HHOOPMAIA 3A:
HauuvenoBanye Ha 3abonsaBaneTo

Toruapmepuum c yspeowcdane na 6sr opob; Yvpe [L{payc (Churg-Strauss); Eozunogunen
ZPaHyAOMAMO3eH NOAUAHSHUM

Onpenenenye Ha 3a00asIBAHETO

Eosunowmama epanynorsamosa ¢ noauanzuum (EGPA), useecmna xamo cundposs na Churg-
Strauss, e paoxa ¢opata na cevp3an ¢ asmu-weymporinu yumoriazmenu anmumena (ANCA)
gaciyaum (AAV). ANCA ce omkpueam npu ~40—60% om nayuenmume ¢ EGPA u obuxnoseno
ca nacovenu cpeuy aueronepoxcuoaszama. Onpedenss ce xucmonozuyHo kame 6ozam na
e03uHOMUAN,  HEKPOMUIUPAU{O  2pANYAOMAMO3N0  Gb3naieHue,  3acq2aui0  OCHOBHO
DECnHPAMOPHUA MPAKIN, 3A€0HO0 C HEKPOMU3UpAaiy 8ACKYAUM HA MAIKUME 00 CPEORU NO pasimep
apmepuu. Cundpomem na Ywpe-lLllpayc e ce xapaxmepusupa ¢ acmma, ec3unopuiaus ¢
NPOZPECUBHO 2PAHYNOAAMOIHO UAU GACKYNUNMHO YEPENCOARE HA OP2AHY,

Emuonozusma na 3a60a36aHemo He e u3fCHeHA, KAmo NOMeRyuaniy axmopu ce pazzaeicoam
2eHemUYHA NPeSpPA3NOA0ICEHOCM U BAUTHUE HA hakmopume Ha OKOAHAMA cpeoal.

Knunusnume npoasu Ha 3a60788aHeNO0, GKAIOHBAUU ACMMA, nepudepHa eo3uHoPUAUT U
lnepuhepna negponamus, cnie06am NPOMENAUE X00 N0 OMHOUEHUE HA CBOAMA AKMUBHOCI KAMO
Inepuodu Ha peasucus uau 3AMUX6AHE HA CUAMNMOMUME ce pedyéam C nepuoou Ha obocmpsine.
Cundopomvm na Yvpe-llpayc mosce 0a ce npossu ¢ 3 emana — 1) npodpomsana ¢asa,
Xapakmepuzupauja ce ¢ GACPSHYRU CUMNMOMU (Gcmama, anepauyien pudum u cumysum); 2)
leosunouana unduwimpamusna gasa, xapakmepusupawia ce ¢ nepuhepra eosunoduiug
(3acszawa Gerus Opob, muoxapda u cmoMauiHo-upesHus mpaxm) u 3) eackyiumua dasaq,
xapakmepusupaua ce coc 3acszare Ha nepugiepru Hepsy, OvOpeyU 1 KO%4Ca € ZPDARYIOMAMOIHO
BB3NEIENUE.

Yetupuuubper xon Ha 3abonsgsanero no MKB-10 (ako TaKbB e HalMYEH)

M30.1: Honuapmepuum c¢ 6eacdpobno 3acazane {Churg-Strauss]

Koz na 3a6ongeanero no Orpha code

Psadwvx cucmenten eackynum Ha saikume cv006€, XApaKMepu3upay ce ¢ acmma, eo3uropunus
6 Kpvema u mokanume u npossu Ha sackyaum. OPBA: 183. Cunonun(u): Cunopos na
Churg-Strauss. EGPA.

Enuaemuonoruysn AaHHH 3a 3abonssadero B PenyGimka brarapusg




fipe3 2020 2. exun om YMBAJI ,,Ce. Hean Puicku” nybauxyea npoyyeare, noceemeHno Ha
HO30MI02UYHAMA CIMPYKMYpa HA 8acKyaumume, Habx00ABaRY 8 KHUHUKGMA NG PEGAAMONC2UA.
Hanpacen e npocnexmugen u pempocnexmusgen anaiuz npu 388 6oanu ¢ 6ackyaumsu npoasu
npexuranu ¢ nepuoda 2009 - 2018 2. Om obujo 174 eacxkyaumu, ouaznocmuyupanu xamo AAYV
ca ycwanoeernu 14 nayuenmu ¢ EGPA (10 acenu u 4 smwoce). Cpednama evipacm npu
nocmaesremao xa ouaznosza EGPA e 49.13215.40 2., kamo ms e no gucoxa npu muvceme CRpsiato
mazu rpu sicenume (63.5 2. cnpsmo 44.3 2.). Cpeanomo gpeaxe om 1HoA6amMa HA vbpsume
cumMnmomu 00 nocmaesHemo Ha ouaeroza EGPA e 31.25 meceya, xoemo cnoped agmopume e
c8BP3MIC € Npedsackyaumuama Gaza (Ha acmamama, npeoxosicoaua sackyauma).

Buvamocicno e ouaxganuam bpoui nayuewmu ¢ EGPA 3a Bwneapus oa eapupa om 186 (8
nonynayuama >14z) oo 1301 (3a obwama nonynayus) cvebpasuo OoxiadéaHama no
rumepcmypHu oannu bonecminocm 3a cmpaxu om Espona. Ouaxeanama sabonesaemocni e
Mexucoy 4 u 28 nosu nayuenmu zoduwno. Tesu npoenosnu 6onecmuocm u 3abonesaeMocm ca
usnucrenu Ha 6asa oawnume om Hayuonannus Cmamucmuyecku Huemumym (HCH) 3a
nacenertuemo Ha Bvazapus ks 31.12.2020 2. C o2ned sveesicoanemo 1a iosume Kpumepui om
EULAEK u ACR ¢ xaunuynama npaxmuxa u nedobpenume QUazHOCHuuHY Memoou ce 0vaxea
nosuuicieane 6 BPOS HA nayueHmume ¢ ymoyrexa ouazosa.

1.Hlonesa 1, 30paskosa A, Komos I, u cvasm. Hosonozuuna cmpyxmypa ua sackyrumume, #abaodasanu g
Rk ama no peaxiamonozus, Pearamonoeun. 2020; 28¢3):7-24

2.Cmecpenos I, Mumosa E. Enudesuorozun H@ eo3uno@uanama 2panyromantasa ¢ noxuanzunm, -Pedxu 6oaecmu
u nexapcmea cupayu 2021:12(1): 17-22
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B epynama na acoyuupanume c¢ ANCA eackynumu cunopomvm na EGPA e naii-psoxomo
3abonssane c npubauzumenno 1 00 2 Ho8U cayuas Ha 200UHA U HA MUAUOH Jicumenu 6 I epmanus
(3a cpagnenue: 8 0o 10 dyutu 200uutno cmpadam om 2panynomamosa na Wegener/l runuon,).
Obuxnogeno ce nposeséa Ha éb3pacm mexcoy 7 u 74 200unu cvc cpedHa 6w3pacm npu
Hacmwngane om 38 00 54 200unu u nux Ha 3aboassarwemo naii-uecmo e mexncoy 40 u 50 2o0unu.
He ce nabniodasam mexcoynonosu pasauuus.’ Cxopouen npezned 3a daunu omnocno EGPA 6
neouampu¥HamMa NONYIAYUAMa uoeHmuuyupa c1yyau npu 0eya Ha Yemupu20oUHa 83pacm
¢ bonecmma. Havyucnenama yecmoma cnopeo Greco et al. e npubnusumento 0,11 0o 2,66 nosu
caydas Ha 1 amunuon Oyuu 2oouwtto, ¢ obwo pasnpocmparienue om 10,7 0o 14 na I munuon
ev3pacmuu. be3 OaHHu 3a no-4Yecmu CRY4aQu 6 3ABUCUMOCIN OM NONA UAU emHUYecKa
npedpasnonosicenocm.”

‘Omxpumu ca 0annu 3a enudeMuoN02UAMa U *ecmomama na 3abonasanemo om 5 npoyyeanus,
omuacswu ce 3a mepupopusma na Eepona. 3abonesaemocmma e omvemena na 1 000 000
2oouwino. [oxradeanama secmoma na 3abonegaemMocm 6 ysiama NONYRAYUs 6apupa om
0,63246 0o 7,52675 na munuon na 2o0una, obxseaujatiku nepuoou om 1994 2. oo 2022 2.
Hoxnraoeanama vecmoma na EGPA e naii-eucoxa npu nayuenmu 6 I'epmanust u nai-nucka npu
nayuenmu om Hcnanua. Jannu om npoyueane om Obeounernomo kpancmeo npoyysane (Hwee
2022) coxwam 3a ysenuyenue na 3abonesaesocmma om 2006 oo 2019 2. (om 2,28 na 4 caynan
Ha MURUOH 200UUIHO), a Opy20 npoyysane om Llleeyus cvobujasa 3a no-eucoxka yecmoma npu
nayuermu na ev3pacm 55-69 zodunu.’

Ananu3z Ha 0ocnivnHume UIMOYHUYU COYU, Ye pasnpocmparenuemo Ka 6orecmma éapupa om 1
00 9 na 100 000 6 Espona.>*

Ilpes 2021 I Cmegpanos u En. Mumosa yumupam oannu om CpagHumenHo nOnyaayuoHHoO
npoyyeane om Cegeprna I'epamanus uscneosano 6bonecmnocmma npu ANCA cewvp3anu
sacxynumu, exniovumenro EGPA, 6 ob6ocoben pezuon ¢ epadcko u ceacko nacenenue (99%
kaekasxa nonyrayus). [{annume, nonyvenu npes 2006 2., ca cpagnenu ¢ mesu om npeouuiHo
npoyueare Ha cviyume asmopu npes 1994 2. Cpeonama év3pacm na nayuenmume c EGPA e 55
200unu (32-89), a meouanama Ha npoovAACUMERHOCM HA 3A00ALEAHEMO KbM MOMEHMA Ha
uscneosanemo e 42 meceya (6-198). Exunrom om I'epmanus 0oknaosa, e borecmuocmma om
EGPA na 1 munuon nacenenue 3a mo3u pezuon cbC cmabunHa nonyiayus u npu usnon3éane Ha
uoeHmuyen ousaiin Ha 06eme uscneosanus e ysenudena om 7 (95% CI: 0-14) npez 19942. na 24
(95% CI: 14-35) npe3 2006 2. Lumupanu ca couyo 0anHu om pempocnekmueHo noOnyaayuoHHoO
npoyysaue obxeaujaujo nepuooa om 2008 oo 2013 2 om Ilomua. Toea uzcneosane e yvacm om
Esponeiicko npoyusane na 3abonesaemocmma e 6oanuyume (European Hospital Morbidity
Database), koemo oyensea mooenru na boanuuna oOeifnocm @ egponelickume Ovpoicasu. B
npoy4eéanemo ce oyens8am GCUYKU XOCNUMARUSUPAHU 3Q NbDBU NbM NAYUeHmu ¢ OUazHo3a
EGPA no MKE 10 om ecuuxu 6Gomnuyu ¢ llomua, ¢ usrkniouenue HQ ncuxuampuuHume u
goennume. I pynama obxeawja oannume na 344 nayuenmu, kamo cbomHouieHuemo mwvaice /
J1cenu npu nayuenmume ¢ nvpéa xocnumanusayus 3a EGPA e 0,67. Ocnosnume koncmamayuu
ca, ye 2oouwnama 3abonesaesocm om EGPA ¢ Ilonwa e 1.5 na munuon (95% CI: 1.2-1.8) 3a
2016 2., a Mosenmnama 6onecmuocm e 8.8 na Munuon nacenenue 6 xpas na 2013 2.7

B T.u. Hayunu nyOGiamKauMH OT TIOCINEAHMTE IHeT TOAHHH U NPHIIOXKeHa
6ubanorpadcka cnpaBka
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Ouenxa Ha CHOTBETCTBHETO Ha 3a00JABAHETO ¢ ACPUHHIHATA 32 PAAKO
3abossiBaHe

42. (nosa - /1B, 6p. 1 om 2014 2., 6 cuna om 03.01.2014 z.) "Psoxo 3abonssane” e
3abonsneane, Koemo e ¢ pasnpocmpanenue ve nogede om 3 na 10 000 oywu om nacenenuemo
Ha Feponeuckus cvios.

Cnoped omxpumume usmounumu, pasnpocmpanernuemo na EGPA 3a Eepona eapupa om 0,1
0o 0,9 #a’ 10 000 oyuu.

KpuTepuu 3a AMArHOCTHIMPAHE Ha 3a00JIIBAHETO

Io npednoaicenue na om Aatepuxarckuam ronedvnc no pesxamonozun (ACR) npes
1990 2. ca ymevpoenu caeduume wiecm xpumepus 3a ouazxHocmuyupaie Ha
cundponia Ha Churg-Strauss/ EGPA !

Acmma (xpunoge, excnupamopuu xpunoge)

Fozunoghunus naod 10% e nepughepriama rpve

Hapanaszanen cunyzum

benoopobru ungpunmpamu (rtosice 0a ca npexoonu)

Xucmoaozuuno 0oKasamencmao 3a 8AcKyAUM ¢ eKCHpasacKyaapHu eo3HHoPUAN
Mynmunaexcen MOHOHegpUM 1AW ROAUHEBPONAMUSL .

Hanuvuemo na wemupu unu nogeve xpumepus oasa wyscmeumennocm om 83% u
cneyuguynocm om 99,7%. :

Hoe nabop om xpumepuu 3a xracugpuxayus 3a EGPA, 6asupan na dannu 3a
ouaenocmuka u xracuuxayun om uscredsane Ha gacxyium (DCVAS) npu 226
nayuermu ¢ EGPA, e nybruxysan om AMEpUKaHCKuR KOAEDIC HO PEEMAMON02UA
(ACR) u Esponeiickusn anuarc Ha acoyuayuume no pesmamonozus (EULAR).
Hoeusm wnabop om rpumepuu e npeonasHauen 3a u3NOA36AHE, KO2aMO €
nocmagena OudazHO3a 8aCKIWM  HQ AMQARYU URM  CPedHu Cvooge u uMma
yyecmeumentocm om 85% w cneyugpuynocm om 99%. Obwy pezyamam om 6 uau
RO-GUCOK {NON0JICUMERHY MOYKU MUHYC OMPUYamennu mosxu) ¢ Heobxoouss 3a
kaacupuyupane na EGPA. Kpumepuume u oyenxume ca kakino credea *:
Maxcumanen bpoii eosunogpuny >i <10 9/L: +5

Ob6cmpyxmusna 6orecm Ha ouxamennume nomuya; +3

Hocuu nonunu: +3

Lumonnasmena ANCA uau anmu-npomeunasza 3 ANCA nosumugnocm: -3
Excmpasacxynapno eosunogiriio npeobradasaiyo evinaienue: +2
Mysmuniexcen MOHOHEEPUM/AIOMOPHA HEBPONAMUA, KOAMO HE ce OBAXCH Ha
paduxyronamus: +1

Xemarypua: -1

B T.y. Hayunn nyOnukauuu oOT [OCHEAHHTE [T TOJUHH M
npyoxeHa 6ubnunorpadicka cnpaska

1. Masi AT, Hunder GG, Lie JT et al. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the classification
f Churg-Strauss syndrome (allergic granulomatosis and angiitis). Arthritis Rheum. 1990 Aug;33(8):1094-100.
doi: 10.1002/art.1780330806. PMID: 2202307.

. Grayson PC, Ponte C, Suppiah R, Robson JC, Craven A et al. DCVAS Study Group. 2022 American College of
Rheumatology/Evropean Alliance of Associations for Rheumatology Classification Criteria for Eosinophilic
Granulomatosis with Polyangiitis. Anm Rheum Dis. 2022 Mar;81(3):309-314.

AJ'IFOPHTMPI 3a zmamécrnuunane Ha 3aboJIsBaHETO




Jluncea obwonpuein edunuven Oouaznocmuuen mecm 3a EGPA u naxoaxo gpaxmopa ce
83emant npedeud npu nocmassHemo na ouaznosama. Juazrnosama EGPA mpsbea 0a ce uma
npedsud npu nayueHmu ¢ acmma, XPOHudeH PUHOCUNY3UM U e03UHODUAUS, NPU KOUmO ce
nabmooasa yepeda Ha opzanu, e€xmOYéawa nepugpepna Hesponamus, 6er0dpobHu
uxuIMpamu, kapouoUOnamus AU Opy2u YCAOJXCHeHus (Hanpumep 3acsearne Ha Koxcama,

CImoMaitHo-upecnun mpaxm wuau 6vopeyume).’?
IIpes 2022 200una EULAR (Esponeiicku anugrc Ha acoyuayuume no pesMamonozis)
nybauxyvea obroeseane Ha npenopskume 3a ynpasaenue na ANCA-acoyuupanu eackyrumu
‘AAY), kvat koumo cnaoa u EGPA. Cped npenopvkume 3a 006pa KiuHuv¥Ha npakmuxa npu
nocmaesiHemo. na Ougepenyuania OuazHo3a Npu éacKyaumu cnaoam:>
- bBucncupane npu ew3mosicHocm u ©0bpazna OuacHOcmuxa 3a nOOnNoOMazawe Ha
YCH'aHO8A8AI €M HA HO8A OUAZHO3A U 3A NO-HAMAMBULHA OYERKA HA NAYUEHMU, 3a KOUMO
ce 1nodo3upa, de umam pewyuougupawy sackyium. B donvanenue Kvat nookpemama Ha
xruryHama ouazro3sa, buoncuume (ocobeno om 6vbpexa) Mozam oa 6v0am nosesnu 3a
Paszpanuyasare Ha akinugHomo 3aboraseéayre om ygpedcoaHemo Kamo NpuduHa 3a
xausuyed cnad. Pesyamamwum om Kiunuxo-namonozuyrus 0wnbpeden puck oasa
nNpoZHOCMUYHA URGOpAMayUA 3a Kpaen cmaouil Ha bvopeuno 3aboaseane (ESKD). Ilpu
nayuenmu ¢ benodpodHU Ae3uu, Koumo He Mozam 0a 6b§am SACHO NPUNUCAHU HA AKMUBEH
AAY, mopaxocxoncku wiu omsoperiu 6ea00po6nu duoncuu mozam 0a 6x0am ofaucnexu.
Obprasnama JuazHocmuka ce RPEnoPv YA Kamo HepazOeana 4acm om OUaZHOCMUYHAMA
OYeHKa 3a OMKpLEaHe HA 3acA2aHe HA Opeani U 3a udeHmu@uyupane Ha NOMERYUAAHY
Mecma 3a buoncus. Kommiomwpna momoepaghus (CI) na 2pvonus kout e no-
YygCHGUMEREH Om KOHEEHYUOHQHUMe Dermeenospaduu u nomaza 0a ce pazzpaHuyam
nporeume na AAYV om unghexyusn u opysu cenvmcmeauju 3aborasanus. Enoockonuama
donpunacs 3a ynMpaeaeruemo HaA ONpeOeleHU Op2aHOCNeYUPUUHU NPOAGU, KAMO
6210MU¥Ha UK OPOHXUARNA CMEHO3a, UTH EACKYRUM HA CIMOMAUIHO-YPEEHUs. MPAKIM.
DOHXOAAEEOAAPHUAM AABAC OONPUHACS 3a OKEeHKamMa HA beroOpobrume ungurmpayuuy,
0CcOBeHO0 aneeoraper’ KpLaousaue Wiw eo3uHouren angeonum, u Mukpobuoiro2uyen
anau3 Ha OoAHUMeE QUXAMERHY NbMUWA MPAKM.
IIpy nayuenmu ¢ npu3Hayy wWuayu CUMnRMOMU, nOpPaXcoauu coMHerue 3a ouaznosa AAV,
ce npenopvuéa mecmaane kakmo 3a PR3-ANCA, maxa u 3a MPO-ANCA, kamo ce
U3NOA36a BUCOKOKAYECMBEH AHMuU2eH-cneyuuyer aHanu? xame OCHO8eH Memoo 3a
usci.edeane. C pasnpocmpanenue om 30% npu nocmaeawe 1a ouaznosama, ANCA e no-
paoko npu nayuesmu ¢ EGPA, npu koumo MPO-ANCA e npeobaadasawsusm cepomun.
EGPA ¢ PR3-ANCA cnooens rxnunuwunu xapakmepucmuxu c¢ GPA. Ilpoyusane 3a
acoyjuupane 6 yeaus e2enoam cvobwaea, ve ANCA-nosumugsnusm u ANCA-
ompuyamennuam EGPA ca zenemuuno pasauunu cunopoau. Bwvnpexu mosa
MEOJNCYHAapOOHUMe cmanosuwya ca eouHodyuinu, e waauuuemo na MPO-ANCA ne e
HUMO YY8CMEUMETHO, HUMO 00CMAMBbYHO CreyuguuHo, 3a 0a ce onpederu 0aau 0aoeH

nayjiteim mpsbsa Oaj gu)e nookracugpuyupan kamo umawy ,eacxKyaumna‘ uau
»eoxuHopuina” EGPA.>

UAZHOCIMUYHAMA OYeHKA Ha nayueHmu cwe cvahenue 3a EGPA sunazu mpabea oa 6wle
VARUOUCYUNAURADHA, MPROEa 0a 6b0am U3KHIOYeHU Opyeu eOUHOMUAHU U GACKYAUMHU
apyueHwst ¥ 0a U3Che0sam OCLOBHUME YCAOJICHEH R Ha 3aboaseaneno, 0CObeHo 3acrzane Ha
pyemo, duxameanama cucmexaq, xodcamd, bvbpeyume u HepsHAMA CUCHEMA, 3GEOHO C
NCA u zosunogurun.?



B T Hay4HH II)’GJ]X/]KaHHH OT TIICCICAHHTE HNeT TOOMHN H
IIDHJIOXKCEHA
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Ocrognama yen na reversuemo Ha nayuenmu ¢ EGPA e 0a ce nocmuzne ycmouiusa pemucus,
KOMO Ce Xapaxmepusupa ¢.AUNCama HA KAUHUYHU CUMHMOMY, CEBbP3AHU € AKMUBHO
3aboaasane. Pexucuama na EGPA ce onpedens kamo aunca HQ KAUHWYHU NPUSHAYU HAU
cuMnmoMu, OvAdCAWYU Ce HA akmusHo 3aboaneane, sxmoxvumento acmma u YHI npossu,
83UMALKU ce npedsud oHesHama 003a zmokckopmuxouou (GCs) ¢ epanuuna cmoiinocm om
7,5 mg npednuzon uau exsusanenm.’

3a nocmuzane wa pesucus wpu Hosoouazhocmuyupanx wiu  peyudusupauy EGPA ¢
opzanosacmpawiagayu wiu scusomosacmpaviasauyu npossu, EULAR npenopvyea aevenue ¢
xombunayus om eucoxu oo3u GCs u yuicnogpocgpamud (CYC). Kombunayun om eucoxu éo3u
GCs u pumyxcunma6b (RTX) mooice 0a ce pazerescoa kamo armeprHamuea. IIpu nayuenmume,
KOUmo He c€a 6 JiICHEOMO3ACMPAWIABA0 CLCMOSHUE Ce NPenopvysa cripameiia a
Hexansieane Ha Onegnama doza GCs.?

3a nocmuzane na pemucus npu nayuenmu c peyudueipawy uru pedppaxmepen EGPA 6e3
aKmMugHO 0p2aHE3aCMPawiaéaujo Wiy JCUgoOMO3acmpaiaéayyo 3aboansane ce npenopvyea
ynompebama na amenoausymab. Jlevenuemo ¢ menoausymab ce cevbp3ea ¢ OONBIAHUMERHU
KAUHUYHU noasu xamo ramvanasane na GCs ¢ >50%, npu nad norogunama om nayuenmume
Ha ¢hona na baazonpuimen npoghun Ha 6ezonacnocm. Cnomenasa ce Harutuemo Ha OaHKY 3a
ecpukachnocm npu npoyyeanun ¢ oOpyeu IL-5 wau.IL-5 peyenmopnu umwxubumopu xamo
pecaussab u benparusyrab). Ipu nayuenmu, npu koumo renoauzysab ye e egpexmueen uiu
He ce nonacs, azamuonpur (AZA), memompexcam (MTX), mogpemun smurxopenosam (MMF)
wru RTX mozam da ce obmucaam undusudyamno.”?

3a nodowvporcane Ha nocmizHama pemucus npu nayuermu c peyucueupawy EGPA ¢
Hezacm pauiaeauju opeaHu MpOseU NG epeme HA peyudus, ce Npenopuvyéa Aedeniue ¢
menonuaymab. 3a noddvpucawe Ha pemucus npu EGPA c¢ opzawosacmpawagane uiu
JHCUBOMO3ACMPMUABALO ChbCMOAHUe, Ce NPenopbvyea 0a ce obmucauy nevenue ¢ MTX, AZA,
Menoauzymab wiu RTX.>3

Ipu nayuenmu noayyasaiyu RTX, CYC u/uru sucoku 0o3u GC, ce npenopvusa usnon3eanemo
Ha mpusmemonpum-cyrpamemorcaszonr (1/S) xamo npoduraxkmuka cpewyy nHesMOHUS,
npuqunena om Pneumocystis jirovecii (PJP) u dpyeu unchexyuu.>?

Iipenoprvxume na ACR ce npunoxpueam c mezu na EULAR ¢ manxu donvanenus. Cnomenasa
ce 6b3IVOJICHO RPWIOdCEeHUe HA OMARUIYMAl, HO 68 pedxu cayyau u npu ompedereHu
yerosnocmu. Ilpy nayuenmu ¢ EGPA u eucoku cepymmu nusa na IgE, koumo ca uvaru
PeyuOus ¢ HemedCcKu NPosA6U Ha 3a60126anemo (AcMMa wWiuTu CUHORA3aAHA Boaecm), dokamo
ca nonnasanu AZA, MTX uau MMF, ce npenopvisa 00baesnemo Ha Menousymab nped
dobaeanemo na omanuzymab.’

Jleuerniemo mpabea 0a 6v0e adanmuparo 6v3 0CHO8A HA KAUHUYHU NPOAGU C HPO2HOCMUYHO
3Hauenite AMepuranckus xonedic no pesmamonoeus (ACR) npenopvyea npuaazanemo xa 5-
gaxmopuama oyenxa (Five-Factor-Score) npu 3usmane Ha KIUHUYHY DeMieHUs, GRAIONEAYA
b6wvbpeurna HedoCImamvyHOCM, NPOMEURYPUS, KAPOUOMUONAMUR, 3ACA2AHE HA CMOMAWHO-
upeeHu MpaKm u YeHmparHama Hepsua cucmema.*

Peyuoueom na EGPA ce onpedens xamio nosmopna nossa Ha kauHu4HY npusnayu uau
cumnumosy, ObvaJcawfu ce HA AKMusHO 3abonisane 10 hepuod HA pemucia.
Heoéxodzmocmma om yseauyaeane H& 003amMa HA ZAIOKOKOPMUKOUOQ YAl 3ANOY6AHEe wlu
yeeizutuxzeane HQ uMyHOcynpecopa cvwyo mpabea 0a ce cuuma 3a peyuoue. Peyudusom wiu
HOBAMA NOABA HA CUCMEMeH 6ACKYAUM (cucmesen peyuous) mpabsa 0a ce pazzpanuuasa om
usoauparomo obocmpse na acmaa u VHI npossu (pecnupamopen peyudus).

Peyudugume credéa Sa ce nexkyeam & 3A6UCUMOCII OM 6uOA  (CUCMEMHU Cpeuyy
pecnupamopru) u mesicecmma.’




B T.u. Hayysd nyOiaMKalHM oOT TOCHEAHWTE MeT TOAMHH H
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AJNropyTMH 3a IpOCIeRsBaHe Ha 3a60/sIBaHETO

Cpeo ocnosuume npunyunu va EULAR 2022 e 3aroscena npenopvka nayuenmume c AAV
nEpUCOLuHO 0a 6BOam u3cnedeanu 3a C6bP3AHU C Aeyenuemo Hebrazonpusmuu eexmu u
convmcemearju 3abonaeanui. Iipenopwuea ce npoghuraxmuxa u ce6emu 3a HQUUHA HA JCUBOM,
3a 04 ce HaMasIM C6bP3aHUNIE € AEHEHUEMO YCAOICHEHUS U Opy2i ConbMCcmeayu 3a60a36anA.
ITopaou ycmariogerna epw3ka aedicoy ynompebama na uxnogocamuo (CYC) u nosuuasane
HA pUCKI OM paK HA NHKOYHUR Mexyp, 3a ecudku nayuermu, aexysanu ¢ CYC ce npenopvusa
. NepuoouYer aKaau3 Ha ypuHama Kamo Yacm om maxHomo npociredssane. Ilpu narudue Ha
Xesamypus, KOAMO He ce ObA%NCU HA 2A0MeEpYAoHedpum, mpsabsa 0a ce NOMbPCU MHEHUEemo Ha
yponoz. ITooobno na Opyeu XpoHuuHU Gb3nAIUMEHU 3a00AA6AHUA, NOGHUIEHUAM
cvpOeuracy008 puck npu naytienmu ¢ AAV ne ce obacHaga camo ¢ mpaduyuoHHume puckosu
@axmopu u puckvm om CbPOEYHOCHLO08U UHYUOEeHmMU ce Cevp3sa C medicecmma u
axmuernocmma na sackyauma. Oceex moea, g pesyamam Ha yepedicoane, ovrxcaiyo ce Ha AAV
U He208CMO fiedenue, Yecmomama Ha csPoe¥HO-C008UMe PUCKosu yaxmopu kamo duabem u
xunepmonus ce ygeauyaea. C1e008amenHo Kaxkmo aoexsamuustm KOHMPOA HA CbO0BOMO
év3nanelitie, Maxa U CKpHHUHZLM U edeHuemo Ha mpaduyuoHHume CopOeUHO-Cb008Y PUCKOBU
paxmopu ca om ocHosHa eazcrhocm. CKpunuH®m U ynpagneHuemo Ha Opyeu CEbp3aHu ¢
JleYenueno u C6bp3anu CvC 3aG0AA6aRe CobnbMCMEAaUU 3a00REAHUA, KAMO 6CMEonopo3a wiu
xporuuno Ovbpeuno 3abonnsane, cviyo mpabsea oa ce npogescdam. Bunpexu ve naruunume
dokazameacmea ca HedocmambvyHu, 3a 0a .ce. npenopvia AAV-cneyuguuna oyenxa Hna
CoNEMCMBauju. 3a60A38aHWA, HAKOAKO NPENOPbKH Om pPa3iudHu USMOYHUYY Npeoocmassim
obwju necoku, eped xoumo npociedssane na EGFR u ussmepaane na xocmua rRismHocm npu
nayuexn!u Ha KOPMUKOCMEPOUOHO AeHeHUe.

ITpu nayuenmu c AAV, nonyvasawyu RTX, EULAR npenopvyea usmepeane Ha KOHYewmpayuunie
Ha cepyatrus umyHo2a00yaun npeou écexu xkypc a RTX 3a omxpusane na emopiuven. umynen
Oeghuyurn. .

Anepuxancku xonesic no peesamonozun (ACR) npenopwvusa npuzazanemo Ha 5-¢pakmoprnama
oyenxa (Five-Factor-Score) npu e3ustane Ha xaunuunu pewenus. Tesu 5 gpaxmopa exnrovsam
usce0ecnus 3a npomeunypus >1 gm/Oen, 3a 6vbpeuHa HeOOCMamMBYHOCM CbC CepyMeH
kpeamurun >1,58 mg/dl, 3acazane na cmomawHo-4pesnun mpakm, kapouomuonamus u
3acszané Ha yewmparnama nepgna cucmema. FES e wnpedu ecuuxo npoznocmuyen
UHCMDYAleHm, Npu KOUmo no-sucoxKume pesyimamu ¢a C8bpP3aHu € NO-10Ma NpozHo3a 3a
paseumuemo Ha 3aboaneanemo.’

B Ty, Hayysn nyOaMkanuM oOT DOCHeAHWTE II€T TOJHHH H I[PHIOKEHA
Oubsmorpadcka cipaBka

1.Hellmich .3, Sanchez-Alamo B, Schirmer JH, et al EULAR recommendations for the management of ANCA-
associated vasculitis: 2022 update Annals of the Rheumatic Diseases 2024;83:30-47.

2. Chung 54, Langford CA, Maz M, et al. 1660 2021 American Coilege of Rheumatology/Vasculitis Foundation
Guideline for the Management of Antineutrophil Cytoplasmic Antibody-Associated Vasculitis. ARTHRITIS &
RHEUMATOLOGY. 2021;73(8):1366-83.

AnropurmMiu 3a pexabunuranus Ha 3a00J1BaHETO

He ca npunooicumu

B Tu. HayysM nyOsnHkanHMM oOT nociefHWTe HET TOAMHM M INPHIIcKEHa
6ubnuorpadcka cnpaBka

He ca npurascunu

Heobxomumu mefiocte 3a npodunakTtuka Ha 3a60idBaHETO (AKO TakHBAa ca
TIDHJIOKEIMH)

Hsiata Oainiu 3a yenewnu npaxmuxu 3a npogurakmuxa npu 6acKyaumu.
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B T.u. HayuRu nybnuKanuH OT [OCNERRHTE MNET TOAMHM M MPHJIOKEHA
oubnmnornadicka cnpaska

He ca npunoxcinu

Ilpennoxenus 3a OpraHM3alMs Ha MEIHMLIMHCKOTO oOcCiy)BaHE Ha IAUHEHTHTE U 3a
¢uHaKCHpaHE Ha CBHOTBETHHUTE ICHHOCTH, ChoOpazeHH c JHeifcTBamiata B cTpaHara
HO MaTHBHay enba

PannoTo auarHocTuuMpane u 3anousaHe Ha NORXOAAIO JjedeHHe 332 EGPA e OT M3KAIOYHTENHO 3HAa4YeHHe 3a
KOHTpOJ(HpaHe Ha 3a60aiBaHeTo, 3a6aBAHe Ha NPOTPECHATA H 3aNa3BaHe KATECTBOTO Ha HUBOT Ha nauueHTute. C
orjiefl ronoOpsBaHe Ha II03HAHMETO 32 3a6ONSBAHETO CPeA MEAHLMHCKHTE CMEUMAnHCTH, € OT CBHLIECTBEHO
3HayeHre GOpMHPAHETO Ha LEHTPOBE M OCHIypABAaHETO Ha (MHAHCHpaHe 3a XHarHOCTHYHO-NeueGHUTe AefHOCTH
B PAMKHTE Ha 3APaBHOTO OCHrypsBaHe B brirapus.

CnenBa BCHYKH MEAMKO-AMArHOCTHYHH JE€ifHOCTH CBBp3aHH Chc 3abomsBaHeTo fAa ObLKAT HHTErpHpaHH B
M3BbHOCNHIYHATa B GONHHYHATA MEQULMHCKA IIOMOI, PEeCNeXTHBHO Aa Onae pa3paboreHa M ¢HHaHCHpaHA
am0ynayopHa npoueaypa 3a AHarHOCTHMIIHDAHE, JIEYEHHE H MPOCIHEISBAHE HA ChCTOAHHETO Ha MalUHMEHTHTE C
EGPA.

OcHoOBHY AeHHOCTH 3a IOCTaBsiHe Ha AuepeHLHaTHa AHarHosa ca:

AHTHHey TpodHIOLMTONIa3MeHH aHTHTeNa (ANCA)

ITKK c audepennnanto 6poeHe Ha eosuHogHAH B abcontoTHa CTOHHOCT

PeHTreHOBa CHHUMKA WIH KOMIIOTLpHA ToMorpadus Ha 6an xpo6

YpuHa — OXH u cegumeHT

(CepyMeH KpeaTHHHH

JZnexTponeBpoMHoTpad s Npi 3aM0J03PAHO aHTraXKHPaHe Ka nepu(epHa HepBHA cHCTeMa

HoGassie na 3abonseanero ¢ MKE xog M30,1 xpM 3a0onsiBaHMATa, IOAJIENKAILH HAa AWCIAHCEPH3aLMus B
Bearapes, B o6xBata Ha HAPEJIBA Ne 8 o1 3.11.2016 r. 3a npodnnakTHIHUTE NperjelH U AHCIIaHCEPH3aLHATA

1ie AONpHHeCe 3a OTpeleNnsiHe M Ha MaKeThT OT Zel{HOCTH, KOMTO Ca FapaHTHPaHH 3a MpocieAsBaHe CHCTOSHHETO
Ha Al 2HTHTE M 3a CTPYKTYpHpaHa HHGopMalus 3a pasnpocTpaHeHHEeTo Ha 3a00/BAHETO B CTpaHaTa.

Onucaine Ha ONMTa C KOHKPETHH MAlMEHTH CBHC CHOTBETHOTO psAako 3abonsBaHe (ako
HMa T{KBB)

Heca OTKPHUTH nyﬁnuxauuu OT MNOCAECIHNUTE NMET FOANHK, OIIMCBAIH OIIUT C KOHKPETHH NMAalMEHTH B erapm’.
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