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YBOJ|

Perke Oosectu Ccy Tpymna pa3IMUUTHX 000JbEHAa KOjUMa j€ OCHOBHO 3ajCTHHYKO
obOenexje HuUCKka mpeBameHnuja. [Ipema nedmHunmjm xoja je mpuxBahena y EBporickoj
3ajequunu (3emsbama EVY) perke Gosectu cy oHe ca cromoM oboieBama ox 5 ma 10.000
ocoba (1: 2000).Tauan Opoj peTkux OOJECTH y CBETY HHje IMO3HAT, MPOIEHYje Ce Jaa ce
kpehe msmehy 5000 no 8000 paznmumntux Gomectu. Cmatpa ce na y EBponu uma oxo 36
MUJTHOHA 0c00a 000JIEMHNX OJ] PETKUX OOJIECTH, IITO Y3 YNCHUILY J1a CY OOMYHO XpPOHUYHE U
ca TEHIKOM KIMHUYKOM CIMKOM, Ka0 M ca BEIMKOM CTOIIOM CMPTHOCTH, YKa3yje Ha EUXOB
JaBHO3PAaBCTBEHHU 3HAYA].

[Topen HuCKe mpeBaJieHIHje, peTKe OONeCTH HWMajy W HHU3 APYTHX 32jeTHHYKUX
obOenexja, ma ce y 3IpaBCTBEHOM CMHCIY MOTY IIOCMarpaTH Kao JEIWHCTBEHa Tpyra.
3ajeqHIYKE KapaKTEPUCTHKE Cy KaCHa M KOMIUTMKOBaHA JIMjarHOCTHKA, HEYjeTHAYHOCT U
CIIO)KEHOCT CaMoTl JieueHa, 3APAaBCTBCHE HEre M TMpYyXkKama 3JIPaBCTBEHUX YCIyra OBOj
KaTeropuju namnujenara. KacHa gujarsosa Mo)ke JOBECTH JI0 HEMONPABJbUBHX IMOCIEANIA U
KOMIUTAKAI[Mja OCHOBHE 0OJIECTH, IITO OTEKaBa JieUCHE M 3HA4YajHO yTHUYE HA IMPOTHO3Y
OosyecTu. Y3poIy KacHe UjarHOCTHUKE PETKUX OOJIECTH JIeKE Y YMIHLEHUIIM Ja j€ JOII YBEK
OCKY/IHO WJIA HEJIOBOJbHO 3HAE MEJIUIMHCKUX PAJHUKA, J]a CY JUjarHOCTUYKE TPOILECIYPEe Y
OBOj 00JacTH CcIOXKEHE, COPUCTUIIMpPAHE, YECTO CKyle M TeXe JOCTyIHEe, IMOCEeOHO Y
HE/JIOBOJAHO EKOHOMCKHM  pa3BHjeHMM 3emsbama. llopem Hemoctataka y — oOjactu
JTNJarHOCTHKOBAamka M MPEM0O3HaBamka PETKUX OOJIECTH, BEIMKU MPOOJIeM MPEICTaB/ba U CaMoO
JIeYCHE jep CE€ YeCTO paaud O CIOXKEHUM OOJIeCTUMAa W CHHIPOMHMA KOJU 3aXBaTajy BHUIIE
opraHa W OPTaHCKHUX CHCTEMa, IMa je JIeYeHhEe KOMIUIMKOBAHO, CKYNO, HE IOCTOj€ jacHO
neuHUCAHH TPOTOKOJIH JICUCHA, & CAMH JISKOBH Cy TeXE JOCTYITHH UM HE TIOCTOje.

Kako cy perke 60jecTy 4ecTo XpOHHYHE U MTPOTPECHBHE, JOBO/JIE 10 HHBAJIUIHOCTH U

3HaYajHO CMamYy]y KBAIMTET KUBOTA 000JIEINX U HUXOBOT OKPYXKEHA, Y3 HEMPEIO3HABAHE



npobiemMa U HelocTaTaka y 3[JpaBCTBEHO] 3alITUTU M 30pHIbaBalky OBUX OOJECHUKA, CBE j€
W3paKEeHWja W COIlMjaHA KOMIIOHEHTa. Benmuku mnpoOem mpeacraBjba U HEHAOCTATaK
perucrapa o0onenux o1 oBe OoJjecTd jep je Kiacupukanyja U KoAUpame PEeTKUX 0oaecTH
M3Y3€THO CIIOKEHO 300T U3Pa3UTO XETEPOreHe rpyme 60IecTy.

Haxko je uctakHyTo J1a peTke 00JeCTH UMajy HEeKe 3ajeJHUUYKE KapaKTepUCTUKE, PETKe
0ojecTd Cy XETEpOreHe Yy TOrViey €eTHUOJIOTHje, BpEeMEeHa Ii0jaBe, TOKa OO0JIeCTH,
nokanu3anuje (mojeiMHN OpraHd, OPraHCKM CHCTEMH WM CHHIPOMH KOjU 3aXBarajy BHUIIC
oprana u cucrema). Behuna perkux 6onectu cy reHercke, ypoheHe, HEKe Cy U CTCUCHE, Ty Ce
yOpajajy u 3mohyaHe 6ojectd, peTke uHEKIje, aneprujcke/ayrouMyHe 00JIeCTH, TPOBamba
u JnereHepaTuBHM nopeMehaju. JKuBotHa 100 y K0joj ce ucnosbaBa 0oject Takohe Bapupa, y
CKOpO TOJIOBUHU CITy4yajeBa MPBH CUMIITOMH C€ jaBJbajy jOII y HajpaHUjeM JNETUICTBY. TOK
OosecT MOX€ OUTHM aKyTaH WM XpOHHMYaH, a TeXHHA came OOJecTH, TOK U IMPOrHO3a
BapujabuiHu. Behnna petkux 6osectu 3axBaTta Behu Opoj oprana u TKHBa, CUCTEMa OpraHa,

a cy 1o CBOjOj MPUPOIH TEUIKE, CI0KEHE, XPOHUYHE U JIer€HepaTUBHO-TIPOrPECUBHE.

Kapakrepucruke perkux 0osectu y Penyosaunu Cpoujn

VY Penybauuu CpOuju He mMocToju moceban perucrap peTkux 00JecTH, ma ce CXOTHO
TOME HE 3Ha TayaH Opoj oOonenux. Y LubY MNpeBa3HIaXema OBOI IMpolieMa, Kpo3
IporpaMcKy akTUBHOCT MuHucTapcTBa 31paBiba  PenybOnuke CpOuje je KpeHyna
uHUIMjaTuBa popmupama HanmonamHor perucrpa 3a perke 6omnectu. C tum y Besu, 2015.
TOAMHE j€ MOYeN0 MUIOTHpamhe MPUKYIUbamka MojlaTaka 0 000JIeTuMa O PETKUX O0JIEeCTH U3
pedepeHTHUX IIeHTapa 3a peTtke Oosectn y CpOuju. Y OKBHpPY MHIOTHPAKA OBE AKTUBHOCTH
ypaheHa je MeTozoyioryja MpUKyIJbamba oJaTaka Ha OCHOBY oOpaciia rpHjaBe 000Jesor 01
perke Gonectu. Ha 0CHOBY MpUKYIUBEHHX MofaTaka ¢opMmupaHa je mwior 6a3a ox oko 800

JMIa ca AMjarHo30M peTke Oonectu. [Tnmanupano je na oBa ¢aza mMWIOT mporpama Tpaje J1o



2017.ronune, mocne vera he ce yCcBOJUTH CBa MOTpeOHA 3aKOHCKA M IOJ3aKOHCKA aKTa 3a
YCIIOCTaBJbaE U PEJOBHO Boheme HarmonanHor perucrpa o00iaeIux o peTKUX 00JIecTH y
Peny6mumm Cp6uju.

[Iponemyje ce na je y Pemyonunu Cpouju o6omneno oko 450.0000cob6a ca nujarnozom
perkux Oonectu (mpuMeHoM mpenopyke EBporicke komucwuje 3a nporeny: 6—8%ox ykymnHe
nomnynanuje). [locToje momamm 3a mojequMHA4YHE peTKe OOJECTH, Kao W 3a TPYyIe PETKUX
Oonectu (CHHIPOMH U CTarba) Ha HUBOY TEPIMjapHUX 3/[PaBCTBEHUX yCTaAHOBa—KJIMHUKA, AT
THU TIOJAlld HUCY MOTITYHH.

Y  mwpy pemaBamba KOMIUIGKCHHX THUTaka W [poOiiemMa BeE3aHUX  3a
JIjarHOCTHKOBAmkE, Jieuekhe U npaheme ocoda o0onennx oa peTkux Oomnectu, y Pemyomuim

Cpbuju ipenysere cy cienehe akTHBHOCTH:

e  MunucrapcTBo 31paBiba PenyOnuke CpOuje je Ha OCHOBY 3aKOHa O 3/paBCTBEHO]
3alTUTH U JAPYTUX 3aKOHCKUX U TMOA3aKOHCKUX akara ¢opmupano PemyOnuuky
CTpy4Hy KOMHCH]y 3a perke Oonectu 2012. rommne, ca mmwbeM Aa aepuHUIIC
HallMOHATHY MOJUTUKY Y 00JIaCTU PEeTKUX OOJIECTH, MPEIJIOKH CTPATETH]y 3a PETKE
oonmectu u (Gopmupa Hammonamaum perucrap peTkux Oosecth. MUHHUCTAPCTBO
3apaBiba popmupaito je PagHy rpymy 3a uspany crpateruje 3a petke 6osectu (2015.
roauna). Jlpadt Crpareruje 3a perke 6onectu je ypahen rokom 2016.roaune, T€ je y
TOKY U3paja AKIIMOHOT IJIaHa, Kao Aeo npeaioxeHe CtpaTeruje.

OBUM JOKYMEHTOM JaTe Cy OMILUTE OKOJHOCTH M MPEIJIOr CTpaTeruje Mo MUTamy
peTKHuX 0OJIECTH, Ca MOCTABJLEHUM ITUJbEBHMA Y CMUCIY: MOOOJBIIIAKE TU]jarHOCTHUKE
U JIeYela PEeTKUX OosiecTH, MOOOJbIIAme MOCTYMHOCTH Orphan jekoBa W Ipyre
onroapajyhe Ttepammje, perucrpanuja peTKUX OO0NEeCTH, CKPUHHMHT OOJIECTH,

dbopmupame crenu@UIHOr HAYYHOHUCTPAKHBAYKOT TIporpama, Kao W mobehame



yuemha yapyxema TMaldjeHaTa U pa3Boj capajme Ca EBPOINCKUM M CBETCKUM
[IEHTPHUMA 32 PETKE O0JIeCTH.

* PenyOnnuxu GoHA 3a 3ApaBCTBEHO OCUTypame YUeCTBYje y CBUM aKTUBHOCTHUMA y
00JIacTH MMITJIEMEHTAIMje MpeyIora U Mepa paau MTO ePUKACHUJEr U JTOCTYIHHUjer
OCTBapUBama MpaBa Ha JUJarHOCTHKY U JICUeHe 000JIeTNX O PETKUX OOJIECTH KPO3
pax cienehux koMucuja:

— Komucuja 3a neuewe ypohenux Oosnectu meradbonusma npu PD30 (og 2012.
TOJIUHE)
— Kowmmucuja 3a neuewe perkux tymopa npu PO30 (ox 2016.roaune).

« @opmupan je Ponx 3a orphan sekoBe kao Je0 HAIMOHAIHE CTpaTerHje y KOMe
NapTHLIUNNPAj)y peaoBHa cpenactBa u3 Oyuera (mapr 2012. romune) 3a Jedyewme
ypohenux Gosiecti MeTaboIU3Ma U 3a JCUCHE PETKUX TYMOPA.

* Jlonero je Pememe o onpehuBamy 34paBCTBEHHX YCTaHOBAa Ha TEPLUjapHOM HHUBOY
3IpaBCTBEHE 3aIlITUTE KOje 00aBJhajy MOCIOBE IIEHTpa 3a oapeheHy BpCTy peTKux
6omnectu (Munucrapctso 3apaBiba PC —mapt 2014.roaune).

* OcHogan je DoHj 3a JIeuewme 000JIeHa, CTakba U MOBpPEeJa KOje ce HE MOTY YCIEITHO
neuntn y Penyomuum CpOuju 3a seuewme oapeheHux peTkux OojiecTd mpu
MununcrapcTBy 3apaBiba (centembap 2014.roaune).

* VYcBojeH je T3B. ,30jUH 3aKOH" — 3aKOH O MPEBEHIUJU U HUJarHOCTHIIM TCHETHYKUX
00JIeCTH, TEHETHYKH YCIIOB/BEHUX aHOMaiHuja u peTkux oonectu (,Ci. rmacauk PC”,
op. 8ox 26.janyapa 2015.roaune).

e VYuemhe HeBmaguHOr cekTopa (yApyKerma MamnrjeHaTa 000Ieanx 01 PETKUX 00JIeCTH,

Hanuonanna opranusanuja 3a petke 6onectu — HOPBC u npyre opranusaiyje).

Jenan on Bopehux mpoGieMa y oBOj 00JIacTH je MPaBOBPEMEHO IMOCTABJbEHA TadyHA

Aujarno3za perke Oojectu. JlujarHocTuKOBame peTke OonecTH je y BehMHH ciydyajeBa



M3Y3€THO KOMIUJIMKOBAHO, CKYIIO M KOMIUIEKCHO, M3MCKYje HajHOBHMja HAYYHO-TEXHOJOIIKA
nocturayha, mobpo oOyueH Kamap, eKcmepTcke pedepeHTHE LEeHTpPEe 3a IojelnHe
JMjarHOCTUYKE METO/e M IpOLeaAype U 3HaTHa MeTepHjanHa cpenactBa. OOyxBara criekrap
CIIO)KEHUX KJIMHUYKHUX, OMOXEMHJCKHMX M MOJIEKYJAPHUX IIOCTyMaka, Kao M TeHeTHYKa
ucnutuBama. Yak 80% perkux OGojecTH MMajy OTKPHUBEHO I'€HETCKO MOPEKJIO, TaKo 1A je
3HauajaH YAECOo TMpeno3HaBamke M JUjarHo3a Oo0JIeCTH TMyTeM T'e€HEeTHYKHX TeCTOBa
(LUTOTEHETCKM, MOJICKYJIapHU, MCIUTHUBAKE TOjeIMHUX CEKBEHIM T€HOMa H CI.) Yy
MPEeHATATHOM NIEPUOJTY, alli U 10 pohemy.

VY Peny6munu Cpbuju, ocuM y peepeHTHUM 3/IpaBCTBEHUM yCTaHOBaMa TEPLIUjapHOT
HUBOA 3a peTKe OO0JIeCTH, JHMjarHOCTHYKE IMpOIenype 3a peTke OojecTtu ce o0aBibajy U Yy
HHCcTUTYTY 32 MOJIEKyJapHy I'€HETUKY U T€HETCKO MHXXEHEPCTBO, y YHjeM CY CacTaBy TpU
pedepentHe nabopaTtopuje: 1adopaTopHja 3a XyMaHy MOJIEKYJIapHY T€HETHKY, JabopaTopuja
3a MOJIEKyJIapHy OMOJIOTH]Y U JIabOpaTopHja 3a MOJIEKYJIAPHY XEeMaToJIOTH]y.

Ha ocnoBy IlpaBunnuka o ynyhuBamy nanujeHaTa Ha Jieuewe y nHocTpancTBo PO30
(,+Ca. rnacauk PC”, 6p.113/2014unan 2. kao u llla — YnyhuBame pamyu aujarHo3e peTkux
TEHETCKUX OOJIECTH Yy HMHOCTPAaHCTBO), OMOTryheHO je na ce NauujeHT WM OWOJOIIKA
MaTepHujajl TalMjeHTa IMoIlajke Y HEKH O peQepeHTHUX MHOCTPAHUX LIeHTapa paau
JIMjarHOCTUKE Ha HUBOY MeTaboyinTa, €H3MMa, NAaTOXUCTOJIOUIKMX aHAJIN3a, Ka0 M TeHETCKe
ananmuse (JJHK wmu PHK).

Y Penyomunu CpOuju je opraHu3oBaH CKPHUHHHT KOJ HOBOpoheHUamum paau
NIPaBOBpPEMEHE JIETEKLMj€ KOHTCHUTAIIHE XHUIOTHpeo3e U 3a (EHUIKETOHypHjy. Y
YHHUBEP3UTETCKUM peEepeHTHUM yCTaHOBaMa OpPraHM3Yje ce CKPUHHUHT 3a TOjeMHE pEeTKe
Oonectn (HOp. KOJ MaryjeHara ca JAWjarHo30M PETKOT TyMOpa, CKpUHHHI 00yXBaTa HhEroBe
CpOJIHUKE Kpo3 J1a00paTOpPHjCKO HCIHUTHUBAKE M T'€HETCKO CaBETOBAIMINTE, CKPHHHUHI Ha

KOHTCHUTAIIHY TUCIUIa3H]jy KyKa, mopeMehaje ciryxa u ci).



Pememem Munucrapcrsa 3apassba (0p. 500-01-275/2014-0%n 7.3.2014.ronune)
onpehene cy pedepentre ycranore y Pemyomunu CpOuju koje 00aBibajy OCIOBE IICHTPA 3a
onpeheHy BpcTy peTkux OoniecTH. Y OKBUPY OBHUX IIGHTapa 3a peTke OOoJeCTH 00aBJbajy ce
MOCJIOBU JIMjarHOCTHKE OOOJIENNX, MpEHATaJHe M HEOHATalHE JWjarHOCTUKE, TE€HETCKOT
CaBEeTOBAIIMINTA, 30pUbaBambe MallfjeHaTa Off PeTKUX OojecTu, capalma ca peQepeHTHUM
MHOCTPAaHUM LIEHTPUMA 32 JIMjarHOCTUKOBAbE U JICUCHE PETKUX OOJIECTH, KA0 M ca MPEXOM
eBPONCKMX M CBETCKUX OpraHu3alyja 3a peTrke OoJIeCTH W KOHTHHYHMpaHa enyKaluja u3
o0yacTu peTKuxX OOJECTH.

Jledeme 000JIeNIUX O] PETKUX OOJIECTH CE CIPOBOIU TEPAIUjCKU Yy BuIy Ofphan
JekoBa (T3B. JIEKOBH ,,cupourhu”), a Ha3BaHU CY TaKO jep ce KOPUCTE Y Jicuehy 00JIECTH KOje
Cy TOJIMKO peTKe Ja uX ¢apMaleyTcKke KOMIaHHMje Hepaao pas3BHjajy y oOuyajeHuM
TPXKHUIITHUM OKoJHOcTHMA. J{o caza je peructposano npeko 90 orphan nekosa y EV.

Benuku npoGieM y seuemy peTkux 00JecTy mpecTaBba TO To Y BehuHu ciaydajeBa
HUje TI03HaTa €TUOJIOTHja U MaToreHe3a 0ojiecTH, BeoMa je Maiu Opoj JIeKoBa y OJHOCY Ha
BEJIMKH OpOj M XETepOreHOCT peTKuX Oojectu. JlocTymHOCT OBe Tepardje je HEeJ0BOJbHA,
JICKOBH YECTO HHCY pPETUCTPOBAHM WMJIM HUCY Ha JMCTH JekoBa, BehuHa je y ¢asu
eKCIIepUMEHTAIHE, KIMHUYKE IMPHMEHE, HEeI0CTajy MPOTOKOIH JIeYermha 3a WHAWKALMOHA
nojapyyja u Beoma cy ckynu. Kako cy perke Oonectu neduHucaHe Kao MO KUBOT OMAcHA
CTama WM OOJIECTH KOje BOJE J0 XPOHHYHE CIa0OCTH, MAKO Cy MO YYECTaJlOCTH JajeKo
Mame OJ JpYrux Kareropuja OoJIeCTH, MOCTOjH TEACHLHWja Aa ce moBeha yCHemHocT y
Jedewy U 30pumaBamy 000JeNNX, Kpo3 MmoBehame TOCTYITHOCTH U OCTBAPUBALE j€THAKOCTH
y MoTJIely Tepalidje, Kao U Kpo3 MOJCTHUIIAE pa3Boja HOBUX Ofphan jiekoBa. Y HaIoj 3eMJbH
HHUCY JOCTYIHHU cBU Orphan nexoBu ayropu3oBanu y EY. Ocum oBora, yodeH je mocebaH

npobieM KOJ Tepamnuje peTKHMX MAaJIUTHUX 000JbeHha KOje 3aXTeBajy MPUMEHY Y



CHEIHjaJIn30BaHUM [IEHTPUMA JIEKOBUMA KOjU HUCY PETUCTPOBAHU 3a Ty yNOTpeOy, alu Cy ce
y KIIMHAYKOj TIPaKcH Noka3anu kao nenotsopHu (Off [abel mpumena).

VYnpaBibame peTkuM 00JIeCTHMa, OpraHu3altja U yHanpeheme 31paBcTBEHE 3allTHTE
y 0BOj obOnactu Tpeba na ce Oa3mpa Ha TAYHUM EMUACMHOJIONIKAM ToJaluMa Kako Ou ce
oMoryhmiio miaHupame CX0IHO MpaBoj AePUHHULIUU IpobdaeMa u peaaHuM rnorpedama. Mako
peTke OojecTH 3HA4ajHO JOMPHHOCE MOPOMAMTETY M MOPTAIUTETY Yy TOMylanuju, 300rT
CBOJUX KapaKTEpUCTHKa IMOCTajy cBe Behu jaBHO3IpaBCTBEHH MpoOiieM, peTke 0oJecTu cy
(bakTHUKU ,HEBUIJbMBE Yy 3IpPaBCTBEHOM MH(OPMAIIMOHOM CHUCTEMY, CTaTUCTHYKUM
M3BEUITajUMa U JIPYTMM H3BOpUMa MojaTaka 300r HEJOCTaTKa oAroBapajyher koaupama u
ycarJanieHe Kinacupukamje.

Taynu M cBEOOYXBAaTHH ENMHMICMHUOJOIIKA M /WM CTAaTHCTHYKU IMOJAIA O PETKUM
6onectuma y PenyOnuuum Cpbuju He noctoje. Y okBHpY MmyOiMKanuje o peTkuM 0ojectuma y
Espomu (Orphanet Report —janyap 2015.)nat je nogarak na 'y CpOuju uMa 4eTHpPH perucTpa
y obnacTu peTkux OOJecTH KOju MPEICTaBJbajy JIe0 EBPOICKHX perucrapa 3a HaBeJcHE
OonecTH:

1.Perucrap nanujenara o0o1eaux o1 HucTU4HEe Grudpose

2.Perucrap nanujeHara ca peTkuM nopemehajuma KkpBapema

3. Perucrap manujenara ca xemoduimjom u von Willebrand-osom G6oxnectu
4.Perucrap nanujeHaTa ca TeIKOM XPOHUYHOM HEYTPOIIECHH]OM.

[To3nar je Takohe Opoj marujeHara ca HEypOSHIOKPUHUM TyMOpUMa, Opoj malyjeHara
ca IIa3ManuTo30M U Opoj manujeHara ca Gaucher-osom 6osenthy. Perucrpanuja manujeHara
000J1eIUX OJ] PETKUX OOJIECTH j€ BEOMa CJIOKEHA jep Cy MHOTE OJ1 FbUX HEJHjarHOCTUKOBAHE,
NPE/CTaB/bajy BEIMKY XETepOreHy TIpymy o000Jbema, a JOAAaTHO Ce OTeKaBa HHHXOBA

uneHTu(dUKaIMja W TpUjaBa jep ce TalWjeHTH 30pumbaBajy Ha Pa3IUYUTHM HHBOMMA



3[IpaBCTBEHE 3amTUTE (PePEepPeHTHHU IIEHTPU TEPIMjapHOT HUBOA, OMINTE OOJHHIIC, KIIMHUKE,
aMOyJTaHTe U JIp) pa3IndMuTUM BpCTaMa 3JJpaBCTBEHUX YCIyra.

Hanmonanna ctpareruja 3a petke 6osectH je npeasuaena Ggopmupame Hanmonaanor
peructpa 3a perke Oonectu y CpOuju kao ommry 0a3zy mojaraka 3a CBe peTke 0oiecTH ca
yrBphenum obenexxjuma. I[lnaHupaHo je Aa ce MaluujeHTH MPBO PETUCTPY]Y Y pedhepeHTHUM
YHHUBEP3UTETCKHM LEHTPHUMa OJMax IO IOCTaBJbamby JAMjarHO3€, a 3aTUM Jia Cce IOJaIHd
npocnene y Hanmonannu perucrap 3a perke 6onectu y UHCTHTYT 32 jaBHO 311paBibe CpOuje.

TpenyTHO mocToje 1Ba HaunHa Kiacudukanuje perkux 6onectu. [IpBa je andadercka
mucra perkux Oonectn ca ORPHA kxomoBuma kojy xopuctu Orphanet mpexa y EBponu u
Koja mpukaszyje oko 5700 Gonectu. Heke ox oBux OoyiecTH Cy HM3y3€THO pETKe, Ha je
Kopumiheme OBe BpCTE KOAMpama HEMPUKIAAHO Yy CBaKOJAHEBHOM panay. [Ipyra Bpcra
knacudukanuje je Mehynaponna xnacudukanuja 6onectu, MKb-10 koja je y ciyxOeHoj
ynoTpebu anu oHa Hema onarosapajyhe mmugpe 3a BehuHy peTkux O0JIeCTH, Ma je HUXOBO
npaheme Kpo3 0Baj BUI WIH(pUpama HenpenusHo u uncypuuujentno. Ilpensubha ce na he
MKB-11 koja je y u3paau natu oaronapajyhe komose u mmugppe 3a BehuHy peTkux 0osecTH,
na je W Ipenopyka CBHX pEJIEBAaHTHHUX €KCIlepaTa 3a peTke OOJeCTH J1a ce OHa KOPUCTH Y
MMyHOM 00MMY y3 MCTOBpeMeHO ykpirame ca ORPHA komoBuMa MPUIUKOM PETUCTPOBAHA

000JIeNX 0J1 PETKUX OOJIECTH.

MeToa0J10ruja ca NPUKAa30M NMOAATaAKa 0 peTKuM Oosiectuma 'y Penyosauum Cponju

W3BpiieHa je aHanu3a rojataka JJ00MjeHUX W3 3[PaBCTBEHHUX yCTaHOBA y PemyoOnuim
CpOuju cexkyHIapHOT M TEpPUHjapHOT HHBOA 3JPAaBCTBEHE 3allITUTE KOJjU C€ OJHOCE Ha
obonene ox perkux Oomectu y 2015. rommnam. Ilomanm ce omHOCE HA HW3IBOJEHE PETKE
Oosectu, KiracupUKOBaHE MO JWjarHo3amMa W mpunagajyhum rpymama obosbema mpema X

peBusuju Mehynaponue knacugukanuje 6onectu (MKB-10).



[Ipukazano je 185 perkux OonecTH Koje Cy Haj3acCTYIUbCHHjE Y OOIHUYKOM

MOpOUINTETY y 3ApaBcTBEHHM ycTaHoBama y PenyOmumm Cpouju y 2015.rogunu (nmcra

oma0paHuX PeTKUX 00JIeCTH y mpuiory). TaberapHo Cy MCKa3aHe eMU30/1¢ XOCITUTATH3allH]ja

1 Opoj xocnHuTaIM30BaHuX Jinia (yKynan 0poj) mo npumnaaajyhum rpymama 0ojaecTH.

H3Bopu nogaraka:

— 0a3a nmomaraka , MI3Bemraj o xocrmuranu3anuju, 2015.roquna”, U3J3 Cpouje

— Mebhynapoana knacudukanuja 6onecta X peBusmja

— Andabercka nucra perkux 6onectu ca ORPHA xonoBuma.

TaGena 1. bpoj xocnuTaqu3oBaHUX JHUIA O00OJENUX OJl PETKUX OOJIECTH MO MOy M MO

crapocHuM rpynaMa y Peny6muiu Cpouju 'y 2015.rogunu

Yxynno

<1 1-6 7-19 | 20-29 | 30-39 | 4049 | 50-59 [ 6069 70> Cpouja
Mymko 421 1027 1113 404 58 63 755 95 668 6527
Kencko 307 689 912 74( 157 141 15p2 1857 1054 9775
YkynHo 728 1716 2025| 1144| 2157| 2051| 2277 2482 1722 16.302

Hajeehu yneo xocmuTann3oBaHHX JIMIlA Ce Hajla3u y cTapocHoj rpymu ox 60 mo 69

roauna xuBoTa (15,2%)mro ce objamimaBa TUME J1a €€ Ka0 Y3POK XOCIHUTAIHU3AIN]jE, OCHM

peTkux OoJIeCTH, jaBibajy W MPUAPYNKEHA 000JbeHa U CTalka KapaKTepPUCTUYHA 3a CTapujy

MOTyJIAIH]y.

[Tpukazanu cy mojany Koju ce 0JJHOCE Ha JIMLA Koja cy o0oJena o peTKux 00JecTu u

BUXOBY XOCIHUTAIN3ALN]Y Y 3[PABCTBEHUM YCTaHOBaMa CEKYHIApHOT U TEpIHjapHOT HHUBOA

3npaBcTBeHe 3amrTure TokoM 2015.ronune. Iloganm cy rpymmcanu mo rpymnama o0oJbema

kiIacupukoBanux no Melhynaponnoj knacudukammju OGonectu (X peBu3Mja) anu ycienq

HEJOoCTaTaKka caMmor Kilacu(uKoBama PETKUX OO0JIECTH TO0 OBOM CHCTEMY, BEIHKH Opoj

CHHJIpOMa U JAMjarHo3a PETKUX 000JbeHha ca Pa3IMuyUTOM MPEBAJICHIIOM OO0JIECTH KaTeroprucao

ce moJ jeHoM mudpom 601ecTH.




[TpunukoM aHanm3e A0OMjeHUX MOAATaKa YOUCHO j€ Jla jé CBAKM MalHjeHT, OJHOCHO

oboneno nwmie on perke Oomectu TokoM 2015. romuHe mmao y mpoceky 1,7 emusona

XOCHHUTAIN3AIN]je, PA3TUUUTE Ty)KUHE OOJTHUUKOT JeUeHha KOje je 3aBUCHIIO KaKO O]l OCHOBHE

00JIeCTH, TaKO W O] MPHIPYKEHUX 000JbeHha, CTakba M KOMIUTMKAIMja KOJU INpaTe pPEeTKY

0oJiecT Kao y3poK came XOCIUTAIH3alHje.

Tabena 2. bpoj xocnuTanu3oBaHHUX JUIAa U OpOj XOocmUTaNM3aluja 000JNEINX OJf PETKHX
6onectu o rpynama 6onectu (MKB-10) y Penry6iuuu Cpouju y 2015.rogunaun

Enuzone bpoj
I'pyne 6ojiecTu XOCIHUTATU3AIHK]A XOCHHTiJI;I;:IOBaHHX
3nohyaau Tymopu (C00-C99) 3089 1545
iliﬂzllzl?gn(é}éné?gpé CI;I) TYMOpPH HENO3HaTe 2695 2071
e T T
roxpane 1 weraomins (EOOES0) 6366 4108
I([l}:/;31[36_1|3:H81/2l )nopeMehajH u nopemehaju noHamarma 871 663
Bonectu HepHoOr cucrema (GOO-G99) 8485 5051
Bonectu oka u mpurnojaka oka (HO0-H59) 285 256
Bonectu cucrema kpsoroka (100-199) 511 415
EI?;II;;TE/IMMOI/IOI{JI\I;IIISSSJ-KOH_ITaHOF CHCTEeMa U BE3MBHOT 541 301
g;)p;(t);;la(;gloﬂjg gg)cmna y NepUHATATHOM 399 178
e e e
Cumnromy, 3HaLlM U HaJIa3u HEKJIacu(pUKOBAHU Ha 195 160

apyrom mecty (ROO-R99)
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Hajuemthe perke GosiecTu Koje Cy ce M3/BOjWIIE MPHIMKOM OBE aHAIM3€ MPUIANAjy
OoslecTIMa HEPBHOI' cHCTeMa, OoJlecTHMa JJIe3/la ca YHYTpAIllbUM JIy4eHeM, UCXpaHe U
MeTabonu3ma, OolecTUMa KpBH M KPBOTBOPHHMX oOpraHa M mnopemehajuMa HMYyHHTETA,
3nohyIHMM TyMmMOpHMa UM TyMOpUMa HeENO3HaTe €TUOJIOTHje, Kao U  ypoheHum
MasipopMmaijama, neopmalrjaMa 1 XpoMO30MCKUM aOHOPMATHOCTHMA.

IMomamu koju ce oxHOce Ha peTke OOJNeCTH U3 rpyne o0oJjiemha HEPBHOT CHUCTEMa
nokasyjy aa npeko 28% cBHX XOCHHUTAJIM30BAHUX JIHIIA MPHUIALajy OBOj TpymH O0JiecTH ca
UCTO TOJHMKHM IPOLEHTOM €MU30a XOCHUTAJIM3alMja TOKOM HaBeJeHE roJuHe. YOueH je
HajBehn yneo Xxocnuranu3amuja Koja o0OOJIeNMX Off TEHIKe MHAcTeHuje, KoJ OosecTH
MOTOPHOT HEypOHa, MUIIMNHUX TUCTpo(dHja, FreHepaTu30BaHe CMUJICTICH)E U eTTUIICTICH)CKUX
CHHIpoMa. Y HaBeJEHUM OojecTuMa Hala3u ce HEKOJUKO CHHApOMAa U CTama KOju
Mpunanajy peTkuM Oojectuma, and kKako BehmHa Hema cBojy mocebHy mmudpy Oomectu
npema MKB-10 npukazanu cy 30MpHO y OKBUPY CBOj€ HOATPYIE OOJIECTH.

Jlpyra Hajydectanuja rpyna peTKux OOJIECTH MO CTONMU XOCHHUTAIM3alMje NpUIaaa
OoJsiecTHMa KJIe3/]a ca YHYTPAIBUM JTydeHheM, 0oecTiMa ucxpane u meradonmusma (21%).
VY 0BOj rpynu OOJIECTH C€ MO Y4YeCTaJlOCTH XOCHHUTaJIu3aluja u Opojy 00oienux uia
U3[Bajajy CTama TIJe je CMameHa (yHKUMja xumoduze M rae yoOpajaMo BeTUKU Opoj
CHHJIpOMa U JAMjarH03a ca HUCKOM IPEBaJICHLIOM 0OJIecTH.

Tpeha panrupana rpyna peTkux OOJECTH MO YYECTaOCTH XOCHUTAIU3aIMje TOKOM
2015.rogune cy 6onecTd KpBH, KPBOTBOPHHUX OpraHa U nopemehaju UMyHUTETa ca YAEIOM
on ckopo 16% cBux xocnuranuzanuja. Hajsehu yneo uune cienehe nujarnose: Di Georgov
cuapoMm, xemodunuja A, xemodunuja b, Xunepeo3MHODUITHU CHHIPOM, HIUOTATCKE
NypIype U TajaceMuje. Y 0UeHO je Ja Cy MaIijeHTH ca OBUM BpCTaMa PETKUX OOJIECTH TOKOM
2015. roguHe y mpoceKy OWJIM XOCHHTAJIM30BaHU IO TPU TyTa y CTAllMOHAPHUM

3ApPaBCTBCHUM YyCTaHOBaMaA.
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Oxo 9% cBHX XOCTIUTAIM30BaHMX JIMIIA 000JIETNX O PETKUX OOJECTH OJHOCHU C€ Ha
obonene ox 310hyaHHUX TyMopa, a oko 12%na obonene ox 1o6pohyaHHX TymMOpa U TyMopa
Hero3Hate ernosoruje. Hajuemrhe nujarHoze kao OCHOB OOJMHHUYKOT JieU€Ha U3 OBE Ipylie
00JIeCTH OJJHOCE Ce Ha THUPEOUJIHU KApIIMHOM, XUMO(U3HU KapIIMHOM, 3JI0hyTHU TyMOp Kope
Ha0yOpexHe xiesne, JlanrepxancoBy xuctuouuTosy, bypkutos numdpom, Manre-henujcku
TuMQOM, MPOMHjEIOUUTHY JIEYKEMH]Y, CUCTEMCKY MacTouuTo3dy. W3 apyre rpyme ce 1o
(peKBeHLINjU XOCHUTATIHM3AIM]je U3/1Bajajy 000JIeH 01 TYMOpa BHILE *kJI€3]a, XUCTHOLUTHOT
¥ MacTOLIUTHOT TYMOPa, Kao U OEHUTHUX TyMopa Haj0yOpera u xunoguse.

Hajsehu Opoj OGomHHMUKM JIedeHUX JHUIa O00OJIeNUX O PETKHX OO0JIECTH U3 Tpyle
ypohenux mandopmanuja, aepopmanuja U XPOMO3OMCKHX HEHOPMAJIHOCTH Cy OHH ca
cienehuM JujarHo3ama: peTkd A0OpohyAHHM TyMOpPH BE3MBHOT TKMBa >KUBIA, DOwn-os
CHHIpOM, Tarner-oB CHHAPOM, IPEBPEMEHO OKOIITaBame IIaBOBa JI0OAmkE, KBPracTto
oTBpaHyhe TKHBa, Ka0 U CHUHAPOMH ypoheHux mandopmanuja aura. OBH NalMjeHTH YMHE
oko 8% cBUX XOCHHUTAIM30BAaHHUX JIHIA OOOJNEIHX O] PETKUX OojiecTH ca (PpeKBEHINjoM

XOCHHUTAIN3alMje y IPOCeKy jenaH u o myra Tokom 2015.roaune.

OnrepeheHocT cTAaIHOHAPHUX 3IPABCTBEHUX YCTAHOBA

Jenna tpehmHa CBMX XOCHUTAIM30BaHUX JIMIA 000JIEIHNX OJ] PETKUX OOJIECTH TOKOM
2015.roaune (32,6%)je neueHa y pedepeHTHUM 3ApaBCTBEHUM ycTaHOBaMa y PemyOmuiun
Cp6uju. To cy: Knuanuku nentap CpoOuje, YHUBEpP3UTETCKA Jedja KiIuHUKa, UHCTUTYT 3a
3paBCTBEHY 3alITUTy Majke U nerera Cpouje, MHCTUTYT 3a 3paBCTBEHY 3aITHTY JELE U
omitanuae Bojsonuue n KnuHuka 3a aedjy Heyposiorujy u ncuxujarpujy Cpouje. Y oxBupy
OBHX YCTAaHOBa TEPIMjapHOT HWUBOA 3PAaBCTBCHE 3aIITUTE, OCHUM JicueHmha U 30pHmbaBama
nanujeHata oOoJIeTUX OJl PeTKHX OoyiecTH, 00aBbajy C€ W CBE NPOLEAYype Y CKIOMY

JINjarHOCTHKE 00OJENHX.
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Tabena 3. VYkynan Opoj xocmuTanu3aiuja U Opoj XOCHUTAIM30BAHUX JIMIA OOOJIENHUX O]
peTkux Oosiectn y pedepeHTHUM 3ApaBCTBEHUM ycTaHoBamMa y PemyOmmmm Cpouju y 2015.
TOJMHA

PedepenTHa 31paBcTBEHA yeTaHOBa/ YkynaH 0poj xoczllg:;:s?)ﬁgjn ux
HEeHTap 3a peTKe 00J1eCTH XOCIHUTATU3AIMjA
JHIa
HucrutyT 32 3IPABCTBEHY 3aLITHTY JElE U 1970 997
omnaauHe BojBoaHe
VHUBEP3UTETCKA JIedja KIMHUKA 1507 1042
WHCTHTYT 3a 37]paBCTBEHY 3aIUTUTY MajKe U 2925 1295
nerera
Knunnuku nentap Cpbuje 3242 2270
Knunuka 3a HEypOIIOTHjy H TICHXHjaTPH]y 278 151
neue u omnanude Cpouje

[Tomamu koju cy mooujenu 3a 2015.roguHy mokasyjy na je BehruHa XoCcnuTann3aimja
U XOCIMHTAIM30BaHMX JIKMIlAa Koja Oomyjy oa perkux Oomectr (mpeko 67% cBux
XOCTHUTAIN3allMja OBUX MAallMjeHara) JICYeHa W Yy OCTAJUM 3JPaBCTBCHUM YCTaHOBaMa Y
CpoOuju: ycranoBama tepuujapuor aHuoa (KI[ Bojsogwne, KL Hum u KII Kparyjesarr,
KJIMHUYKO-OOJTHUYKMM [IEHTPHUMa Ha TEpUTOpUjU rpana beorpaga), kao M y 37ApaBCTBEHHM
yCcTaHOBaMa CeKyHIApHOT HUBOA (y OIMIITUM M CICIUjaTHUM OOTHHIIAMA).

Yecrte enun3one OOTHUYKOT JIeUeHha KO/ OBHUX TMalldjeHaTa Cy OYeKHUBaHe 300T IPUpOIe
OCHOBHE 0O0JIECTH M HEHHX YECTHX er3apiepOariyja, HH3a NPUIPYKEHUX 000JbeHa H
CHUHIpPOMA, 4YecTO HelAehHWHHUCAHMX W HEAMjarHOCTUKOBAHMX CTama KOja 3aXTeBajy XUTHO
30pumaBamke TalMjeHaTa ca peTKuM OosiectiMa. Benmwku yaeo y cBemMy ToMe MMa M
MHCYDUIIM]EHTHO JICUCHhE, BeOMa Majll TEPaIrjCKU OICET 32 MHOTE PEeTKe OOJEeCTH, Kao u

HeMoryhHoCT seuera 300r HeocTajyhux ekoBa i cinado ehrKacHUX JIEKOBa.
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Ta6ena 4. Jluctpubynuja xocnuranusanyja 1 Opoja XOCIUTAIM30BAHUX JIMIA 000JIENHX OJT
peTkux 6osectu mo rpynama odosbera MKb-10 y pedepeHTHHM 3/1paBCTBEHHM yCTaHOBama
y Penyommuum Cpouju y 2015.roaunu

PedepenTHa 31paBcTBEeHa LG (O = Enuzone Bpoj
rpyne o0o/bemha no . XOCNHUTATU30BAHUX
yCTaHOBa MKE -10 XOCMHUTATU3ANMja -
E 23-E 88 637 255
HMHCTUTYT 3a 3/1paBCTBEHY G 10- G74 357 203
3aITUTY JIElE ¥ OMIIAJIHE
Bojeomise Q43- Q99 260 149
D,H,M 271 136
E 23-E 88 201 132
YHUBEp3UTETCKA JeUja G 10- G74 117 84
KJIMHUKA Q 43- Q99 705 535
D,H,M F 287 197
E 23-E 88 1324 474
WHcTuTyT 32 3MpaBCTBEHY G 10- G74 146 93
3aIITUTY MajKe U JeTeTa Q 43- Q99 430 306
D,H,MF 690 273
E 23-E 88 425 274
. G 10- G74 1227 875
Kimmanukm nenrap Cpouje* 0 43- Q99 57 19
D,H M 1199 896
, E 23-E 88 108 7
KJ'II/IHI/I.Ka 32 HEYPOIIOTH]Y 1 G10-G74 84 71
TICUXH]jaTPH]y JACeLE U
omtanuae Cpouje Q 33|:| ?:99 g; 2?

*Hamomena: Ipukazanu cy noganm Kinnuke 3a Heyponorujy, KimHuke 3a eHIOKPHHOJIOTH])Y, Aujaberec u
mopemehaje merabonm3ma u Knnanke 3a xemaronorujy KL Cpouje

[Mpunukom aHanmu3e AUCTPHOYLMjEe XOCIUTAIU30BAHUX JIHMLA OOOJEIHX OJ PEeTKUX
OonecTn youeHa je HajBeha 3acTYIUbEHOCT HEYpOJOIIKHX OosiecTd (KOJ JAeue M KOJ
OJIpaciiix), 3aTUM CleJic KOHICHUTaJIHEe Maindopmanuje KOa Jele Koja Ccy Je4eHa Yy
VHHUBEpP3UTETCKO] JA€Yjoj KIMHULIM ¢  EHIAOKPHUHOJNOIIKM mopemehaju kox  mere

xocnuTanu3oBane y UHCTUTYTY 3a 3[JpaBCTBEHY 3aIITUTY MajKe U JIeTeTa.

MaJyurau TyMOpH KoOJ Aene

Manurae 6osectr KoA Jele U ajoJieciienara unHe oko 1% ykymHor 6poja obosenux
0]l MAJINTHUTETA W jaBJbajy ce ca ydecranomhy ox oko 140 Ha MHUIMOH JCIE TOIUIIE.

Yemrhe obomneBajy memna a0 mecte roauHe kuBota. OHU ce pas3uKyjy OMTHO OJ] MaJUTHHX
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00JIeCTH OpaciuX M TO NMpeMa ETHUOJOTHjH, XMCTOJOUIKOM THUILY, JIOKAIMU3AlUju MaJlurHe
0oJiecTH ¥ IpeMa MPOTHO3H.

Masurae 60J1eCTH Cy OpYTd MO y4YecTaJOCTH Y3pOK cMpTH kop nene. [Iponemyje ce
na y Cpbuju rogunime o6omu npexo 300aene y3pacra on O o 14 roguna.

Hajuemrhu o6nuk ManurHux Tymopa koj jene je neykemuja (oko 60%). Youasa ce
TpeH] mopacta obosesne aeue oa manurautera y Cpouju, HOK je CMPTHOCT OJf MAJIUTHHUX
TyMOpa KOJI ielie y Ialy 3axBajbyjyhu paHoj JUjarHo3M U CaBpEMEHUM METOAaMa JIeUema.

Etuonoruja ManurHux TyMmopa KoOJ Jele je MyATH(aKTopujadHa M HacTaje Kao
pe3yaTaT KOMIUIEKCHE MHTEpaKIfje reHeTCKUX (akTopa u gaxkTopa cpenuHe. Y Mame o1 5%
oboJerne Aene MoCToju MO3UTUBHA MOPOJAMYHA aHaMHe3a WM (PU3MKAIHU Haja3 y TOrJeay
npucycTBa HacnenHux ¢akropa. Hajuemthu npumep je mojaBa perunoomacroma (40% cBux
peTuHOoOIacTOMa je HacieqHO). Y OJCYCTBY MO3HATHX T'€HETCKMX YMHMWIIAIA KOJ 000JIeIor
JieTeTa WM YIaHOBa HErOBE MOPOJUIE, PU3UK 32 M0jaBy MATUTHOT 000JbEeHa je JIBa IyTa
Behu Koz Opahe u cecTapa HEro y OMIITO] HOMYJAIH]H.

I'enercku cunapomMu Koju moBehaBajy pH3MK OJ] HacTajarkba MaUTHUX TyMOpa KOJ
neue cy Down-oB, Tarner-os, Klinefelter-o cunnpom, tpuzomuja 18. MudekTuBHN areHcu
KOjH Cy JIOBEJICHH Yy Be3y Ca MaJMTHOM €THOJIOTHjOM Cy mpHcycTBo Epstein-Barr-or Bupyca,
Bupyca xenatutuca b u HIV-a. Ox ocranux ¢akropa HaBoje ce joHnsyjyhe u HejoHU3yjyhe
3paueme, NECTULIUN, U3JIarambe KaHIEPOreHUM U TOKCUYHUM MaTepHjama u JIp.

CBH MaJTUTHH TYMOPH KOJ Jele, 1Mo AeQUHUINjH, IPUMaNajy peTKkuM Oonectuma. Y
NIE/INjaTPUjCKOj OHKOJIOTHJU Cy PETKH CKBAaMO3HU DPaK je3MKa, TyMOp TpaHylo3HUX hemuja
OBapHjyMa, MAIUTHA MeJaHoM, TuryhHu G1acToM U mimyhHM KapIMHOUIHU TYMODH.

VY toky 2015.ronune y CpOuju je 773 netie OONHUYKU JICYCHO OJI CBUX MAJUTHHUX

TyMopa.
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Ta6ena 5. Vkynan Opoj xocmuTaiu3oBaHe aeie ca aujarHosom u3 rpyme C00-C99 (MKb
10)y 2015.roauHu 1o Moy U IO CTapOCHUM rpyrama

0-3r. 4-6r. 7-10r. 11-14r. ‘é‘;yﬁ‘p';*g
Mymko 108 111 95 84 398
KeHcko 103 104 87 81 375
ViynHo 211 215 182 165 773

Tabena 6. Ykyman 6poj enu3ojia XxocnuTaIu3alyja Ko aeme ca aujaraozom u3 rpymne COO-
C99 (MKB 10)y 2015.roauHu 10 MOy | [0 CTApOCHUM Tpyliama

0-3r. 4-6r. 7—10r. 11-14r, Sé';yﬁ‘l‘;;’
Mymxo 283 414 246 233 1176
YKeHoKo 268 271 263 242 1044
Vicynuo 551 685 509 475 2220

Hajsehu 6poj xocnuTanu3oBaHe Jiele Koja 00J1yjy 01 MAIMTHUX OOJIECTH CE€ Hajase y
rpynu o 4 10 6 roauHa xuBota (ckopo 28%),10K ce ko 00oJIerne Aeie APYruX CTapOCHUX
rpyna He yodaBa 3HayajHa pa3iuka. Takohe HeMa CTAaTUCTHUYKW 3HA4YajHE pa3juke u3Mmehy
obosene Mymike u keHcke nere. CBako 000J1e0 IeTe 0] MaJTUTHUTETA je Y TIPOCeKy OMIIo
XOCTIMTAIN30BaHO CKOopo Tpu myta y Toky 2015. ronmuHe y HaBeJeHWM 3IpaBCTBCHUM
ycTaHOBaMa TEpIHjapHOT HUBOA.

[Ipukazanu cy mojaiy Koju ce ogHoce Ha jaery y3pacta ox O no 14 roguHa koja cy
obonena oa MaJMTHUX TyMopa MU Koja cy JyedeHa Tokom 2015.romuue y pedepeHTHHM

3paBCTBEHUM ycTaHoBama y PermyOmuiu Cpouju (tabena 7).
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TabGena 7. Ykyman Opoj xocmutanu3anuja v Opoj XOCHUTAIU30BaHE Jele o0ojene ox
MaJIMTHUX TYMOPA y 3[paBCTBEHUM yCTaHOBaMa TepiujapHor HuBoa y 2015.ronunu

PedepenTHa 31paBcTBEHA ycTaHOBa /

- YkynaH 0poj YkynaH 0poj
HEHTAp 32 OHKOJIOTHjy

xocnnraﬂnsaunj a XOCIMHUTAJTHU3I0BAHUX JIMIA

WHCTUTYT 3a 3ApaBCTBEHY 3aIlTHTY JIELE U
omiaanae BojonuHe 288 91

YHUBEp3HUTETCKA JIedja KIIMHUKA 440 202

WHCTUTYT 3a 3[paBCTBCHY 3ALITHTY MajKe U
ereTa 733 352

HMHCTUTYT 32 OHKOJIOTH]Y ¥ PATHOIIOTH]Y
CpOuje 759 128

[Ipema nomaruma u3 6a3e 6oaHMYKOr MOpOHuanuTeTa TokoM 2015.ronuHe, 0/ yKyImHO
773 neueHa jperera OJ MaJIMTHUX OOJIeCTH, JBajieceT Tpoje naeue y3pacra a0 14 roxmna
nedeHo je ox cinenehux Beoma perkux tymopa (mpema MKbB 10 knacudukanuju: C 10, C 11,
C 23, C 25 u C 48): 3nohyaHu TyMOpPH YCHO-XAPEIHOT Jejia YCTa, HOCHOT Jeja JKapera,

Ky4HE Kece, MaHKpeaca u 3JI0hyJHH TyMOpHU IEpUTOHEYMA U PETPONIEPUTOHEYMA.

3ak/py4yak ca mpeajioroM Mepa

Merononoruja npahema peTKux 00JIeCTH, aHaIM3a MOTpeda M yNpaBibamkbe PETKUM
OoylecTIMa y CBETY, Ka0 M KOJ Hac, MpeJICTaB/ba BeOMa KOMILTUKOBAH U CIIOXKEH MPOOIIEM.
ITo cBOjoj nepuHUIMjH, peTKe OOJECTH Cy OHE Koje uMajy cromy oboneBama 1:2000.Hbuxor
TauaH Opoj joIl YBEK HHjE MO3HAT, Na ce nporemyje aa ux uma o 500010 8000pazuuunTix
oonectu. OHEe Ccy 1O MPHUPOAM TEIIKe, XpOHUYHE, Hajuyemhe JereHepaTuBHO-TIPOTPECUBHE U
cmptoHocHe. [IpeacraBibajy BeoMa XeTeporeHy rpymny 000Jbemha, Kako M0 €THOJIOTHJH TaKO 1
M0 TMaToreHe3n OOJECTH, TOKY W MporHo3u. JKuBoTHa 100 y KO0joj ce jaBJbajy je Takohe

pas3IuuuTa, alld OKO MOJIOBHHE FHHUX jaBJha CE JOII Y HajpaHUjeM JACTHICTBY. PeTke OGomectn
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JOMHHAHTHO HMMajy T'eHETCKO mopekiio (4ak oko 80%) a ocrane HacTajy Kao MOCIEIHIA
uHpekuuja (0aKTEpUjCKUX WM BHPYCHHX), aJCpPTUjCKUX peaKiyja, HMYHOJIOLIIKUX
nopemehaja, aejcTBa panujanyje Wik XeMHUjCKUX areHaca. Mnak, 3a BehuHy peTkux Oosectu
€THOJIOIIKM MEXaHU3MHU Cy HEMO3HAaTH 300T HEJOCTaTKa HAayYHHX M CTPYYHUX Ca3Hamba.
CrencTBeHo Tome, jaBibajy c€ MHOTOOPOjHHU MPOOIIEMHU:
* HeMoryhHOCT mocTaBibama TayHe U OJaroBpeMeHe JujarHose
* Hemoctatak mH(pOpMalja o camoj OosiecTh U MoryhHocTHMa J0OHjama ajaeKBaTHE
CTpy4HE ToMOhH
* HEJOCTaTaK HAyYHOT M CTPYYHOT 3Hama y 00JacTH Jeyerma PeTKUX OOJIECTH MITO ce
orjena y HEIOCTAaTKy ojaroBapajyhe Tepamuje, MpOTOKOJNA JIeYeHa, Kao W BeoMma
MaJior Opoja OTKPUBEHHX JIEKOBa 3a euKacHo sieuewme (Orphan iekosn)
e HemocTaTak ojaroBapajyhe W KBaJMTETHE 3JpaBCTBEHE 3amTuTe (mpodsieMu y
JOCTYITHOCTH Teparuje, MyJITHAUCIUTUTMHAPHOCT y BOehy OBUX OOJIECHUKA, BHCOKE
[IEHEe KaKO JIMJarHOCTHUKE TAaKO W CaMOT Jieuerma OOO0JIeNIUX Off PETKHUX OOJIeCTH,

NpUAPYKEHE KOMILTHKAIN]E, MHBATHIHOCT U BEJIMKA CTOIA CMPTHOCTH).

[Ipaheme perkux 6onectu y Pemy6numu CpOuju je 3a cama MHCY(UIIMjEHTHO jep He
noctoju HarmmonaitHu perucrap 3a peTke 00yiecTH, Ma ce CXOJHO TOME W He 3Ha TadaH Opoj
obonenux on perkux Oojyectu. Ilogamu o Opojy obosenux o MOjeAMHUX PETKUX OO0JIeCTH
MOCTOje HA HHBOY TEpIHUjapHUX pedEepeHTHUX 3ApPaBCTBEHUX YCTAaHOBA, ajlud HUCY
CBe0OYyXBaTHH, YHU(GOPMHH 110 00€JIe)KjUMa U TTOTITYHH.

VYrpaBibamke peTKUM 0oJiecTMa, OpraHu3alija u yHanpeheme 31paBCTBEHE 3allITHTE
y 0BOj obyactu Tpeba Aa ce 6a3upa Ha TAYHUM CTMHUACMHOJIONIKAM MojanuMa. To je OCHOBHHU
yCJIOB Kako Ou ce omoryhmiio ajgexkBaTHO IUIAaHUpPAWmE MpeMa peaTHuM morpedama U TaduHO

nedUHUCAHUM TPoOIeMHUMa.
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VY cknamy ca HaBeIEHHMM, MpeIOr Mepa 3a npaheme peTKux OoJecTH, aHaIu3y
notpeda 1 aICKBaTHO YIpaBJbamke PETKUM OoJiecTuma je:

e ycBajame mpemiokeHe Haruonanne crpateruje 3a perke Oosectn 'y PemyOuuim
CpOuju

e JOHOLIEH-¢ AKIMOHOT IJIaHa Ha OCHOBY NpeasiokeHe Harmonanne crpareruje 3a
peTke 6onectu

* (Qopmupame HammoHamHor peructpa 3a peTke OoiecTd mpemMa jacHO Ne(UHHUCAHUM
obenexjuma

e ycaryamaBame MH(pupama aujarHo3a petkux Oomectu mno Baxkehoj MKB-10
kinacupukanuju ca ORPHA komoBuma ((popmupame nmcTe peTkux OojecTH ca
aJIeKBaTHUM KOJIMPAkEM pajy NMpelnu3He U YHHU(POPMHE perucrpanuje naiujeHara,
T3B. Match mucra) no npumene X| pesusuje MKb

» yHanpeheme qujarHOCTUKE PeTKUX OoJyiecTH (FeHEeTUYKe, J1a00paTopHjcKe, KIMHUYKE,
npeHaTalHe, HEOHATAIHE U JIp) Y pepepeHTHUM [ICHTpUMa

e cranHO yBohewe HOBHX Orphan yexkoBa Ha nedunucany jucty PO30-a 3a nedeme
000JIenuX 0J1 PeTKUX 0O0JIECTH Y HAIIO] 3eMJbU

« yHampeheme y cMmucity yOp3ama perucrpalyje MHOBATHBHUX JICKOBA U IEJIOKYITHE
Teparyje 3a Jeuemhe PETKUX 00JIeCTH

« yHampelheme npolenype cTaBjbamba PErUCTPOBAHOT JieKa 3a JICUCHE PEeTKUX 00JecTH
Ha T3B. ,[IO3UTHBHY JIACTY JekoBa PO30-a

+ yHampelheme 3apaBCTBEHE 3alITHTE 000JEIUX O]l PETKUX 00JECTH KpO3 MOO0JbIIAkE
JOCTYITHOCTH JIEKOBA M OCTAJIMX TEPAIMjCKUX Mepa, Kao U MoOoJbIIamhe 3paBCTBCHE
HEere M IpYXama 3APaBCTBEHUX YCIyra oOOJeINM O]l PEeTKUX OoJecTH Kpo3 pan

MYJITUAUCHUIIIIMHAPHUX TUMOBA
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* jayame KamamuTera pe(epeHTHUX IEeHTapa 3a JHjarHOCTUKY M JICUCHE PETKUX
OosiecTH (TepIUjapHUX 3PAaBCTBCHUX YCTAHOBA)

« yHampeheme u crpoBolerme Mepa U WHTEPBEHIIMja y 00JIacTH MPUMapHE MPEBEHIIN)E
peTKux Oonectu

e jayame capaame ca pedepeHTHUM MelyHapoIHHM IIEHTpUMa 3a peTke OojecTu y

EBporu u cBeTy (eKCHepTCKH MEIUIIMHCKU IIEHTPH 32 JIMjarHOCTUKOBAKE H JICUCHE

perkux 6osiectr, EURORDIS ORPHANET, WHO u 1p).
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IIpuaor: JIucra npuka3aHuxX peTKHX 00J1ecTH

1. 3nohynau Tymop mMo3ra

2.310hy1HU TyMOPH IITHTACTE JKIIE3]1e

3. 3nmohyaHu TymMOp HagOyOpeKHE KITe3 e

4.3n0hyaHu TyMOp Kope HanOyOpexkHe xiie3/ie

5. 3nohyaau Tymop xunoduse

6. Mantle cell numpoma

7. BypxutoB umpom

8. 3nohyane umyHomnponudepaTuBHe 00JIeCTH

9. AkyTHa neykemuja numdobiacTaux henuja

10. Jleykemuja Bnacactux henmja

11. XponnuHa aTunuyHa Mujenonana teykemuja, BCR/ABL-

12. AkyTHa IpOMUjEJIOIMTHA JIEyKEMHU]a

13. MynrudokaiHa ¥ MyITHCHCTEMCKA (IHCEMHHOBAHA) XUCTHOIUTO3a JIaHTepXaHCOBUX
henwuja (Letterer-Swoova 6oecr)

14.3nohynau Tymop mact-henuja (;rabporura)

15. MynTtudokanHa 1 yHHCUCTEMCKa XUCTHOIMTO3a JlanrepxancoBux hemmja
16. Yuudoxanna xuctuornurosa Jlanrepxancosux henuja

17. lo6pohyaau TymOp HaaOyOpeKHE KIe3e

18. JIobpohyaau Tymop xunodusHe xKiie3zae

19. Tymop HanOyOpesxHe xie3ne

20. Tymop BuIIe xIie3aa

21. XuCTHOIMTHU ¥ MACTOLUTHU TyMOP

22. XpoHnuHa eo3nHo(pUIHA JeyKeMHja — XUMepeo3nHODUITHA CHHIIPOM
23. Anda Tamacemuja

24.bera Tanacemuja

25. Jlpyre Tanacemuje

26.Hacnenna cdepornurosa

27.TlapoxcuszmanHo HOhHO M0jaBJbUBaAKE XEeMOTTIOOMHA Y MOKpahu
28. XpoHHYHa CTEYCHA M30JI0BaHA arlla3uja IPBEHE JI03€
29.KoHCTUTYLIMOHA aTuIaCTUYHA aHEMH]ja

30. Hacnennu Henocratak ¢axropa VI

31.Hacnennn HenoctaTtak (akropa IX

32.Von Willebrand-osa 6oxect

33.Hacnennn menocratak ¢gakropa Xl

34.Hacnennu HemocTaTak Ipyrux GakTopa 3rpyliaBama KpBH

35. CredyeHu HeocTaTak 3rpyuiaBamba KpBU

36. KBanurtaruBuu nopemehaju KpBHHX 1utouuiia (TpoMOOIINTA)
37.Wnnonarcka myprypa y3poKOBaHa CMamkemheM Opoja KpBHUX II0YUIa (TPOMOOIIHTA)
38. Hacnennu mamak ramario0ynuHa

39.Di George-oB cuHApPOM

40. /Ipyra o3HayeHa CMambeha IMYHUTETA
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41.Cunapom ypolheHOT HeocTaTKa joAa, MUKCEIEMaTO3HH THII
42.Ypohena cmameHa GpyHKIM]a ca yBehameM IMITHTACTE KIIE3/Ie
43.Ypohena cmameHa (pyHKITH]a IITUTACTE JKIIE3]IC

44. ]lpyru cHKeH HuBO ehepa y KpBu

45.TIpuBunHO cMameHa (DYHKIIMja apamTUTACTE KITE3/e

46. [Ipyra cmameHa (pyHKIIHja MapalTUTACTE KIIE3]e

47. XunoduszHa akpoMerajinja u JX)KHHOBCKU PacT

48.Cmamena ¢pyHknuja xumnoduse

49.1lehepna Oosect y3pokoBaHa mopemehajem dyHkIHje Xumnodusze
50. lpyre 6onectu xumnoduse

51. Cushing-oBa 6osect, Xumo(Gu3HO 3aBUCHA

52. lpyru Cushing-oB cunapom

53.Tlopemehaju mydema MOJTHUX XOpPMOHA HAIOyOpekHE KJiie3e 300r ypoleHOT HeqocTaTKa
CH3UMa

54. [lpyru nopemehaju tyuera MoJIHUX XOPMOHa Haf0yOpexHe xiie3/ie
55.IlpumapHo cMameHa GyHKITHM]a Kope HaT0yOpeKHE KIIe3 e

56. Addison-oBa kpu3a

57. lpyru nopemehaju dbyHKIIH]jE jajHUKA

58.Tlopemehaj pyHkiuje jajarka, Heo3HAYCH

59. AyTOMMYHCKH cMambeHa (DYHKIIHja BUIIIE XKJIE3/]a Ca YHYTPALIBIM JTy4eHheM
60. CuHIPOM HEOCETJFMBOCTH Ha XOPMOHE HAT0yOpeKHE JKIIe3]1e
61. [Ipyru o3HaueHu nopemehaju skies3za ca yHyTpallmbiM Ty4eHheM
62. Knacuuno nosehame (eHmI-anannHa y Mokpahu

63. Ocrana nosehama (heHMI-aIaHUHA Y KPBU

64.Henocrarak TUrMeHTa y OpraHu3My

65. [lopemehaju npeHoca aMUHOKHCETHHA

66. O00JbeHE Y3pOKOBAHO HAKYIIJbAKHEM TITUKOTEHA

67. Ipyru o3HaueHu nopemehaju Meraboan3mMa yribeHuX Xuapara
68. GM2tanrnno3umosa

69. [Ipyra cunronumnumosa

70.HeypoHnayiHa iepouiHa JUnogycrumHo3a

71. Mykomnonucaxapui03a, TUII |

72. Myxkononucaxapuaosa, Ta

73. JIpyre MyKkormosmrcaxapuiao3e

74.Mykomonucaxapui03e, HeO3HaueHe

75. lpyra nopdupuja

76.1lopemehaj MmeTabonu3ma 6akpa

77.Tlopemehaju metabonusma pochopa u pocdara

78.luctuyna ¢pubpo3a ryha

79.uctnyna ¢pubpo3a npesa

80. uctnuna ¢pubpo3a ca Apyrum MaHudecranyjama

81.I{uctuuna ¢pudpo3a, HEO3HAUCHA

82.Tlopemehaju metabonmm3ma OenaH4YeBHHA TUTa3Me, HEKITAaCH(DUKOBAHU HA APYTOM MECTY
83. MemoButu cnenuduyaau nopemehaju pazsoja
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84.PetoB cunapom

85.1epebOpanHa aTakcuja ca paHUM ITOYETKOM

86. Cnimnasina mumuhuna atpoduja ¥ CpoAHN CUHAPOMHU
87.Werding-Hofman-oBa cnunanna munmhuna atpoduja, tum 1
88. Jlpyra Hacneqna cnuHaigHa Muimuhuaa arpoduja

89. anonarcka mopoaudHa IMCTOHHUja

90. /Ipyre o3HaueHe ereHepaTUBHE O0JIECTH HEPBHOT CHCTEMA
91.IleaujaTpujcka MyITHILIA CKIIEpO3a

92. Enunencuja — [agaBuia

93. Jlpyra renepain3oBaHa eMUJCICHja U EMUJICTICHjCKH CHHAPOMH
94.MuacTtenuja — Temka ciadbocT Muirha u Apyru MUITMhHO-)XKMBYaHU TTopeMehaju
95. Hacneana nporpecrBHa MHAacTEHH]ja

96. luctpoduja mummha

97.Ilopemehaju u3pakeHn CIIOPUM JEKOHTpaxoBambeM MUIInha
98.Hacnenno o6osbeme Mutha

99.IloBpemeHa o/1y3eTOCT

100.Cnactiuka KBagpuIUIerHuHa epedpaiHa napansa
101.Komynunupajyhu xumapouedaryc

102. ipyru nopemehaju HEpBHOT cUCTeMa HEKIacU(UKOBAaHU Ha JAPYTOM MECTY
103.Hacneana auctpoduja Mpexmade

104. Atpoduja BUIHOT KUBIIA

105. [ipyra o3HavyeHa pa3poKoCT

106.CnonTanu u Jpyru HejeJHAKH MTOKPETH OKa

107.ITpumapna ruryhHa XurepTeH3uja

108.Moyamoya 6oect

109. TpomOoTHYHA MUKpPOAHTHOIIATH]ja

110.Koxno-mumuhHO 3anabeme y Aere

111.1IporpecuBHa ckiepoaepma

112.Ocrana komrano-3ri00Ha 3aaebspama [Ocrane xuneprpodudHe ocreoapTponaruje]
113.¥Ypoheno nosuiien Tonyc Muirha HoBopoheHuera
114.¥YpoheHno cHmkeH ToHyc Mumrha HoBopoleHuera

115.Mana rnaBa

116.Ypohene mandopmariyje xxyJbeBUTOT Tea
117.1lynseUKaBOCT MPEIHET Jeiia MO3Ta

118. ipyru nepopMuTeTy ca HEJOBOJHHUM Pa3BOjeM MO3Ta
119.HenpaBuiaH pa3Boj OYHUX Iperpajaa

120.1lucTHaHO OKO

121. ipyru HegocTaTak oKa

122.Mauo oxo

123.IBoCTpyKH OTBOP JIECHE KOMOPE Cplia

124.Fallot-oBa TeTpana — ypohena koMOMHOBaHA aHOMAJIWja CpLa
125.Ypohena nperpana muryhae aprepuje

126.1ToTnyna aHOMasuja MOBE3aHOCTH BeHa muryha
127.060cTpanu pacuern ycHe U TBPJOT Hemla
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128.JeanocTpanu pacuern ycHe U TBPIOT Hemla

129.0060cTpanu pacren ycHe ¥ MEKOT HeTlla

130.JenHocTpaHu pacien ycHe ¥ MEKOT HemIla

131.060cTpanu pacuen ycHe U TBPJOT U MEKOT Herlia
132.JenHocTpaHu pacien ycHe ¥ TBPJAOT M MEKOT HeTlIa
133.060cTpanu paciien ycHe U Hellla, Heo3HaueH
134.JegnocTpanu pacien yCHe U Hemlla, HeO3HAYeH

135. ipyre ypohene mandopmaruje jetpe

136. [Ipyre o3Havene aedopmaiije MUIIMNHO-KOLITAHOT CHCTEMa
137. Apyre ypohene anomanuje pyke, yKJbydyjyhu pameHu mojac
138.1IpeBpeMeHO OKOIITaBamkE MaBOBA KOCTH]Y JT00ame
139.HenopmanHO OKOIITaBakE KOCTH]Y JI00ame U TUIla
140.Benuka riaBa

141.HenpaBuiaH pa3Boj XpCKaBHUIIE TAYKACTOT OOJINKA
142.0pacycTBO pacTa KOCTH]Y Y AY)KUHY

143.Jlako nomMJpHBa KOCT

144 Henpaunan ¢pubpo3upajyhu pa3Boj KOCTH]jY
145.Ehlers-Danlos-oB cuaapom

146. [ipyre ypohene mandopmariije MUITHNHO-KOIITAHOT CUCTEMA
147.0061uHO MEXypacTO JbYIITEHE MOKOKHUIIE
148.Exronepmaruuku nopemehaj pazBoja

149.MHuoro6pojau 106pohy1HI TyMOpH BE3UBHOT TKHBA JKUBIA
150.KBpracro orBpanyhe TkuBa

151. ipyre ¢akomarose, HeKJIaCH(PUKOBAHE HA IPYTOM MECTY
152.Cunapomu ypohenux managopmaiirja mpeTeskHo JIUa
153.Cunapomu ypohenux mandopmariija IpeTeKHO TOBE3aHHU ca MaJIUM PacTOM
154.Cunapomu ypohenux mandopmariija Koju MPEeTSKHO 3aXBaTajy yI0Be
155.Cunapomu ypohenux mandopmaiirja Koju yKbydyjy paHd IPEKOMEpHHU pacT
156.MapdanoB cuHIpOM

157. Ipyru o3Ha4eHu CHHIPOMH ypoheHux mandopmanrja, HeKJIaCH(PUKOBAHU HA JPYyroM
MECTY

158.Tpuszomuja 21, Hepa3aBajame y Mejo3H

159.Tpuzomuja 21, Mo3aunu3am, Hepa3iBajamkbe Y MUTO3U

160. Tpuzomuja 21, Tpanciokaruja

161.Down-oB cuHApOM, HEO3HAUEH

162.Tpuzomuja 18, Mo3annm3am, Hepa3(Bajame Y MUTO3H
163.Tpuzomuja 13, HepasiBajame y MEjO3H

164. AyTo30MHa TpH30MHja, MO3aHIIM3aM (Hepas/iBajambe y MUTO3H)
165. AyrocoMHa Masa JeTMMUYHA TPU30MH]ja

166. AyTo30MHa AyIIIMKATypa ca MOTIYHOM PEOpraHU3aIijoM
167. lenenuja KkpaTKor Kpaka xpomo3oma 4

168. ipyre nenemuje aema XpoMo3oma

169.11aprujanna genenuja xpomosoma 18

170. lenenwnje ca IpyruM KOMIUIEKCHUM peopraHu3aimjama
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171. lenenuje Apyrux ayTo30MHUX XpPOMO30Ma

172.lenenrja ayTo30MHOT XpOMO30Ma, HEO3HAUCHA

173.Kapuotum 45, X

174.Kapuortun 46, Xuzo (Xq)

175.Kapuotun 46, X ca HEeHOpMAJIHUM TTOJIHUM XPOMO30MOM, OCUM 130 (XQ)
176.Mo3zaunuzam 45, X/46, XXwm XY

177.Mo3zauuuzam 45, X npyre henujcke JIMHUje ca HCHOPMAJIHUM TTOJIHUM XPOMO30MOM
178. Apyru o6muiu Turner-oBor CHHIpOMa

179.Turner-oB cuApOM, HEO3HAYCH

180.Kapuoron 47, XXX

181.Klinefelter-os cunapom, kapuotun 47, XXY

182.Mymikapaii ca HEHOPMaJIHOM CTPYKTYPOM IOJTHOT XpOMO30Ma
183.Mymkapail ca MO3auIIM3MOM ITOJTHOT XpOMO30Ma

184.YcnopeH ¢pu3noaoIIKu pa3Boj

185. [Ipyru ycnopeH (pu3noI0LIIKy pa3Boj
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