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VI3n0a3Banu cbKpanenus
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CET'A - CybenenguMHu 2u2aHmokAembyuHU acmpouumomMu
CEH - CybenenguMHu HOgyAU

ACTH - agpenokopmukomponen XopMOH

AEM - anmuenuaenmuyuHu Mmegukamenmu

BRYV - brivaracetam

CBZ - carbamazepin

CZP - clonazepam

ESM - ethosuximide

ESL - eslicarbazepine

GBP - gabapentin

LCM - lacosamide

LEV - levetiracetam
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PB - phenobarbital
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PHT - phenytoin

RTG - retigabin

TGB - tiagabine

TPM -topiramat

TSC - Tuberous Sclerosis Complex, komnaekc mydeposna ckaeposa
VGB - vigabatrin

VPA - valproate

ZNZ - zonizamide
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Ty6eposnama ckaeposa (Tuberous Sclerosis Complex,
TSC) ce xapakmepusupa ¢ MyAMUOP2aHHO 3acsi2ane Ha MO-
3bka, cobpuemo, kockama, 6v0peuume, 6eaust u uepnust gpoo
u ckaonnocm koM oOpasyBane na goopokauecmBenu my-
Mopu. Kaunuunume u3aBu na 3aboasBanemo ca uskalouu-
MEeAHO Pa3HOOOpa3HU NOpagu 3acsizaHe Ha Pa3AUYHU Op2aHu
u cucmeMmu ¢ Bb3mozkno Hauaao om kbpmaueckama go 3ps-
Aama Bw3pacm u ¢ pa3zauuna mexkecm. Muozo om npo-
siBume ca kuBomozacmpawaBawu u 3a ozpanuvaBane na
6oaecmHocmma u cMbpmuocmma npu moBa 3aboasBane e
HEo0X0guMo paHHO guazHOocmuuupane, komnaekcno npo-
caegsBane om pazauynu cneyuasucmu u agekBamno aeue-
Hue 32 nocmuzane Ha onmumaano kauecmBo na kuBom na
3acezHamume AUUA.

MzsicusiBanemo na 2enemukama na 3aboasBanemo c
paszkpuBane na 2enume TSC1 u TSC2 u namogusuoao-
eusima upe3 Bv3geticmBuemo um Bupxy Bompekaembunus
peeyaamop Ha kaembunus pacmek u memaboauzbm
(mTOR cuznaaen nbm) e ocHoBen pakmop 3a cvBpemen-
HOMO NamozeHemuy4Ho aeuenue ¢ ynompeda na mTORCI-
unxubumopu  3a  AeyeHue Ha  Hsgkoako  om
kuBomoszacmpawaBawume kaunuunu nposBu na TSC,
kamo mMo3buHUme cydenengumMHu 2ueanmokaembvynu acm-
pouumomu, 6bOpeyHUME aH2uUOMUOAUNOMU U OeA0gpo0-
Hama Aumdaneuosetiomuomamosa.

Myamuopeannomo 3acsteane usuckBa myamugucuyunau-
Hapen nogxog npu TSC ¢ koopgunupane Ha uzcaegBanusima
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u 2pwkume meXkgy meguuunckume cneyuasnocmu pegoBHo
om gemcmBomo go 3psgaama Bw3pacm.

I. EIMAEMMOJIOIMA 1 ETOJIOT A

Tybepo3nama ckaepo3a e psigko 2enemuuno 3a0oasiBane
¢ aBmo3zoMHo-goMunanmHuo npegaBane, ¢ yecmoma 1 Ha
6000 - 10000 pazkganus (1:5800). Boaecmnocmma e 10-16:
100,000 uau 1:12 500 - 1:20000.

[TpuuunsaBa ce om mymauuu 8 mymopcynpecupawume
2enu TSC1 (9q34) u TSC2 (16 p13.3). TSC1 2envm (9q34),
kogupa TSC1 npomeuna hamartin, a TSC2 (16 p13.3), ko-
gupa cunmesa Ha TSC2 npomeuna tuberin. Hamartin u tu-
berin unxubupam rapamycin complex 1 (mTORCI1) -
npomeunkuna3sa, peayaupawa npomeunoBusi cunmes, kae-
mbunusa pacmexX u npoaudepauus. depuuumbm um obyc-
AaBs  guspeayaauyus B mTOR  cuenaanus nom,
cBpbxakmuBruocm na mTORC1 u mymopen pacmexk. Ao-
kaauszayusma na hamartin u tuberin 8 mMHo20 mwvkanu
onpegeasi MyAmuop2aHHOMO 3acsizane npu 3aboasBanemo.
Mymauusima 8 TSC2 e no-uecma npu TSC (55% go 90%
om cayyaume) u mst 00ycaaBst no-mezkko npomuuane na 3a-
60as1Banemo. CbnbmemBawama aBmo30MHO-gOMUHAHMHA
0bOpeuna noaukucmosa (PKD) npu okoao 2% om TSC
boanume ce gbaxku Ha geaeyuu B 16 xpomozoma ¢ egnoBpe-
MenHu mymauuu B PKD1 2ena u 2ena TSC2 (16 p13.3).

Tabauya 1. Bug, yecmoma u Hayaao Ha kaunuunume ussBunpu mybeposnama ckaeposa

Knunnann nposiBy, Havano Ha usssa Yecrora
XunonurmMeHTHH MeTHA — om pakganemo 87-100%
Anrnodudpomu - pansa gemcka Bv3pacm 75-90%
JledexTn B 3601 emaiin - gemcka Bv3pacm 97-100%
Koprukamum gueniiasum - om pakganemo 70-90%
Ennnencus - 8 kvpmauecka Bv3pacm u no-kvero 60-90%
Cyoenengnmun Honyu (CEH) - kvpmauecka Bv3pacm, npozpecuBro ¢ kaauueBu omaaeanust npu KT 70-90%
Cybenenpumun riurantokiersunn acrpouuromu (CETA) - gemcka Bv3pacm 5-20%
Pernnannn xamapromu - 1-5 2. 30-87%
bn0peunn 1 mo-psaaKo YepHOAPoOHH aHTHOMIOTHIOMH — 5-18 2. 56 - 80%
Yursamun ¢udpomu - 2-po gecemuaemue 20-88%
Cobpaeunn padgomuomu — om pakganemo 47-67%
Kozxnn ne3m trm koudern - go 10 2. Bvzpacm 3-58%
IllarpenoBo metHo - go 10 2. Bv3pacm ~50%
Ayrmzsm 25-50%
Murenextyanen feduut — om panna gemcka Bv3pacm ~40%
Benonpoonu mumdanruoneiiomuomu (JIAM) - 2-3 gecemusemue 30-40% om kenume
(Dudposnu mnaku mo ckamma u maneto - om panna gemcka Bv3pacm 20-40%
PeTuHHM anUrMeHTHH NeTHA ~40%
Bropeynn kucrn ~20%
Murpaopamnun pudpomu - 2-po gecemuaemue 20-69%
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II. KIIMHUKA

Jluaznocmuyupanemo na mybepoznama ckaeposa e Ha
6azama Ha komOunauust om kAuHuuHU cuHgpoMmu C pas-
AuvHa yecmoma u Bw3pacmoBa 3aBucumocm Ha uzsiBama
Npu MyAMuoOp2aHHO 3acsieaHe Ha opeanusma (Tadauua 1).
Hsma namo2HOMOHUYHU cCUMNMOMU.

ITpenamaano u npe3 nbpBama 2oguna ce Manudecmu-
pam kaunuuHO cbpgeunume pabgomuomu, HeBpoaoauu-
Hume u koknume cungpomu - om paxkganemo u npe3
nbpBama 2oguna, oynume - mexkgy 1 u 5 2., GbOpeunume -
meXkgy 5 e 10 2., 6eaogpodnume - nag 18 2.

Ipenamaano npu exozpadpcku uscaegBanust mozam ga
ce Busyaauszupam cbpgeunume padgomuomu u B nskou cay-
yau ObOpeunu anzuomuoAunomMu. Pannu uzsBu B nHeonamaa-
Husl nepuog u kbpmaueckama Bb3pacm ca pumbmMHUME
pascmpoticmBa npu cbpgeunu padbgomuomu, koxknume xu-
nonuzMeHmayuu U mepaneBmuyuHo-pe3ucmeHmuama enu-
AenmuuHa enuedasonamust cungpom na West.

1. Koxuure ne3um nacouBam kbm guaenocmuuupa-
Hemo Ha mybOepo3Hama ckaepo3a nopagu paHHama cu
uzsiBa u Bucokama yecmomau cay’kam 3a paHHa guazHO3a
Ha 3a00As18anemo.

Xunonuemenmayuume ca Haauue om pakganemo npu
okoao 100% om geuama. Mexkgy 1 u 5 2. ce yemanoBsiBam
auueBu anzuopubpomu (npu 75-90%), napacmBawu 818
Bpememo. BnocaegemBue ce nosBsBam u ¢pudpomu no Au-
uemo u ckaana (20-40%). Om okoao 10 2. Bb3pacm ce no-
sBsBam u aezuu B aymOaanama obaacm - m.Hap.
ylazpenoBo nemuo” (~50%). Quopomume 0koao HOK-
mume ce nosBsBam okoao 2-po gecemuaemue (20-89%), a
¢ubpomume B ycmuama kyxuna u no 2unzuBume — om
gemcka Bb3pacm (20-69%). Hedpekmume B 3b0HUs emalia
cbwlo ca Haauue om gemckama Bwv3pacm.

Pemunnume xunonuemenmayuu ca ekBuBaaenmuu na
kosknume, apermunnume xamapmo.mu - na koknume. ITuae-
Hocmuuupam ce npu 0pmasMOAO2UUEH npe2Aeg.

2. HeBpoiorm4HOTO 3acsirane Ha rJIaBHUS MO3BK € OC-
HOBHO npu 3a00As1B8anemo nopagu Haaudue Ha kopoBu guen-
Aa3uu, Bka. kopoBu mybepu u cybenengumHu
2uzanmokaembuHu acmpouumomu, koumo ce Busyaausu-
pam goOpe upe3 Ma2HUMHO-PE30HAHCHA mOoMo2padust
(MPT).

Kaunuunume uzsBu na kopoBume mybepu ca enuaencust
€ paHHO HauaAo u mepaneBmuuna-pesucmenmuocm (60%-
90%), ymcmBena uzocmanaaocm (40%), napemuynu npo-
siBu B nskou cayuau u TSC cBovp3anu nHeBponcuxuampuuHu
pascmpoticmBanpu okoao 90% om 6oaHume (pazcmpoti-
cmBa om aymucmuunust cnekmup npu 25-50%, xunepak-
muBno noBegenue ¢ gepuuum Ha BHumanue, aepecuBHo
noBegenue u gpyeu noBegenuecku pazcmpoiicmBa, odce-
cuBno-komnyacuBno pazcmpoticmBo, ncuxosu).

Cybenenoumnume 2ueaHmMOKACMBYHU ACMPOYUMOMU
(CET'A) npu 5-20% npuuunsBam obcmpykmuBna Bom-
pewHa xugpouedaausi.

Koposu oucnaa3uu, éxa. koposume mybepu u paouas-
Hume muzpayuonnu aunuu B 6s1,A0mo Mo3buHo BewecmBo
Bv3nukBawu nopagu neBbaMozkHocm 3a Muezpauus no
Bpeme na emOpuonasnomo paszBumue u ce Busyaausupam c
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(MPT).

Haauvyuemo u Buga na enuaencusima, ymcmBenama us-
ocmanaaocm u HeBponcuxuampuuHume pazcmpoiicmBa ca
B8 3aBucumocm om Aokaauzauyusima u paznpocmpaHeHuemo
Ha kopoBume myb6epu (Maapopmayuu Ha kopoBomo pa3zBu-
mue ¢ xapakmep Ha go6pokauecmBenu mymopu). Enuaen-
cusima e Haii-uecmo MegukaMeHMO3HO-pe3uCmenmHua, ¢
panHo Hauyaao, oduknoBeno kamo cungpom na West, Bno-
caegcmBue — cungpom nHa Lennox-Gastaut uau ¢okaana
enuaencust. Pannama u3sBa na cungpoma Ha West (enuaen-
muyHa eHuedaronamusi) e cBbp3ana ¢ npodbaeMu Ha pazBu-
muemo u koenuuusima u unmeaekma. B me3u cayuau
AeueHuemo e ¢ komOunayust om anmuenuaenmuyHu Megu-
kamenmu (Taba.3).

Cybenenoumnume nooyau (CEH) ca 6aBnopacmstuiu, Oe-
Hu2HEeHU xamapmomu, pa3zBuBawu ce okoao cmenama na
eneHguMHume AuHuu, Hati-uecmo 6au3o go foramen Monro.
Busyaauzupam ce npu komnlomepna momozpadust (KT)
kamo okpbeaenu nepuBenmpukyanu kaauueBu omaazanus,
nezamuBuu npu MPT u ca ¢ Baxkno 3nauenue 3a cBoeBpe-
MeHHOmo guaznocmuuupane na TSC.

Cybenendumnume 2u2aHMOKAMBYHIL ACMPOYUMOMIU
(CET'A) ca gobpokauecmBenu mymopu, koumo Bb3nukBam
om CEH npu 5%-20% om cayyaume. Aokaausupam ce
okoao npegHume poea Ha cmpanuynume Benmpukyau go
foramen Monro. Mozam ga npuuunsm obcmpykmuBna
Bvmpewna xugpouedaaust u noBuwieno Bbmpeuepento Ha-
asteane. ITpocaegsaBanemo um kaunuuno u ¢ MPT B guna-
muka onpegeas mepaneBmuunomo noBegenue -
onepamuBno npu ocmpo pazBuBawa ce xugpouedpaaus u
nocmaBsiHe Ha wbHmM uau koncepBamuBrno megukamen-
MO3HO A€ueHue ¢ everolimus.

3. bropenn

Xapakmepno 3a nauuenmume ¢ TSC e Haauuuemo Ha
MHokecmBenu u gBycmpannu 6b0peunu anauoMuoAunoMu
npu 56 go 80% u 6v6peunu kucmu npu 20-30%, koumo ce
Busyaauzupam upe3 ObOpeuna exoepadus, npu KT uau
MPT na kopeMHu opzanu.

Aneuomuoaunomume (AMJI) ca goopokauecmBenu my-
Mopu Ha ObOpeuume cbcmaBenu om cbgoBe (angio-),
2aagku Myckyanu kaemku (-myo-) u macmna mokan (-lip-
) u ce ycmanoBsiBam npu 56 go 80% om nayueHmume c
TSC. AMA ca mnoskecmBenu u gBycmpannu, acuMnmoMHU
B nauaaomo, Ho npu nHapacmBane npuuunsBam 6oaka uau
0bOpeuna HegocmambuHocm (6oaka, xemamypusi, apmepu-
aAHa xunepmencusi). [Topagu aneBpusmu B8 abHOopMHUME
cbgoBe npu anzuomuoAunoMu Hag 4 cM cowecmByBa puck
3a Kpveou3sueu, Bv3nukBawu cnonmanno uAu npu MuHU-
Maana mpaBma. KpwBouzauBume ca kuBomoszacmpawa-
Bawu, 3anouBam ¢ 60aka, odbwa caabocm, Obp30 ce pa3BuBa
mezkka anemusi, apmepuaAHa Xunomouust u wok.

Okoao 20-30% om nauyuenmume TSC umam gBy-
cmpanuu 6sopeunu kucmu, a 2% umam u aBmo30mHo-go-
MUHAHMHA 0bOpeuna noaukucmosa ¢ HaYaAo om gemckama
Bbv3pacm. Haauvuemo u na 6n0peuna noaukucmosa npu
TSC ce gvaku na geaeuuu B 16 xpomozoma, acouuupanu ¢
Mymauuu egaoBpemenno 8 PKD1 2ena (aokasuszupan 8 16
xpomozoma) u 2ena TSC2 (16 p13.3). Kaunuuno 6w0peu-
Hume kucmu ca acuMnmomHu, Ho Moz2am ga npegu3BukBam
u 6bOpeuna HegocmambuHocm. MHo2o psgko (2-3%) ce
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pazBuBam OwbOpeuno-kaemwvunu kapuyunomu B no-maaga
Bw3pacm B cpaBuenue ¢ odwama nonyaauyust u onkoyumomu
(6eHu2HEHU ageHOMamO3HU XaMapmoMmu).

4. Copue

Pabdoomuomume ca godbpokauecmBenu mymopu Ha Cobp-
uemo, koumo ce ycmanoBaBam upe3s exokapguoepadus npu
okoao 50% om nayuenmume ¢ TSC - npu HoBopogenu go
90%, a y Bv3pacmuu okoao 20%. Tymopume HapacmBam
npe3 Bmopama noaoBuna na GpeMeHHOCMMA U Ce guazHoc-
muuupam upe3 yampasBykoBu uzcaegBanus caeg 20 2zecma-
UUOHHA cegMuua UAU nocmuamaano. Ilocmenenno
peepecupam caeg pakganemo. [TpuuunsBam odcmpykuuu,
cbpgeuna apummusi, wymoBe. Pabgomuomume nacouBam
koM guaznozama 3a TSC, ocodeno npu pamuanocm 3a 3a-
6oasBanemo. Psgko ca naauue padbgomuocapkomu.

5. berm npodose

ITpu nauuenmume ¢ TSC npozpecupawo B 6eaogpobHust
napenxum ce pazBuBa gudysna npoaudepauust om abHOp-
MHu 2aagkomyckyanu kaemku u muokecmBenu kucmu -
Aumpaneuoseiiomuomamosa (AAM). I'enemuynume ana-
Au3u ycmanoBsBam, ue npoaudepamuBrume npouecu Ha
Oponxuoaapnume 2aagku myckyau npu mybeposno-ckae-
po3nume AAM ca moHOkAOHaAHU Memacmaszu om 0b0-
peunu anzuoMuosunomu. AAM ce pa3BuBa munuuno y
kenu ¢ TSC caeg 18 2. Bv3pacm, kamo nHauaanume cum-
NMOMU ca gucnHest U yuecmeHo guwane npu ¢usuuecku
ycuaust. Heobxogumu ca o6pasnu uzcaegBanust na 6eaume
gpoboBe u npocaegaBane — komnlombpua momozpadus ¢
Bucoka pesoalouust (HRCT) u uzcaegBane na 6eaogpod-
nama ¢ynkuus na usxogno nuBo, mecm ¢ 6-MUHYmMHO XO-
gene. Cepymnomo HuBo Ha cbgoBo-engomeaen pacmesken
¢pakmop mun D (VEGF-D) moke ga 6bge noaesHo 3a yc-
manoBsiBane na uzxogno HuBo 3a pazBumue uau npozpecus
Ha AAM B owvgewe. IIpu pa3Bumue na kucmu, gokazanu
ype3 oOpa3Hu uzcaegBanust € Heodxogumo npocaegsBanemo
um npe3 3-6 meceua u pynkuuonaano uscaegBane na guwa-
nemo. ITpu nayuenmu ¢ ymepena go mesxkka cmenen Ha pas-
Bumue na 3aboasBanemo u O®vp3a npoepecus mTOR
unxubumopume cmaduauzupam CbCmMOsSHUEMO.

IIporno3aTa mpu TSC 3aBucu om mekecmma Ha cum-
nmomume — om kozknu npomenu go pazauuna cmenex Ha
o0yyumeanu 3ampyguenust, go mezkka ymcmBena uzocma-
HAAOCM, PE3UCMEHMHU Ha ACUCHUE eNUACNMUYHU npuna-
gbuu, ObOpeuHa HegocmambuHOCM.

[Tpuuunume 3a cMbpm ca ObOpeunume 3adoasBanus,
6eaogpobHama aumdanauosetiomuomMamosa, MO3bUHUME
MmMyMOopu, ENUAENMUYHUS CMamyc UAu OponxonHeBmMoHuume
ocobeno npu ymcmBena uzocmanasocm. bvOpeunume an-
2UOMUOAUNOMU MO2am ga npudunsm 0wbopeunu kpwBous-
AuBu. Bvopeunume kapuunomu ca pegku.
Cy0OenenguMHume 2ueanmokaembyHu — acmpouumomu
Mozam ga npegu3Bukam Bvmpewna xugpouedpaausi. beao-
gpobnama aum¢anzuoaetiomuomamosa e puckoB ¢pakmop
3a nueBmomopakcu npu kenume. Cbpgeuno 3acszane npu
pabgomuomume e puckoBo 3a pemyca u B Heonamaanus ne-
puog, B no-kbcna Bv3pacm mo2am ga ce pazBuBam padgo-
mMuocapkomu.
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III. TMATHOCTMHUPAHE HA TYGEPO3HATA
CKIIEPO3A

TSC e 3ab0a51B8ane ¢ MyamuopaanHo 3acsieane. Hsma
Namo2HOMOHUYEH CUHgPOM, a ca HaAuue koMmOunauust om
yBpekganus B paszauuHu opeanu u cucmemu, koumo
mpsi0Ba ga ce guazHocmuyupam upe3 cneyuasu3upanu us-
caegBanust.

3a TuarHocTHIUPAHETO HA 3a00/1ABaHETO € HEeODXO-
AUMO:

e [Ipeyusna anammesa u Gamnuina anammesa

* U3caegBanus 3a npomenu no koskama u aueaBuyume:
oz2aeg Ha kokama 3a xunonuemMeHmHu nemsa, auueBu
aHauopubpomu, Pudpomu no auuemo u ckaana, Illa-
2penoBo nemno, ¢udpomu okoao nokmume, ozaeg Ha
ycmuama kyxuna 3a 2unzuBaanu ¢pudpomu u gepekmu na
3b0HUS eMaiiA.

* HeBpou3soopassaBawu uzcaegBanus: KT na aaaBen mozvk
(cybenengumuu Hogyau ¢ kaauueBu omaazanus, kopoBu
mybepu), no-unpopmamuBua e MPT na 2aaBrus Mo3vk
(kopoBu mybepu, gucnaasuu, cybeneHgUMHU HOQYAU,
cybeneHguMHU 2u2anmokAembYHU acCMpouumMomMu )

* EET" uscaegBanust npu enuaencuu, Bugeo EET

* bvopeunu uzcaegBanus: uzodpaszsBawu exoepaduu, KT,
MPT na kopemnu opeanu (gBycmpannu, MuokecmBenu
aHzuomuoAunomu Uu kucmu); uscaegBane Ha apme-
pUaAHOMO HaAs2aHE 3a MDBPCEHE HAa apmepuasHa
xunepmonusi; ouenka Ha ObOpeunama ¢ynkuus upes
onpegeasHe Ha ckopocmma Ha 2aoMepyAHama Qua-
mpauust (GFR) upe3 popmyau 3a uzuucaenue Ha kpea-
muHuHa 3a Bv3pacmuu uau geua. Kamo aamepnamuBen
Mmemog 3a ouenka na GFR Moxke ga ce u3noasBa
uzMepBane Ha cepyMHama koHuenmpauust Ha yucmamux
C.

* Exokapguoepagus  (ExoKI') u eaekmpokapguoepana
(EKT’) npu kbpmauema 3a ycmanoBsiBane Ha Haauvue Ha
pabgomuomu u apummusi.

* Ogpmaimosocuyen npeeeg — dyngockonust 3a pemuHHU
XaMapmomu U anu2MEeHMHU nemua.

* O0paszHu uscaegBanus Ha OGeaume gpoboBe — komnlo-
mbpHa momozpadust ¢ Bucoka peszoalouus (HRCT) u
uzcaegBane Ha 6eaogpobnama ¢pynkuust Ha usxogHo HuBo,
mecm ¢ 6-munymHo xogeHe. CepymHomo HuBo na
cbgoBo-engomeaen pacmesken pakmop mun D (VEGF-
D) mozke ga 6bge noae3no 3a yemanoBsBane Ha u3xogHO
HuBo 3a pazBumue uau npozpecus Ha AAM B Obgewe.

e ['enemuunu uzcaegBanusiza paskpuBane na mymauuu 8
TSC 2 uau TSC 1 2ena (npu 10-25% om nayuenmume He
ce ycmanoBsBam Mymauuu).

3a nocmaBsne Ha guaenozama ,, TyOepo3na ckaeposa
komnaekc” ca npuemu guaznocmuuHu kpumepuu. Akmya-
Ausupanusim koncencyc 3a guaenocmukama na TSC om
2012 2. BkalouBa:

A. I'enemuyen ouaznocmuyen kpumepuii — gokazBanemo
Ha namozeHHu Mymauuu ¢ uHakmuBupane na ¢pynkuyuume
Ha TSC1 npomeuna hamartin uau na TSC2 npomeuna tu-
berin npaBu cuzypna guaenozama TSC, no npu 10-25% om
nagueHmume He ce ycmanoBs8am mymauuu.

b. Kaunuunu kpumepuu c nasauvuemo Ha 11 2aaBuu u 6
Bmopocmenennu Oeaeea:



okmomBpu 2016

I'naBuu o0ene3n (11):

1. XunonuemenmHu nemsa (=3, noHe ¢ 5 mm guame-
mbp);

2. Anezuodubpomu (23) uau ¢ubdposnu naaku B 006-
Aacmma Ha 2aaBama;

3. YueBaanu ¢pubpomu (=3);

4. IlTaepenoBu nemna;

5. MuokecmBenu pemunHu xamMmapmomu;

6. KopoBu gucnaaszuu (mybepu u paguaaHu Muzpayu-
OHHU AuHUU B 651A0mO MO3buHO BewecmBo) (=23);

7. Cy6enengumnu Hogyau (CEH) (22);

8. CybenengumMHu 2ueanmokaembyHu acmpouumomMu
(CETA);

9. Cvpgeunu padbgomuomu;

10. Aumdanauoaetiomuomamosa (AAM);

11. Aneuomuoaunomu (AMA) (22).

Bropocrenennu oese3un (6):
1.Koknu ae3uu kamo kondpemu;

2. Nepekmu B 360Hus emalia (23);
3. lampaopaanu ¢pudpomu (=2);

4. PemuHHU aXpOMHU NEMHa;

5. MuokecmBenu 6b0peunu kucmu;
6. Heob0peunu xamapmomu.

JHuaenozama e cueypna npu 2 2aaBnu Oeaeea uau 1 2aa-
Ben u 22 Bmopocmenennu Oeaeza.

Huazenozama e 6p3.moacha npu 1 2aaBen uau 22 Bmopo-
cmeneHHu deaea.

Kombunauustma camo Ha 2 2aaBhu Oeaeea (aH2uoMuo-
aunomu u AAM) He ce npuema 6e3 Haauvue u Ha gpyau Oe-
A€3U.

IV. JIEYEHUE

Pazpabomenu ca u areopummu 3a A€UEHUEMO U
npocaegsBanemo u Ha nayuenmume, HaAa2awo Myamuguc-
UunAUHapeH NOgxog nopagu MyAMuop2aHHOMO 3acsieaHe
npu 3aboasiBanemo. ITpenopvkume 3a Aeuenue u npocaeg-
siBane na TSC na 6a3ama Ha MeguuuHa, ocHoBana Ha goka-
3ameacmBama BkalouBa unguBugyaaen u
MyAMUgUCUUNAUHAPEH Nnogxog u npu HoBoomkpumume
00aHU U me3u ¢ ycmanoBena guaenosa no Bpeme Ha ueaust
*kuBom.

OcnoBen Memog Ha uscaegBane npu nayuenmume ¢ my-
Oepo3sna ckaepo3za e MPT na 2aaBen Mo3uk, upes kosimo ce
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guaznocmuuupam nogkopoBu myb6epu u kopoBu gucnaasuu,
HaAuuHu npu okoao 90%, na CEH (npu 80%) u na CET'A
(npu 5-20%) u agekBamuo npocaegsBane B8 Bpememo.
OuensiBam ce conbmemBawu HeBpo-ncuxuampuynu pas-
cmpoticmBa — aymucmuuno, xunepkunemuyno u ymcmBena
uzocmanaaocm. Upes EET" u Bugeo EEI" ce guaaznocmu-
uupam UHGAHMUAHU CnasMu U gpyau enuAenmuyHu npu-
cmobnu. IlpoBekga ce MPT na kopemnu opeanu 3a
aHeuomuoaunomu, 6v0peunu kucmu. Ouenka na 6b0peu-
nume ¢ynkuuu, pynkuyuonaana ouenka Ha guanemo u us-
obpazaBawu uscaegBanust 32 AAM npu Xkenu nag 18 2. u
Bv3pacmuume mbke. Ouenka om gepmamoaoz, cmomamo-
A02, kapguoaoe ¢ exokapguozpadus. Ouenka om odpmaa-
MOAOR.

Aeuenuemo na CET'A e xupypeauuno uau Megukamen-
mo3Ho ¢ everolimus caeg npeuenka Ha noazume u pucko-
Beme.

Anroputrsm
3a IMarHOCTHUKA, mpociiensasane n jgedenne Ha CET'A:

xupypeuuno/mTOR unxubumopu

MPT na riiaBeH MO3BK ¢ KOHTPACT:

* Ocmpa Bempewna xugpouedaausi- XupypauiHo A€UEHUE;
npocaegsiBane ¢ MPT

* CEI'A<5 mm - npocaegsiBane Ha 12 Meceua, npu Aunca
Ha npozpecust — konmpoa na 1-3 2.

* CET'A >5 mm-10 mm npocaegsiBane na 3-6 Meceua:

* ITpu Aunca na npoepecusi — npocaegsBane na 1-3 e.

* I[Ipu npoepecust: m-TOR unxubumop B agekBamua gosa:

¢ IIpu yBeauuaBane na pasmepa na CEI'A: yBeauuaBane na
goszama, aamepnamuBen m-TOR unxu6umop, no-uecmo
MOHUMOPUPAHE, XUPYP2UUYHO ACUEHUE

Everolimus e peaucmpupan u 3a A€UeHue Ha ObOpeuHUme
aneuomuoaunomu, a B nocaeguo kaunuuno npoyuBane u
kaunuunu nadalogenust ce yemanoBsiBa u egpekm Bwpxy pe-
3ucmeHmHama enuAencusi. 3a AC4eHue Ha enuaencusima npu
cungpoma Ha West ¢ TSC ce npenopbuBa paHHo AeueHue ¢
vigabatrin u ACTH, a npu cungpom na Lennox-Gastaut u
¢dokaanu enuaencuu, komOuHauusi om aHmuenuAenmMuUYHU
megukamenmu cnopeg Buga Ha npucmbnume u mepaneB-
muuHust epekm (Tabauua 3 u 4).

Tabauua 2. CEI'A-xupypeuuno aeuenue u aeuenue ¢ mTOR unxubumopu - npegumemBa u segocmamouu

Jleyenmne ¢ xupyprus

Jleyenne ¢ mTOR unxuduTopn

[IpexumcrBa Henocrarbiu IIpemumcrBa Hepocrarbiu
- Bvamoxken peuugub na CET'A - CET'A mozke ga peuuguBupa - HeunBasuBro aeuenue-3nauumeano - CEI'A moxke ga peyuguBupa npu
- Bop3o noBausiBane na Yeaokuenust: HamaasiBa obema na CEI'A CNUpaHe Ha AeYEHUemo

xugpouedasusma - 3aey0a na 3peHue

- XpoHuuno Besmpukysonepumoneaano
WhHMupaxe

- 'naBoboaue

- [TamemoBu HapyweHus

- YBpega Ha Mo3buHU U CbgoBu
cmpykmypu

- Vndapkmu

- Mozke ga konmpoaupa xamapmomume - AekapcmBeno MoHumopupase

B gpyau opeanu, Hanp. kozknu - Aeka UMYHHA cynpecust

atzuoguopomu, GrGpeuHu - AekapcmBenu BzaumogeticmBus

AHUOMUOAUNOMU - Heskeaanu aekapemBenu peakuuu

- Mozke ga nogobpu enusencusima (cmomamum, memnepamypa,
gepmamum, guapust (Beuuku 1 u 2 no
mexkecm, >20% om nayuesmume)
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Tabauua 3. AHmuenusenmuyHu MegukameHmu 3a AeueHue Ha enuaencuume (Cungpomume) u enuaenmuynume npucmbnu (Hayuonase kouncencyc 3a
guaznocmuka u Aeuenue Ha enuaencusima, 2016 2.)

Bun enunencust (cHHIPOM) eNuIeNTHYHA NPUCTBIN I u300p Monomepanust AnTepHaTHBHA MOHOTEPAMHS WIH MOJTHTEPATHA

II'bpBuyHO-renepanu3npany (MIMONATHYHN/TEHeTHYHHN) eNUJINCHN/ TeHepaTH3NPaHH IPHNATbII

ToxmyHo-KTOHUYHH NPUNATBIN CBZ, PHT, VPA CZP, LTG, LEV, OxCBZ, PB, TGB, TPM, ZNZ*
ATOHUYHM MPHCT BN VPA LTG, CZpP

Abcancu VPA, ESM CZP,LTG, TPM

MuUOKIOHHYHH NPUCT BN VPA CZP, ESM, LTG, LEV, TPM, ZNZ*, Kopmukocmepougu
IOBennIHa MHOKTOHHYHA eMHIeNCHs VPA CZP, ESM, LTG, LEV, TPM

(Doxannuenunencun / GoxanHu emuIENTHIHN NPHCT BN

Qoxarnu npucmonu CBZ, VPA CZP, ESL, GBP, LCM, LTG, LEV, OxCBZ, PB, PHT,
PGB,RTG, TGB, TPM, ZNZ*, BRV

Bropuuso - renepanu3upani NpUCTbIM CBZ, PHT, VPA GBP, ESL, LTG, LCM, LEV, OxCBZ, PB, PHT, PGB, RTG,
TGB, TPM, ZNZ*, BRV

Mmonatuyunn ¢poxamnu (Ponannosa n OKIUNATAIIHH) CBZ, VPA, OxCBZ CZP, GBP, LTG, LEV

Enunentiunu ennedanonaTn

Cunpom Ha West ACTH, VPA, VGB* CZP, LTG, TPM,

Cunpom Ha Lennox-Gastaut LTG, TPM, VPA CBZ, CZP, PB, PHT, Rufinamide*, ZNZ
Cunpom Ha Dravet (SMEI) VPA, TPM LEYV, Stiripentol**

Ennnentiyna ennedanonarus ¢ CSWS mmm enextpuuen cratye VPA, ESM LEV, 6ensoguasenunu, kopmukocmepougu

o Bpeme Ha 6aBHOBBIHOB ¢BH (ESES)

- AEM, pazpewenn 3a MoHoTepanus 1 fonbiasama tepanns: CBZ, CZP, ESM, GBP (nag 12 2. Mono-, Hag 3 2. noaumepanusi), LTG (nag 2 2.), LEV (nag 16 2. -
MoHomepanus, Hag 1 Meceu — noaumepanusi), OxCBZ, PHT, PB, TPM (nag 2 2.), VPA, VGB*, ZNZ (nag 6 2.)*

- AEM pa3spewenn camo 3a gonbasama tepamisi: BRV (1ag 16 2); ESL (hag 18 2.), LCM (nag 16 2.), PGB (nag 18 2.); TGB (nag 12 2.); RTG (nag 18 2.), kozamo
gpyau nogxogsuiu aekapcmBenu komGunauuu ca ce okazasu nezagoBoaumeanu uau e ca nonocumu (RTG cnopeq peayaamophu usuckBanust nogaeku na
gonbAHUMEAHO HabAlogerue nopagu cepuo3Hu CTPAHMYHH PeAKIHH)

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

- Hosu AEM: BRY - brivaracetam; ESL - eslicarbazepine; GBP - gabapentin; LTG - lamotrigine; LCM - lacosamide; LEV - levetiracetam; OxCBZ - oxcarbazepine;
PGB - pregabalin; TGB - tiagabine; TPM - topiramat; RTG - retigabin; Stiripentol** - paspewen 3a ynompe0a 8 bvacapust no ueHmpauzupasa npouegypa 3a CuHgpoMm
Ha Dravet, VGB - vigabatrin*, ZNZ - zonisamide®,

*He ca peaucmpupanu 8 Bvacapust: Clobazam 3a aeuenue na abeancu, ['TKIT u cungpom na Dravet u cungpom na Lennox-Gastaut; Nitrazepam 3a Aeuenue Ha Cungpom
Ha West; Rufinamide 3a aeuenue na cungpom na Lennox-Gastaut; Sulthiam 3a aeuenue na ¢pokaanu npucmonu; Vigabatrin 3a aeuenue na cungpom Ha West; Zonizamid
3a Aeuenue Ha Gokasnu u Bmopuuno 2enepasuzupanu npucmbnu npu Bb3pacmuu u geua Hag 6 2., 3a MuokaoHu4HU npucmbny, 3a cungpoM Ha Lennox-Gastaut; ACTH 3a
AeveHue Ha cuHgpoM Ha West.

** Stiripentol paspewen 3a ynompeba B Bbacapus no uenmpaausupana npouegypa 3a cungpom Ha Dravet.

Tabauua 4. BugoBe u gosupane na anmuenuaenmuynume megukamenmu (Hauuonaaen koncencyc 3a guaenocmuka u Aeuenue Ha enuaencusima, 2016 2.)

JELA Bb3PACTHI

HEAMICHIO UME WY "Hayaata gueBHa gosa Onmumaana greBna gosa Hauaana gneBua gosa Onmumasna greBna gosa  Makcumaana greBna gosa
(mg/kg) (mg/kg) (B mg) (gosa B mg) (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 ¢ ensumnu ungykmopu  5-15 ¢ ensumnu ungyk- 50 ¢ ensumnu ungykmopu - 500-600 npu en3. ungyk- 700 npu Mono-mepanust
0,15 npu VPA 0,3 npu mopu 5 ¢ VPA 15 npu 12,5 ¢ VPA 25 npu mono-  mop 300-400 npu VPA
MOHOMepanust MOHO-mepanust mepanust 500 npu MoHOMepanust

Topiramate 0,5-1,0 59 25 200-400 500
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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
Lacosamide Caeg 16 2. 100 mg/gn. 200-400 mg/gH. 100 200-400 600
Ethosuximide 10 40 500 1500 2000
Retigabine 300 600-1200 1200
Eslicarbazepine 400 800 1200
Stiripentol** 50 go 100 50 go 100 4000
Rufinamide Hag 4 2.- 10 45 400 2400 3200
Vigabatrin 25 100-150
Zonisamide* Hag6e.-1 Jo6-8 50 gonvaBawa mepanust 300 monomepanust 300- 500
100 moromepanust 500 gonbaBawa mepanust
Brivaracetam [Tpenopbuumeana 50-200 Bv3 ocnoBa na 200

HavaAHa goa 50 Mz uau  unguBugyaanust omeoBop
100 me, pa3geaena Ha gBe  u noxocumocm Ha
pabBuu go3u nayuesma

AEM, pa3pemenn 3a monotepanusi u fonbiasaua repanus: CBZ, CZP, ESM, GBP (nag 12 2. mouo-, nag 3 2. noaumepanusi), LTG (nag 2 2.), LEV (nag 16 2. -
MoHomepanust, Hag 1 Meceu — noaumepanusi), OXCBZ, PHT, PB, TPM (nag 2 2.), VPA, VGB*, ZNZ (nag 6 2.)*

AEM pas3pemenn camo 3a jombiasama Tepamus: BRV (nag 16 2.); ESL (nag 18 2.), LCM (nag 16 2.), PGB (nag 18 2.); TGB (nag 12 2.); RTG (nag 18 2.), koaamo gpyeu
nogxogsiwu sekapemBenu kombunayuu ca ce okazaau nezagoBoaumeanu uau e ca notocumu (RTG cnopeg peayaamophu usuckBanust nogaesku na gonbasumeano
Ha0AlogeHue nopagu cepuo3Hu CTPAHHIHH PeAKIHH).

- Knacuueckn AEM: CBZ - carbamazepin; CZP - clonazepam; ESM - ethosuximide, PHT - phenytoin; PB - phenobarbital; VPA - valproate;
- Hosu AEM: BRYV - Brivaracetam; ESL - eslicarbazepine; GBP - gabapentin; LTG - lamotrigine; LCM - Lacosamide; LEV - levetiracetam; OxCBZ - oxcarbazepine;

PGB - pregabalin; TGB - tiagabine; TPM - topiramat; RTG - retigabin; Stiripentol*** — paspewen 3a ynompe6a 8 Bvacapus no uenmpaausupana npouegypa 3a
cungpom Ha Dravet, VGB - vigabatrin®, ZNZ - zonisamide*

*He ca peaucmpupanu 8 Bvazapust: Clobazam 3a aeuenue Ha adcancu, ['TKIT u cungpom na Dravet u cungpom Ha Lennox-Gastaut; Nitrazepam 3a aeuenue Ha cungpom
Ha West; Rufinamide 3a aeuenue na cungpom na Lennox-Gastaut; Sulthiam 3a aeuenue na ¢pokasnu npucmeonu; Vigabatrin - 3a aeuenue na cungpom na West; Zoniza-
mid 3a aeyenue na Gokaanu u Bmopuyro 2enepasuzupanu npucmbnu npu Bv3pacmuu u geua Hag 6 2., 33 MuokAOHUYHU npucmbNU, 3a cungpoM Ha Lennox-Gastaut;
ACTH 3a acuenue Ha cungpom Ha West.

**. paspewen 3a ynompe0a B bbacapust no uenmpauzupasa npouegypa.

V. AITOPUTDHM 3A NPOCJIIEJABAHE M1
JEYEHUE HA NAIIMEHTH C TSC

1. TpenopbKy 32 HaGmoaeHMe U Jevenue Ha ma ¢ CbC “cuzypna” KTC.
BH3MOKHA HIH ¢ HOBoMarHocTHImpana TSC IM3caegBanusima Ha U3XOGHOMO CbCMOSTHUE CHUWO €A

O6uknoBeno chMuenue 3a naauuue na TSC BoznukBa, Baken opuenmup npu Bsemane na mepaneBmuunu pewenus
koeamo ce yemanoBsim egun uau noBeue guaznocmuunu O cAy4ail na BosuukBane na noBu ussBu na 3adoasBanusma
kpumepuu (Ta6auua 5). Lleaume Ha nbpBonauaanume gu- Ha no-kbeen eman om kuBoma.
aeHocmuyHu uszcaegBanus e nomBbpkgeHue na guazno-

3ama npu auua ¢ “Bn3mozkna” TSC u onpegeasne na cme-
nenma Ha 3a00AsBanemo U Op2aHHOMO 3acsI2aHe Npu AUUA

Tabauua 5. TIpenopwku 3a nabalogerue u Aeuenue Ha nayuenmu ¢ HoBoguazHocmuyupana uau nogosupaa mybeposta ckaeposa (TSC)

Opramla CHCTEMA WIH CIIENHATHOCT Hpenop'm(a

Tenernunn nanuu ¢ (Damuana anamnesa na 3 nokoaenust 3a ouenka na gpyeu uaenoBe na cemeiicmBomo B puck om KTC

* [Ipegaoskenue 3a eenemuynu uscaegBanus 3a cemetina koncyamauust uau koeamo guaznozama 3a TSC e Bv3mokua, Ho He
MoXe ga 0bge nomBopgena kaunuuno

Mosbk * [TpoBexkgane na MPT na mo3vka 3a ouenka na naausuemo na mybepu, cydenengumnu Hogyau (CEH), napywenust 8
neBpornama muzpauust u CETA.

* Ouenka 3a neBponcuxuunu napywenust, cBvpsanu ¢ TSC (HHCK)

* OOyueHue Ha pogumeAume 3a pa3no3HaBane Ha undanmuanu cnasmu B pannama gemcka Bwv3pacm, gopu ako kbm Momenma
Ha nbpBoHayasnama guaeHosa xe ca HabalogaBanu makuBa

* [TpoBexkgane na cmangapmua eaekmpoenuedasoepama (EEI') na usxogo nuo. ITpu omkaonenue B pesyamamume, ocodero
npu Haauque Ha HHCK - npoBezkgane na 24-uacoBa Bugeo EEI 3a ouenka 3a cyokaunuyna npucmonna akmuBrocm.

Bwopemn * MPT na kopemua o0aacm 3a ouetka 3a Haudue Ha aH2UOMUOAUNOM U ObOpeyuHu kucmu
* [TpoBepka 3a xunepmonust upe3 mouno usmepBane Ha kppBromo Haaseane

* Ouenka Ha Gv0Opeunama dynkuus upes onpegeasne Ha ckopocmma Ha 2aomepyasama puampauust (GFR)
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* I3caegBane na Geaogpobnama Qyukuust Ha usxogro HuBo (uscaegBane Ha GeaogpodHama ¢ynkuyus u mecm ¢ 6-MunymHo

xogete) u KT ¢ Bucoka pesoalouus (HRCT) npu nayuesmu ¢ puck om pasBumue xa aumdaneuosetiomuomamosa (AAM),
gopu ako ca acumnmomamuynu - oduknoBeno kenu nag 18 2oguwna Bv3pacm. Cumnmomamuynu Bb3pacmuu nayuenmu
om MbXKku noa cowo mpsoBa ga 6vgam uscaegBanu

* Koncyamauust 3a puckoBeme, cBop3anu ¢ mlomlosonywenemo u ynompedama sa ecmpoeenu npu geBotiku u skenu

Koxa * [IpoBexkgane Ha nogpoden kaunuuen gepmMamoAo2ueH npeaaeqg
310u * [IpoBexkgane Ha nogpode kaunuuen genmasen npezaeg
Cobpue * [la ce obmucau npoBekgane na pemaana exokapguozpadus, ako uma yemanoBeru pabgomuomu upe3 npeHamasna
exoepadus, ¢ uea onpegeastte Ha auuama c Bucok puck om cbpgeuna negocmamwvynocm caeq pakgane
* Exokapguozpama npu geua, ocodeno nog 3-2oguwna Bvzpacm
* [IpoBexkgane EKI" npu nauuenmu om Bcuuku Bv3pacmu 3a ouerka na ckpumu gegekmu, cBop3anu ¢ npoBogumocmma
Oun * [Tvaen opmaamoaoauuen npeaaeg, Bka. pyngockonus 3a ouenka Ha pemunHu Ae3uu u geduyumu Ha 3pumeAHOMO noAe

T'EHETYHU JAHHN

ITpu Bcuuku nauuenmu mpsi6Ba ga ce cHeme pamMuana
aHamHe3a Ha mpu nokoAeHus, 3a ga ce onpegeau gaau u
gpyau uaenoBe na cemeticmBomo ca 8 puck om cbwama gu-
aeno3a. IIpenopwvuBam ce 2enemuunu uzcaegBanus 3a ue-
Aume Ha cemelina koncyamauust uau koeamo e naauue
CbMHEHUE uAu nogo3peHue 3a guaznoda TSC, no ne moxke
ga 6bge nomBbpgena kaunuuHo.

MO3BK

Bcuuku auua, npu koumo uma cemuenue 3a TSC nesa-
Bucumo om Bwv3pacmma um, mpsioBa ga ce uzcaegBamupes
MPT na 2aaBuust Mo3bk ¢ u 6e3 gadolinium 3a ouenka Ha
HaAauuuemo Ha kopoBu/cybkopoBu mydepu, CEH, gpyau Bu-
goBe napywenus 8 neBponnama muepauust u CEI'A. Ako
HsiMa Bv3mozknocm 3a uzcaegBane ¢ MPT, moxke ga ce uz-
noasBa KT, a B kepmauecka Bbv3pacm yampasBykoBo uz-
caegBane Ha 2aaBa, HO pesyamamume om msX ca
no-ueunpopmamuBHu B cpaBuenue ¢ MPT.

bbBPEIIN

IIpu nocmaBsine na guaenozama ce npoBexkga obpasna
guaenocmuka Ha kopeMnama obaacm nezaBucumo om Bb3-
pacmma Ha nauuenma. Kakmo npu mo3vka, npegnouuma-
HUsIM Memog 3a ouenka Ha HaAu4ue Ha aH2UOMUOAUNOMU €
MPT, 3awiomo uecmo ca 6egHu Ha Ma3HUHU U nopagu moBa
He ce Buzkgam npu npoBekgane na kopemna KT uau ya-
mpa3zBykoBo uscaegBane. MPT na kopemnama obGaacm
Moxke ga Obge npoBegena 3aegno ¢ MPT na mosbka, koemo
ozpaHuuaBa neobxogumocmma Om MHO20KpamHo npuAo-
’keHue Ha anecme3us, B cayuati ue ms e neooxoguma. MPT
Ha kopemnama obaacm mozke ga pazkpue u3BbHOBOpeuHU
XaMapmoMu — Ha uepHust gpo0, nankpeaca u gpyau kopemnu
opeanu, koumo ca Bb3moxknunpu nayuenmu ¢ TSC, kakmo
uaopmuu aneBpuszmu. Tounomo usmepBane Ha kpbBHOMO
HaAsizaHe € HeoOxogumo nopagu noBuwen puck om Bmo-
puuHa xunepmoHusi. 3a ouenka Ha 6bOpeunama ¢pynkuyus
kbM MOMeHma Ha guazHocmuuupase caegBa ga ce nanpa-
Bssm kpwBru uzcaegBanus 3a onpegeasine Ha ckopocmma Ha
aaomepyanama ¢uampauust (GFR) ¢ nomowma na ¢pop-
MYAU 32 U3uucAaeHue Ha kpeamuHnuna 3a Bb3pacmuu uau
geua. Kamo aamepnamuBen memog 3a ouenka na GFR
Moxke ga ce uznoas3Ba usmepBane Ha cepymHama Konuen-
mpauust Ha yucmamus C.

BEJ/IN IPOLOBE

C uea ouenka 3a naauuue na AAM npu kenu nag 18 2o-
guwHa Bv3pacm mpsdBa ga ce nanpaBu uscaegBane na
6eaogpobnama ¢pynkuus, mecm ¢ 6-MuHymHoO XOgeHe U
komnlombpha momozpadust ¢ Bucoka pezoalouust (HRCT)
Ha Geaume gpoboBe. ITpu Bv3moxknocm mpsdBa ga ce us-
noasBam HuckogozoBu npomokoau. Cepymuomo HuBo Ha
cbgoBo-engomeaen pacmesken pakmop mun D (VEGF-D)
Mozke ga 6bge noae3Ho 3a ycmaHoBsiBane na usxogHo HuBo
3a pa3Bumue uau npozpecust Ha AAM B 6bgewe. ITogpacm-
Bawume u Bv3pacmuume nayuenmu mps6Ba cvbwo maka
ga 6pgam koncyamupanu omuocHo puckoBeme, cBbp3anu
¢ mlomloHonywenemo u ynompedama na ecmpozenu (kamo
nsgkou opaanu konmmpauenmuBuu cpegemBa), koumo
Mozam ga ymexknsim Bn3geticmBuemo na AAM.

KOZKA 1 3bbI

Bcuuku nayuenmu mps6Ba ga npemunam npe3 nogpo-
OeH kAuHuueH gepMamoAO2UYeH U CMOMamoAO2UuYeH npe-
2Aaeg koM MOMeHma Ha guazHocmuuupate, 3a paskpuBane
Ha AuueBu anzuopudbpomu, Pubposnu naaku no ckaana,
XUNO-MEAQHOMUYHU NemHa uAu Ae3uu mun kondpemu, $puod-
pomu no Hokmume, wazpenoBu nemua, gepekmu B 360HUS
ematia u uHmpaopaatu pudpomu.

CBPLE

IIpu geuama, ocobeno nog 3-2zoguwna Bb3pacm,
mpsi6Ba ga ce nanpaBu exokapguozpadusi (ExoKI') u
eackmpokapguoepama (EKI') 3a ycmanoBsiBane naau-
yuemo Ha padgomuoMu u/uau apummust. ITpu nauuenmume
¢ pabgomuomu, ycmanoBeHu upe3 npenamaana exozpadusi,
Mozke ga ce usnoasBa ¢pemaana exokapguoepama 3a onpeg-
eAsiHe Ha auuama c Bucok puck om cbpgeuna Hegocmamby-
HOocm cAeg pakgaue.

Ako nsma kapguoAozuyHu cumMnmomu, He € HeoOXo-
gumo u3BupwBane Ha exokapguozpama npu Be3pacmuume
nagueHmu, HO nopagu Bwv3mozkHo Haauuue Ha gedekmu,
cBbpzanu ¢ npoBogumocmma, koumo mozam ga okakam
BaustHue Ha u3bopa u gosupanemo Ha aekapcmBa, ce npe-
nopbuBa npoBezkgane na EKI" na uzxogno nuBo.

oun

ITpenopwbuBa ce uzBwvpwBane na opmasmoao2uuen npe-
2aeg, Bkalouumeano ¢pyngockonus, npu Becuuku guaenocmu-
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uupanu 3a KTC auua, ¢ uea ouenka 3a xamapmomu u xuno-
NU2MEHMHU A€3UU Ha pemuHama.

IPYITU

Bovnpeku ue nskou cbgoBu aneBpusmu, 2acmpounmec-
muHaAHU noaunu, kocmuu kucmu u pazauunu engokpuno-
namuu Moeam ga Obgam cBwp3anu c¢ TSC, nama
gocmambuHo gokazameacmBa B nogkpena na uzBopwBane
Ha cmangapmia ouenka kbM MOMenma Ha guaeHoCcmuuu-
pane, ocBen ako e ca Haauue kaunuunu cumnmomu, koumo
HaAazam cneuuduuHo uzcaegBane.

2. IlpenopbKHU 32 MPOABJKABALIO HAOMIOEHHE U Jie-
YeHHe 32 JIMNA ¢ ycTaHoBeHa aquarHo3a TSC

Caeg ycmanoBsiBanemo Ha guaenozama TSC u npu-
kalouBanemo Ha nbpBoHayasnume guaznocmuuHu ouenku
e Heodxogumo npogbakaBawo nabalogenuemo ¢ uea npo-
caegsiBane Ha npozpecusima Ha ycmanoBeHume npodaeMu
uau Ae3uu u Bv3nukBanemo nHa noBu (Tabauua 6). Hskou
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nposiBu 3anouBam B gememBomo u uma no-maaka Beposim-
Hocm ga npuuunsm HoBu npobaemu B 3psiaa Bv3pacm,
kamo cbpgeuHu padgomMuomu uau cybeneHguMHU 2u2aH-
mokaembunu acmpouumomu. O6pamno, AAM obukno-
Beno ce nosiBsaBam camo npu Bv3pacmuu navuenmu, a
6w0peunume nposiBu usuckBam 3nauumeaHo no-cepuo3HoO
npocaegsiBane u unmepBenuyuu B 3psiaa Bvrzpacm, omkoa-
komo B gemcmBomo, 3apagu kymyaamuBromo ecmecmBo
Ha aHeuoMuoAunoMume u gpyau 0nbOpeunu aesuu. V na-
kpas, gpyeu acnekmu om TSC mozam ga cbwecmByBam
npe3 ueaust kuBom Ha nayueHma — Hanpumep enuAencus u
HHCK, no cneuupuunume nposiBu u Bausnuemo Bwpxy
3gpaBemo u kauecmBomo na *kuBom Bapupam. 3amoBa
caeg nbpBonauaanomo nocmaBsine Ha guazHO3ama € Heoo-
xogumo npogbazkaBawo nepuoguuno nadbalogenue 3a ocu-
2ypsBane Ha onmumaanu 3gpaBnu 2puku u npeBenuust na
Bmopuunu ycaoxknenus, cBopsanu ¢ TSC. OBaagsaBanemo
Ha cneyuduunume ycaoxknenus na KTC uecmo nasaaza kon-
CyAmupaHe ¢ uHmepgucuunAusapes ekun.

Tabauua 6. ITpenopwku 3a nabalogerue u aeuenue Ha nayuenmu ¢ nocmaBena guaznosa yemanoBena uau nomenyuasna komnaekcna myoeposna

ckaeposa (TSC)

Opraﬂﬂa CHCTEMA WM CIEIHATHOCT

IIpenopbka

Tenernunu u3crenBanus

* [Ipegaokenue 3a 2enemuunu uscaegBanust u cemelina koncyamauusi, ako goceza ne ca npaBenu, 3a auua 8 penpogykmuBna
Bv3pacm, oOMucAIUU ga UMam geua.

Mo3bK

* MPT na mo3vka npe3 1-3 2ogunu npu acumnmomamuynu nayuenmu ¢ TSC nog 25-2oguwsa Bv3pacm 3a npocaegsiBane Ha
nosBa na CEI'A. [Tayuenmume ¢ 20aemu uau HapacmBawu CET'A, uau CEI'A, Bogewu go acuMnmoMHO paswiupeHue Ha
Benmpukyaume, mps6Ba ga ce nogaaeam na MPT na no-kpamku unmepBaau u nayuesmume u 6auskume um mpsi68a ga
0bgam o0yueHu OmHocHO nomeHuuasa 3a HoBu cumnmomu. [Tayuenmume ¢ acumnmomuu CEI'A 8 gememBomo mpsi6Ba
ga npogbAkam nepuoguyHo ga ce nogaazam Ha obpasHu uscaegBanus u B 3psaa Bv3pacm, 3a ga ce 2apaHmupa, ue Hima
pacmexk.

Xupypeuuna pesekyust npu ocmpo cumnmonamuunu CETA. Buamokuo e aukBop-gpenupawa onepayust (wohm). ITpu
u30op Ha xupypeauuna pesekuust uau megukamernmosnomo aeuenue ¢ mTOR unxuGumop npu napacmBawu, HO
acumnmomamuynu CEI'A ce ouensiBam puckoBeme om ycaoxkuenus, nexkeaanume peakuuu, cmoiinocmma,
npogbakumeAHOCMMA Ha AYeHUEemo u nomenyuasHomo Bausitue Bupxy komopbugnocmma na TSC.

M3caegBane 3a neBponcuxuunu Hapywenus, cBvpsanu ¢ TSC (HHCK), none Beguvzk 2oguwno. V3BopwBane Ha ussocmna
oduuuasna ouenka 3a HHCK 8 kalouoBu BpemeBu nepuogu na pasBumuemo: panno gememBo (0-3 2.), npegyuuauwna
Bo3pacm (3-6 2.), nauaana yuuauwsa Bo3pacm (6-9 2.), lonowecmBo (12-16 2.), panna Maagoem (18-25 2.) u ako e
Heo0xoguMo, u caeg moBa. Cmpameeuume 3a konmpoa mpsi68a ga ca ocnoBanu na npopuaa na HHCK na Beeku nauuenm
U Ha HayunooOocHoBanu Hacoku 32 goGpu npakmuku/napamempu 3a omgeaHume HapyuieHust (Hanp. HapyweHue om
aymucmuyHus cnekmop, cungpom Ha xunepakmuBroem ¢ ge¢uuum Ha Bnumanuemo, mpeBozkno pasempoticmBo). Ha ce
odmucAu Heodxogumocmma om unguBugyasen o6pasoBameaen naan (VIOII). ITpu Buesanna npomsna B noBegenuemo
mps0Ba ga ce nanpaBu meguuuncka/kaunuuna ouenka, 3a ga ce nombpcsim nomenyuasHu Meguuutcku npuuuHu 3a Hest
(nanp. npucmonu, 6b0peuno 3aboasBane).

[IpoBexkgane na cmangapmua EEI npu auua ¢ uzBecmna uau nogosupana enuaencust. Yecmomama Ha cmangapmuama
EET ce onpegeast cnopeg kaunuynama neobxogumocm, Bmecmo ga caegBa onpegeaet unmepBaa. ITpogbakumeana Bugeo
EET om 24 yaca uau noBeue e nogxogsuja npu ChbMHEHUE 3@ NPUCMBAU UAU NPU HAAUMUE HA HEOOSCHEHU NpoMeHU B chhs,
noBegenuemo uau gpyo usmenenue 8 koenumuBnama uau neBposoeuynama gynkuust.

Vigabatrin € npenopbuan kamo cpegemBo Ha u300p npu undaHmuaxu cnasmu, anpu Heycnex Moke ga ce u3noasBa
agpenokopmukomponen xopmon (ACTH). [pyeume anmuenuaenmuynu cpegemBa ce npuaazam cnopeg Buga Ha
enuaenmuyHu npucmbnu npu konkpemuus nayuerm. ITpeuenkama 3a XupypaudHo AeueHue npu nayuesmume ¢
MegukamenmosHo-pesucmenmuaenuaencust npu TSC, ceusBvpwena B uenmbp 3a xupypeust Ha enuAencusma.

buopemn

MPT na kopemua o0aacm Ha Beeku 1-3 2ogunu go kpas na skuBoma na nayuenma c uea npocaegsiBate 3a npoepecust Ha
aHauOMuoAunoM u 6vopeuru kucmu.

Ouenka na 0b0peunama Qynkuust (Bka. onpegeasne Ha ckopocmma na 2aomepyanama uampavust (GER) u kpwvBromo
Haastzane Haili-maako Begnwk 20guwHo

Em60ausauus, nocaegBana om npuaazane na kopmukocmepougu, kamo I Aunust Ha AeueHue 32 aH2UOMUOAUNOM C OCMbP
kpwBousauB. [a ce uzdsteBa negppekmomust. Aeuenue ¢ mTOR unxudumop kamo I aunust na aeuetue 3a
acumMnmomMamuyen, HapacmBaw, aHauoMuoAunoM ¢ guamemnp >2 cm. CeaekmuBna emboAu3auus uau pesekuust, wagsua
OwbOpeuume, ca nogxogswu kamo I Aunus na AeueHue 3a aCUMNMOMaMUYEH AH2UOMUOAUNOM.
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* Kaunuuen ckpunune 3a cumnmoMu Ha Aumdanzuoaetiomuomamosa (AAM), Bkalouumeano gucntest u 3agyx npu ycuaue,

npu Bestka kaunuyna Busuma. Koneyamayust omuocho puckoBeme, cBop3anu ¢ mlomloronywenemo u ynompedama Ha
ecmpo2enu npu Auua, usaozkenu Ha puck om AAM, na Beska kaunuuna Busuma

KT ¢ Bucoka pesoalouus (HRCT) na Beeku 5-10 2ogunu npu acumnmomamuynu nayuesmu ¢ puck om AAM, ako nama

gannu 3a 6eaogpobnu kuemu 8 HRCT na uzxognomo nuBo. Exkezogno uscaegBane na 6eaogpodrama ¢ynkuus
(u3caegBane Ha Geaogpobrama dynkyus u mecm ¢ 6-Munymno xogete) u HRCT na Beeku 2-3 2ogunu 3a nayuenmume,
npu koumo ca omkpumu 6eaogpo6u kucmu om HRCT

Mozam ga ce uznoa3Bam mTOR unxu6umopu 3a aeuenue Ha AAM npu nayuenmu ¢ ymepena go mezkka uau ovp3a

npozpecust Ha 6eaogpobua boaecm. [Tawuenmu ¢ KTC u AAM ca kangugamu 3a mpascnaanmauust ha 0sa gpo0, Ho
conbmemBawume KTC 3a00a98anust Mozam ga noBaussim Ha npueogHocmma Ha nayueHma 3a MpaHCNAAHMayusl.

Koxa

Exkeaogen nogpoben gepmamoaoauuen npezaeg.

[Togxogswo Aeuenue Ha 6bp30 npomenswu ce, 06e3o0pasabawu uau cumnmomamuynu koxkuu aesuu, cBvpsanu ¢ KTC,

cnopeg Ae3usgma u kaunuunama obecmatoBka, ¢ nogxogu kamo xupypeuuna ekeyusus, aazep(u) uau eBenmyasno ¢

monukaen mTOR unxubumop.

310u
Ouau u3BvpwBanu no-paxo.

u kocmuu yealocmuu Ae3uu.

[Togpoben genmaaen npeaaeg Ha Beeku <6 Meceua; nanopamuu penmeenozpaduu go 7-20guwina Bu3pacm, ako ne ca ce

Xupypeauuna ekeyuust uau klopemak Ha cumnmomamuysu uau gegopmupauill CmoMamoAOUYHU AE3UL, OpaAHU GudpoMu

Copue

Exokapguozpama na Beeku 1-3 20gunu npu acuvnmomMamuyHu neguampuyHu hayuermu go gokymMmenmupate Ha peapecust

Ha cbpgeunume padgomuomu. IIpu cumnmomamuynu nauuenmu mMozke ga ce naaoku npoBexkgane na EKT na no-kpamku
unmepBaAu UAU cneyuaAuzupana guazHocmuyHa ouenka.

Exokapguozpama (EKT') na Bceku 3-5 20gunu npu acumnmomamuysu nayuesmu nesaBucumo om Bw3pacmma ¢ uea

npocaegsBane 3a gepekmu, cBovpsanu ¢ npoBogumocmma. ITpu cumnmomamuynu nayuenmu Moxe ga ce Haaoku
npoBekgane na EKI" na no-kpamku unmepBaau uau cneuuasusupana guaznocmuuna ouenka, kamo usBvnooanuuen
MOHUMOPUH2 U MOHUMOpUH2 Ha CbOumus.

Oun

Ekezogna opmaamoao2uuna ouerka npu nayuesmu ¢ yemanoBeHu 0pmaaMOAORUYHU A€3UU UAU CUMNMOMU 32 HapywWeHo

3penue npu ouenkama na usxogto HuBo. ITo-uecmomo ouensiBane, Bkalouumeano na nauuenmu, ackyBanu c vigabatrin,
uma oepanuyena edpekmuBroem u we ce npenopbuBa, ocBen npu Bv3nukBane na HoBu kaunuynu onacenust.

TEHETYHU N3CJIIEJABAHUA

Tps68a ga ce npegaozku npoBekgane na eenemuunu us-
caegBanus u cemetina koncyamauust npu auua ¢ TSC, ko-
2amo gocmuenam penpogykmuBna Bv3pacm, a Ha npekume
POgHUHU Ha 3acezHamume Auua mpsioBa ga ce npegaoXku ga
ce nogao’kam na kaunuvna ouenka u 2enemuyunu uscaegBa-
Hust B cayuaume, koeamo e ycmanoBena mymauust 8 usmou-
Huka Ha 3a00As1Banemo.

MO3BK

ITpu cumnmomamuuen CEI'A uau CEI'A, cBobp3an ¢ na-
pacmBawa Benmpukyana guaamauusi, npomenu B neBpoao-
2U4HUS cmamyc ¢ HeudBecmHa npuyuHa, UAU CUMNMOMU Ha
HHCK, ca neo6xogumu no-uecmu npezaegu u noBmopnu
o0pasHu uscaegBanus uau xupypaust. Ilpu autama ¢ ocmpu
cumMnmoMu npenopbuumeaHama xupypauuecka pesekuus,
npu Hykga u aukBop-gpenupawa onepauust. [Tpu napacm-
Baw, Ho acumnmomamuuen CEI'A, epekmuBuu memogu Ha
Aeuenue Mozam ga 0bgam xupypaudecka pesekuus uau ae-
kapcmBena mepanust ¢ mTOR unxudbumopu. Ilpu cuB-
MECmHO B3emaHe Ha peweHue ¢ nayueHmume uau
pogumeaume um npu uzdopa Ha Hali-godpust Memog Ha Ae-
yeHue mpsidBa ga ce umam npegBug caegnume cbodpake-
Hus: puckbm om ycaoxkuenus uau Hexkeaanu peakuuu,
cmoiinocmma Ha AeueHuemo, ouakBanama npogbakumea-
HOCM Ha A€YeHUemo U nomeHuuasHomo BausHue Bbpxy
komopodugnocmma na TSC. Tlpu nayuenmume ¢ egHo-
cmpaHseH, eguHudeH, nogaexkaw, Ha NbAHO omcmpansiBane
CET'A 6e3 unguBugyaanu puckoBu ¢pakmopu u gpyea ko-
MopbugHocm vecmo Hatii-epekmuBua e xupypauueckama
Hameca. [Ipu nauuenmume ¢ MHO2OCUCMEMHO 3a00As1Bane

uau MHokecmBo uau unpuampupanu CET'A ae3uu, Henog-
X0gsiuu 3anbAHO omempansiBane, no-goopo noBausiBane ce
nocmuea npu aedeHuemo ¢ mTOR unxubumopu.

Onmumaanume pezyamamu ca cBvp3anu ¢ paHHo guae-
HOCmuuupane u aeuenue, nopagu koemo npu Becuuku auua
¢ TSC mpsi6Ba ga ce npoBezkga nadbalogenue upe3 MPT na
Bceku 1-3 2ogunu go HaBbpwBane na 25-20guwna Bu3pacm.
Yecmomama Ha uzcaegBanusima B pamkume Ha npenopb-
yumeanume 1-3 2oguHu mpsi6Ba ga ce onpegeast kaunuuHo,
kamo caegBa ga ce uzBbvpwBam no-uecmo npu no-maagu
nayuenmu c¢bc cumnmoMamuunu CEI'A, koumo ca no-zo-
AeMU uAu HapacmBawyu, uau koeamo nayueHmume umam
HapyweHust B pazBumuemo uau koenumuBHnu yBpekganus,
nopagu koumo ne Mmozam nagexkgho ga cbodwaBam 3a no-
mpygHo goaoBumu cumnmomu.

[Tauuenmume nog 25-2oguwna Bv3pacm 6e3 CET'A ne
ce Hyzkgastm om npogbakaBawo nabalogenust upes odpaztu
uzcaegBanusi, HO Npu OHE3U OM msix, koumo ca umMaAu cumn-
momamuunu CEI'A B gemcmBomo, uzcaegBanusima ¢ MPT
mpsioBa ga npogbaskam go kpas na >kuBoma cu 3apagu Be-
posimHocmma om HapacmBane Ha acmpouumoma. Hsima
gocmambuHo gokazameAacmBa 3a onpegeasiHe Ha NPENOPb-
yumeaHama uecmoma Ha HaOalogenuemo upe3 MPT npu
nocaegnama 2pyna, Ho Hsikou Backnu kaunuunu ¢pakmopu,
koumo uzuckBam no-kpamku unmepBaau mexkgy uzcaegBa-
Husma, ca Haauuue Ha CEI'A B 0auzocm go foramen
Monro, ¢ 2oaemu pazmepu uau omkpum nackopo. Caeg
kamo cmabuanocmma e okonuameano ycmanoBena obaue,
e Bb3amoxkno yBeauuaBane na unmepBaaa na nadalogenue c
meueHue Ha Bpememo.
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Haauue ca ybegumeanu gokazameacmBa 3a no-Bucoka
epekmuBrocm Ha Aeuenuemo Ha uHpaHmMUAHU cna3Mu ¢ Vi-
gabatrin npu nauuenmu ¢ TSC, caegoBameano vigabatrin
mpsioBa ga 6bge I aunust na aeuenue. IlpegnucBawusm
Aekap mps6Ba ga uma npegBug Bv3mozknocmma om nosiBa
Ha Hexkeaanu peakuuu, ocodeno nomeHuyuaaHa 6ObOpeuHa
mokcuunocm u kak ga caegu 3a msx. Ilpu neycnex na ae-
yeHuemo ¢ Buzabampun kamo II Aunust na aeueHue mozke
ga ce usnoasBa agpenokopmukomponen xopmon (ACTH).

ITpenopwuBa ce npoBekgane na cmangapmua EEI npu
Auua ¢ u3Becmua uau nogosupasa npucmbnia akmuBrocm,
HO yecmomama Ha moBa uscaegBane mps168a ga ce onpege-
Au cnopeg kaunuunama neodxogumocm, Bmecmo ga caegBa
onpegeaen unmepBaa. Kozamo npomenume B cohsi, noBe-
geHuemo uau gpyea koenumuBrnama uau HeBpoao2uuHama
¢ynkuust ne Mmo2am ga 6bgam OOsICHEHU Ype3 cmaHngapmua
EEI', mps6Ba ga ce oomucau u3BbvpwBane na npogvaku-
meaHna Bugeo EET" om 24 waca uau noBeue 3a npoBepka 3a
Hepas3noszHama uau cyokaunuuna npucmenia akmuBuocm.

Pannomo npomuBoenuaenmuuHo AeyeHue Moxke ga e
epekmuBno npu 6ebema u geua npe3 nbpBume 24 meceua
om kuBoma, nezaBucumo gaau uma kaunuunu nposiBu.
OcBen 3a unpanmuanu cnazmu npu TSC, nHsaima gocma-
mbuHO gokazameacmBa 3a npenopbuBane Ha cneuudpuuHo
anmukonByacuBro aeuenue. AeueHuemo Ha enuaencusgma
e cnopeg npaBuaama 3a AeueHue Ha enuaencusima uzodwo,
Bka. npu megukamenmo3sna pesucmenmuocm. Moxke ga ce
00MUCAU Xupyp2us 32 A€YEHUE Ha enuAencusma u cmumy-
Aauust HA n.vagus npu nayuenmu ¢ pedppakmepHu npucmosbnu
npu TSC, no ouenkama mpsi68a ga ce uzBvpwu B uenmop
No enuAencusL.

Toii kamo uzssBume npu TSC, kamo CEI'A, enuaencus
u ObOpeyHa HegocmambyHOCM, MO2am ga Gbgam npugpy-
kenu om noBegenust, acoyuupanu ¢ HHCK, Brnezannume u
6bp3u npomenu B8 HHCK naaazam cnewno usBopwBane na
usaocmen ¢usudecku npezaeg npu makuBa nauuenmu.
Caeg nogpobnama nvpBonauaana ouenka npu guaznocmu-
uupane 3agbakumeano mpsoBa ga npogbaku MOHUMOpUH-
ebm 3a nposBu na HHCK u ompakenuemo um Bopxy
exkegneBuemo nocpegcmBom ocHoBHU npouegypu Ha anke-
mupatne u ckpunune npu Bestka kaunuuna Busuma B nepuoga
Ha npocaegsBane, ¢ MuHuMaAHa yecmoma BeguwvXk 2o-
guwno. Bcuuku npobGaemHu obaacmu, onpegeaeHu npu
cmangapmuama ouenka 3a HHCK, mps68a ga 6bgam oue-
HeHu omHoBo u no-nogpodHo om cbomBemuume cneyua-
Aucmu no Hapywenus 8 pazBumuemo, neBponcuxoaoaus,
ncuxuuHo 3gpaBe, noBegenuecka meguuuna u oopazoBanue,
a ouensBanemo caegBa ga ce koopgunupa om ekcnepmuust
ekun no TSC. OcBen ckpununea npu Besika Busuma 8 kau-
Hukama mps6Ba ga ce uzBvpwBam u usaocmuu, opuyuaa-
Hu ouenku 3a HHCK om ekun om ekcnepmu B onpegeaenu
nepuogu: npe3 nbpBume mpu 2ogunu om kuBoma (ouenka
Ha 0-3 2.), npegyuuauwHa Bu3pacm (ouenka na 3-6 2.), B
HavyaaHama yuyuauwna Bs3pacm (ouenka Ha 6-9 2.), lono-
wecmBo (ouenka Ha 12-16 2.) u npu Maagu xopa (ouenka
Ha 18-25 2.) B no-kbcHa Bv3pacm ouenkume ce npoBekgam
npu Bv3nukBane na kaunuunu npobaemu uau cnopeg pesya-
mamume om ckpununzoBume uscaegBanus na HHCK. Bo3-
MoXkHo e ga ce Haaoku us3BbpwBane Ha no-yecmu
cneyuaausupanu ouenku uau mepanuu/unmepBenuuu, ako
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2oguwnHume ckpununzoBu uscaegBanust nokaskam npo-
6aemuu odoaacmu. ITpoBekgam ce nskoako usnumBanus,
uzcaegBawu ynompedama na unxuéumopu Ha mTOR kamo
mepanust 3a Hsakou acnekmu na HHCK, no kom momenma
HsMa gocmambuHo gokazameacmBa B noasa na ynompe-
6ama na mTOR unxubumopu. HeBponcuxuunume napyuwe-
Hust npu TSC kamo napywenue om aymucmuuHust cnekmmop,
cungpoM Ha xunepakmuBrocm ¢ gepuuum na BHumManuemo
u mpeBoknocm mozam ga 6bgam aekyBanu megukamen-
mo3Ho, kamo ce u3bupa na naii-godpa mepanust 3a HHCK
npu nauuenmu ¢ TSC, cvobpasena c¢ unguBugyasnume
ny’kgu na Bceku nauuenm.

BbBPEIIN

ITpu acumnmomMamuuen, HapacmBauw, aH2UOMUOAUNOM
¢ guaMembp >2 cm akmyaanama npenopbka 3a nati-edek-
muBna I aunust Ha aeuenue B kpamkocpouen naan e mTOR
unxubumop.

ITokazanama go MOMeHmMa NOHOCUMOCM € MHO20 No-
npuemauBa om 6b0peunomo yBpekgane, koemo npuuunsiBa
npozpecusima Ha aHauomuoaunoma, kakmo u om xupypau-
yeckume u emboauyHu/abAamuBHu mepanuu, Bonpeku ue
ca HeoOxogumu oule npoyuBanust 3a nomBwbpkgenue na
gbA20CPOUHUME NOA3U U He30nacHocmma.

Heobxoguma e exkezogna kaunuuna ouenka na 6b0peu-
Hama ¢ynkuust u npoBepka 3a xunepmonust. Konmpoasm
Ha kpbBHOMO Haasieane cbwo e kusnenoBaxken, maka ue
mouHomo usMmepBane Ha kpbBHOmMO HaAsieaHe HA nayuel-
mume e om kalouoBo 3nauenue, kamo npu geuama mpsi68a
ga ce u3noazBam cbobpazeHu ¢ Bvb3pacmma um kpumepuu.
[Tauuenmume ¢ xunepmonust caegBa ga ce aekyBam c un-
Xubumop Ha cucmeMama peHUH-aH2UOMEH3UH-aAJOCMEPOH
kamo I aunust na aeuenue, HO npu nauuenmume, aekyBanu
¢ unxubumop Ha mTOR, mpsi6Ba pegoBno naii-psigko Ha 6
Meceua ga ce uzcaegBa 6b0peunama ¢pynkuust u npomeuny-
pusima npu u3noa3Banemo Ha UHXUGUMOP HA AH2UOMEH3UH-
konBepmupaw, ensum.

Tpsa6Ba ga ce uzBwvpwu u 0dpazna guaznocmuka 3a om-
kpuBane na noaukucmuuno 3aboasiBane, 6bOpeunokaemo-
4yeH kapuuHoM uAu gpyeu mymopu u npomeHu B
aneuomuoaunomume. MPT, kostmo uecmo ce npoBezkga eg-
HoBpemenHo ¢ 0Opa3no uzcaegBane 3a nadbalogenue Ha mo-
3bka, € npegnouumanama obpasna guaznocmuka, Ho ako
HsiMa gocmbn go MPT, noae3na unpopmauust moke ga ce
noayuu u upe3 KT uau yampa3zBykoBo uzcaegBane. Ceaek-
muBna emboauzauus, caegBana om kopmukocmepougu,
wagsiwa 6bopeuume pesekuust uau abaamuBra mepanust ce
npuema kamo II aunust Ha AevyeHue 3a acuMnmomamuueH
anauomuoAunom. [Ipu ocmpa xemopazust no-nogxogsiua
mepanust € eMboAuzauust, caegBana om kopmukocmepougu.
Hedpekmomusama mpsi68a ga ce uzds2Ba nopagu Bucokama
yecmoma Ha ycaozkneHust u noBuwenust puck om pazBumue
Ha XpOHU4HO ObOpeuHo 3aboasiBane 3-4 cm. uau 6bHOpeuna
HegocmambYHOCM U AOWwama npo2Ho3a, cBbp3ana ¢ yBpe-
genama ObOpeuna ¢gynkuus. begnume Ha Ma3HUHU aH2UO-
MuoAunomMu ce cpewam npu nayuenmume ¢ TSC, no ako
uma cbMHEHue u Ae3uume HapacmBam c no-Bucoka cko-
pocm om 0,5 cm 2oguuino, Moke ga ce nomucau 3a duoncust
¢ uzaa ¢ unmpoglocep uau omBopena Guoncusi.
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BEJ/IN IPOBOBE

ITpu auua B8 puck om AAM - moBa obuknoBeno ca xkenu
Hag 18-2oguwna Bb3pacm, cHeMaHemo Ha aHaMHe3a npu
Bceku kaunuuen npeaaeg mpsioBa ga BkalouBa Bvnpoc om-
HOCHO CUMNMOMU Ha gucnHest U 3agyx npu ycuaue. ITpu na-
uuenmu 0e3 kauHuuHu cumMnmomu u 0e3 gaHHU 3a
6eaogpobHu kucmu npu HanpaBenama Ha u3xogHo HuBo
HRCT, uzcaegBanemo ¢ HRCT mps68a ga ce noBmapst na
Bceku 5-10 2ogunu, kamo ce uznoa3Bam na HuckogozoBu
npomokoau npu Bv3mozknocm. Caeg yemanoBsiBanena kuc-
mume ckopocmma Ha npozpecusima Ha TSC-AAM caegBa
ga ce onpegeast nocpegcmBom uscaegBane ¢ HRCT na
Bceku 2-3 2ogunu, npugpy’keno om exkezogno uzcaegBane
Ha GeaogpobHama ¢ynkuus u mecm ¢ 6-MUHYMHO XOgEHe.
Ako ca naauue muokecmBo kucmu uau gpyeu gannu 3a
npoepecupasa TSC-AAM, mozke ga ce naaoxku uscaegBane
Ha 6eaogpobHama ¢ynkuust u uzBwvpwBane na HRCT c uec-
moma Ha Bceku 3-6 meceua ¢ uea ga nomozne 3a mepaneB-
MUYHUME PeeHUsL.

ITpu onpegeaenu nayuenmu ¢ AAM ¢ ymepeno mezkko
go mexkko 6eaogpobHO 3a00as1Bane uau 6Gbp3a npoepecust
Moke ga ce uznoasBa aeueHue ¢ unxubumop Ha mTOR 3a
cmabuau3upaHne uau nogodpsBane na 6eaogpodnama ¢yn-
kuust, kauecmBomo na kuBom u pynkuuonaanume cnoco6-
Hocmu. [Tauuenmume ¢ TSC-AAM ca kangugamu 3a
mpaHcnaanmauusi Ha 6sa gpo0, Ho e Bakno ga ce omoe-
aexku, ue aekapcmBama npomuB omxBbpasine Ha mpanc-
NAaHMUpaHus Op2ad Mozam ga noHuwkam 2bpuoBust npae,
a anmukonByacuBHume aekapcmBa Mozam ga nonpeuam Ha
aekapcmBama npomuB omxBoupasne. ConomcemBawume
TSC 3ab0a4Banust Mo2am ga noBausisim Ha npueogHocmMMma
Ha nayueHma 3a mpaHcnAaHmMayusL.

KOZKA I 3bbN

Tpsa6Ba ga ce npoBexkga ekezogen gepmMamoao2uueH
npezaeg, ¢ pokyc Bbpxy Obp30 npoMeHswume ce uAl Cum-
nmomamuyHu (npodaemMamuuHu uau Bausiewyu Bupxy dyH-
kuuonaanocmma) Ae3uu U u3noa3Bane Ha namoao2uuHa
ouenka, koezamo e neobxoguma 3a guaznocmuyupane. Pan-
Hama unmepBenuusi e naaokumeana npu kvpBene, cumn-
MmMOMamuy4HU UAU NOMEHyuasHo ode3odpazsBawu koknu
ae3uu npu KTC. Hsama gocmambuHO gaHHu 3a HacouBane
Ha u3bopa Ha aeuenue — B cepuu om kauHuuHU cayuau u
onucaHust Ha omgeAHu kKAunuyHu cayvau e gokymenmupana
ycnewHa ynompe06a Ha Xupypaudna ekcuusust, Aazepu u mo-
nukaanu mTOR unxubumopu.

ITpu cBopzanu ¢ TSC genmaanu ae3uu u opaanu ¢uod-
pomu ce npenopbuBa nepuoguueH opaaeH npeaaeg Ha Beeku
3-6 meceua, koemo cvBnaga ¢ npenopvkume 3a nadaloge-
Hue 3a Bcuuku Auua om obwama nonyaauusi. [Tepuoguu-
Hume npegnasiu Mepku, kakmo u odyuenuemo OmHOCHO
ycmHama xueuena ca Bakna yacm om epukume 3a nauuen-
mume. Kocmnu uealocmuu ae3uu (acumempust acumMnmo-
MamuyuHo nogyBane uau abHopMHO nonukBane Ha 3b0u) ce
ouensiBam ¢ nanopamHa penmeenozpadus u ga ce AekyBam
¢ xupypeuuna ekcuyusust uau klopemazk, ako ca cumnmoma-
muynu. lepekmume B 360HUs emaiia Mo2am ga ce aeky-
Bam ¢ BbvacmanoBumeanu mepanuu, ako nayueHmbmM uMa
Bucok puck om pasBuBane na kapuecu, Bonpeku ue psgko
npuyungBam cumnmomu uau no-Bucoka uecmoma Ha ka-
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puec. Opaanume pudpomu mps68a ga ce omempansim no
XupypauueH nbm, ako ca cuMnmomamuyunu uau npeuka 3a
noggopkane Ha ycmua xueueHa. Opaanume ¢ubdpomu
Moz2am ga peuuguBupam caeg ekcuusust, nopagu koemo ce
npenopbuBa u3BvpwBane Ha nepuoguuHu OpAAHU Npe2Aegu.

CBPLE

Hokamo He ce gokymenmupa pezpecust Ha CbpgeuHu
pabgomMuoMu, npu cuMnmMoMamuyHu nayuenmu mpsioBa ga
ce npoBekga exokapguozpama 3a npocaegsBane na Beeku
1-3 2ogunu. OcBen moBa ce npenopbuBa npoBekgane na
12-kanaana EKI naii-maako na Bceku 3-5 20gunu ¢ uea
caegene 3a gedpekmu, cBobp3anu ¢ npoBogumocmma. Ilpu
nayuenmu ¢ KAUHUYHU CUMNMOMU HAAUYUEMO Ha JONbAHU-
meaHu puckoBu pakmopu uau 3nauumeanu omkaonenus
npu cmangapmua exokapguozpama uau EKI', moke ga ce
Haaoku ouenkama ga ce u3BvpwBa na no-kpamku unmep-
Baau.

oun

Auua, npu koumo Hsma ycmanoBeHu opmaaMoAO2UUHU
A€3UU U CUMNMOMU 32 HapyWeHo 3peHue npu ouenkama na
uzxogHo HuBo, noBmopunama ouenka ce npaBu camo npu
Bv3nukBane na noBu kaunuunu onacenusi. B npomuBen cay-
yali ce npenopbuBa exkezogna ouenka. 3a nayuenmume Ha
Bueabampun Aezenuusima no xpaHume u aekapcmBama Ha
CAIII npenopbuBa opmaamasozuuna ouenka na Beeku 3
Meceua, Makap ue uMa CbMHEHUSI OMHOCHO NOA€3HOCMMa
Ha npea2aegu ¢ makaBa uecmoma, ocobeno npu Maagu xopa
u xopa ¢ yBpexkganus na pazBumuemo, koumo ozpanu-
yaBam edekma Ha opmaamoaoauunama ouenka. Caego-
BameAano gopu npu me3u nonyaauuu exke20gHUsM
0opmaaMoAO2UYEH NpeaAeg ce cMsma 3a gocmambyeH.

IPYTU

JokazameacmBama, koumo mMo2am ga ce u3noa3Bam
npu uzzomBsHe Ha npenopbku 3a 2acmpouHmecmuHaAHU,
engokpuHHu u gpyau xamapmoMHu Ae3uu, cBbp3anu ¢ TSC
ca oepanuueHu u om nucko nuBo. [IpenopwuBa ce u3bBop-
wBane na nocaegBawu odpasznu uzcaegBanust 3a nomBup-
’kgaBane na cmabuaHocmma Ha me3u Aes3uu, ako uma
makuBa. ITpenopbuBa ce uzBvpwBane na Guoncus Ha nog-
03pumeAHu Ae3uu camo koeamo ae3uume ca HeoOuvailiHo
20AeMu, HapacmBawu, ¢ynkuuonasnu, cCuMnmoOMamuyHu,
MHO20 Ha Opotii uAu uMam gpyau nogo3pumeanu cBoticmBa.

3. KoopnuHauusi Ha rPHZKUTE U APYrH KIMHUYHA
chodpazkenus npu nagueHTu ¢ TSC

TSC e xemepoeenHo 2zenemuyHo 3a00as1Bane ¢ pasauuHu
nposiBu u nopagu moBa kaunuunume My nposiBu ca MHO2O-
obpaznu. I[TbpBuunama namoaoausi ce pazaudaBa u cnopeg
Bb3pacmma Ha 3acezHamomo Auue. 3acs2aHemo Ha MHO-
’kecmBo opeanHu cucmeMu Ha pa3AuvHu emanu om Ku-
Boma cb3gaBa cepuoznu mpygHocmu 3a onpegeasHe U
HamMupaHe Ha ekcnepmuume 3HaHUS, HEOOXOgUMU 3a Us-
AocmHO ynpaBaenue na meguuunckume 2puku 3a aunama
¢ TSC.

Hacmosiwyume npenopbku ca o6ekm na akmyaausupane
¢ ycbBbpwencmBanemo Ha kaunuunume 31anus 3a 3a00A5-
Banemo.



