
gemcku neBpoaoz/ neguamsp

Y

Xocnumaau3zauus B8
HeBpoxupypriuusa KJInHuKa/
OTJeJIeHHe - npu Heobxogumocm

Y

A A

*koncyamauust ¢ ncuxuamsp ce udBupuBa npu cbMHEHUE 33 NCUX03a UAU NPOMSTHA HA AUMHOCMMA, cBbp3aHa ¢ enuAencusima; Xocnumaau-
3auust B ncuxuampuyHo omgeaeHue- Ha GOAEH ¢ enuAencust - Npu NCUXUYHU YCAOKHEHUS Om enuaencusima

Dur. 3. AnropurnbM 3a AMArHOCTHKA M NPOC/IEIABAHE HA MANMEHTA C enuIencust

OIL1

 »

HeBpoaoez 8 UBMII

\
Ny
\
\

| Anamnesa, cmamyc,

EEI’, nabopamopen

MUHUMYM, Jua2HO3a,
A€UeHue

»| HeBponoruuno otnenenue B MBAJI -

cnewHa (npu EC) uau naanoBa
XOCNUMAAU3ayus - Npu guazHOCMUYHO-
mepaneBmuynu mpygrocmu

Hesposoruyna / ercka HeBpOJIOTHYHA
K/IMHHUKA (cekTop) B YB
npu cnewxu ungukavuu,
npozpecusi, ycaoknenus.

Y

ITPOI'PAMA 3A ITIPOCJIESIBAHE

Y

Y

OIIA

Hespouor,
JIeTCKH HEBPOJIOT /
neuaThp,
TCHXO0JIOT

Cuecmu
npucmbnu 3

Y Y

Cepuu
npucmbnu, EC

HEBPOJIOT, IeTCKH
HeBpOJIOT,
JIPYT CHeNUaNnCT,
NpH HEOOXOTUMOCT
OOTHIYIHO JIeYeHNe

HEBPOJIOT, TeTCKH
HEBPOJIOT, KIIMHUYHO
JeyeHHe, onepanus
NPH HHIUKAIIH







