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EPOHXUM IAAPJJIAT A

A.1. OHomI, XaMITHHIK

Onunencutdit Tomipx Onon Yiacein Xonboonooc (DTOVX) rapracan snuiencu 6a

ANWIENICUIH XaM MIMHKUNH aHruiai (2017 oH)-bIH 1aryy OHOIIMMIT JKarcaas:

Y

2)

3)

4)
5)

1

Tapxmai snuiencu

HsmxchlH MUOKJIOHUK 3MUIETICH MUOKIIOHUK-aTOHUK STHIICTICH
XyyxauitH abcaHC STUIETICH

MHUOKIIOHUK aOCaHC 3IUIIETICH

30BXMHBI MUOKJIOHYC 3MUIETNCH (Jeavons XaM HIMHK)

OcBep HaCHBI a0CAHC AIIIICTICH

OcBep HaCHbI MUOKJIOHUK SIWIETICU

XYWnX-4M4upXUIIIIX TapXMal SIWICIICH

X3COTYUIICHH DITMIIETICHA

OHIHMIH X3CATYMIICHH SIUJIETICH

HuinMa1-X3CarumicsH 3nuierncu

JlyxHbl JPIOSHTMAH IIOHWWH  ayTOCOM-JOMHHAHT ASIMJeNncu (autosom-
dominant nocturnal frontal lobe epilepsy)

COHCroJIBIH MIMHXK TAMAST OYXWil ayTocOM JOMHHAHT 3MUiIencd (autosom-
dominant epilepsy with auditory features)

YamapxailH ayTocoM-IOMHHAHT smwiencd (autosom-dominant familial
temporal lobe epilepsy)

Opt yeuitH nar3uel snwierncu (Panayiotopoulos xaM ImHX)

Xoxyy yeuin aar3usl snuiencu (Gastaut X3BIIMHK)

Jlar3Hbl (POTOCEHCUTHB SIUIICTICH

TeB-uamapxaifH cniaiik OYXUil XOHTOH SBITAN XYYXIUHH SMUIIETICH
XOCATUMIICOH CTEPEOTHIl CHaiik OYXWil XOHreH sBIAi, asHAaa XsHarjgax
ANWIETICU

YHImuxan caapax 3MWICICH

JloTop YamapxaiH yJIMbIH 3IWICIICH

XUNIOKaMIIbIH XaTyypalT 4YaMapXxaiH 3MWICIICH

HoiipToii X01600T0i XMIIEPMOTOP SMUIICIICH

XyBbCcax TOJOMT Oyxuil rap OynuitH xacarumicsH snwiencu (familial focal
epilepsy with variable foci)

nmKuX ToNIoMT OYXHid X3CATYMIICOH TaTtanTyyn (migrating focal seizures)

Hspaii, HAIXCBIH TaTaNTYy ]

Hsipaiin rap OynuiiH XeHreH snuiencuHsuIXchiH rap OYIMiH XOHTOH SMHIICTICH

XayypanuTblH TaTalTyyxd
OnwiencuifH sHuedanonatu (3H3 XICTUUT “DMIHA TICBIPTIH IMUJIENCHITH

MEHEeKMEHT SMHAJI3YIH 3aaBapT TycraijiaH eryyJiB)



A.2. Opunnii OY-pin 10-p anrunaju
G40.0 Onunencu

G40.0 HpuomaTwK X3COTYUIICIH (OalPIUTBIH) AMHIETICH 0a XICATUUIICIH SMUJICTICHITH XaM
LIMHXK
G40.1 luax TAMATUNRH XACOTYMICHH (OalpUUIBIH) AMHICTICH 0a PHTUWH XACATYUICOH
YHAIT OYXHii SIMJICTICUIH XaM IUHXK. Y YH/ Japaax yHaIT OarTaHa:
YxaMmcapT yxaaHbl aJIJarJAJITYH yYHAIT,
OHIUIH X3COrYuICIH YHAIT X0EpA0rd TapxajirTail
G40.2 luHX TOMATHIH X3COTYUICOH (OAMPILIBIH) SMUIETICH 0a HUAIMAII-XACATYUICOH
YHAJITAT 3MWICTICHIH XaM IHHXK. YYH]I 1apaax yHanT OarraHa:
YxamcapT yxaaHsl ainjiarjai Oyxuid yHaIT, HX3HXI99 aBTOMAaTU3MbIH
IIMHXTAH,
HUNJIMAJI-XJCOTUUIICOH YHAIT XOEPAOrd TapXalITTau
G40.3 HMpauomaTuk Tapxmaj SMUIETICH 0a SMUJICTICUIH XaM IIMHXK
G40.4 Tapxman Oycaa snuiierncy 6a SNUISTICUIH XaM IHHX
G40.5 Omnunencuiid eBepMell XaM IUHXK. Y YHI,
X3CArYMIICOH YPIaHKUIICHH anuiencu KokeBHUKOB,
Jlapaax Xy4uH 3YWI93p CHAPIX SMUWICTICUIH YHANT TaTanTyy 6arTaHa:
- Apxu
- OMm
- JlaaBpbIH ©0pWIONT
- Hoiipusl nyTargan
- Crpecc
G40.6 OBepmern O6yc ux yHant (Grand mal seizures, unspecified (with or without petit
mal))
G40.7 ©Bepmer Oyc Oara yHant, ux ynanrryi (Petit mal, unspecified, without grand mal
seizures)
G40.8 bycan snunencu
- X3CAr4miICcaH, 3CBAII TapXMal X3M33H TOJOPXOIIOX OOJIOMXKIYH 3muierncu 0a
SIUJICTICUIH XaM LIUHXK
G40.9 Tonopxoii Oyc snuencu

A.3. Xaparmraug

OHAXYY 3aaBpbll’ MoHron YiacelH Opyydl M3HIUNH XYYyJUHH XYP33HZA M3IP3JIUilH
TycnamK Y3YY/DK Oyl TepuilH Oo0loH TepuilH Oyc OMUHUT 3pyysl MOIHAMNWH
OalryyuIaryyabliH M3APIJIMAH 5MY, XYYXIUHH M3PIIUAH 5MY, COTIILUIH MY, XYYXAUHH
9MY, 3pYUMT SMUYWITIOHUHN dMY, YIaM3YHH dMY, 6pX, CYMBIH MY Hap YWJI aXKuJularaasiaa
Jarax MOpIOHe.

A.4. 3aaBpbIH 30pHJIT0, 30PHIT

OMU, SMHIITURH MIPIrRKUITHY YA SMHICIICUTIN XYYXAUHH MEHEKMEHTUIMH Tajgaapx
CYYJIMIH YeHH MDP3JUIIIP XaHrax, SMWICTICHIH X3103p, XaM HIMHXUIH OHOIIMITOO,
SUITAH OHOLLUJIT 00, IIAJITTaaHbIT TOAPYYJIAaX, TyCIaMK YHTUMITIST HUATIIAT WKW TYBIIUH]
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Y3YYJI2X, SMWICIICUMH YHAIT TAaTalIThIH sapajTail TyCIAMKHWUI CalbKpyyrax, XYHAPIIIIC
COPTUIIIIX, HAANABIH Y31 O0JI0H HAaC 6apanThIr OyypyyIaxbIl SHIXYY 3aaBpaap 30pHUB.

DHAXYY 3aaBphIr ,,OMHIJI3YHH 3aaBap OONOBCpyyilax JKypam OaTiax Tyxai'
DMCaiinpin 2022 onbl 09 capein 09 eapuitn A/457 TOOT Tymaaisir GapuMTIAHZ,
Snunencutasit Tamipx Onon YacsH Xon6oo (TOYX ), Wolters Kluwer Dpyyn Mauaunitn
X3JITACHBC SIMHAUBYHH CyAairaani Cyypuiiax M3A33JUIHAT Oarrtaak TOITMOJI IWHAYMIIAT
UpToDate Be6 mporpamm, AHY-pin Onunencuiitn Huiirammsr (AES), Mx Bbpurtanuiin
Opyya Mbouamitn Terc Tycmamx Yimumnrasauit Yumdcuuit Muactutyt (NICE)-3ac
rapracad yAupAaMXK 33pTUIT amuriiad 00JI0BCpyyIIaB.

A.5. Tonopxoisioar

Onwiencu 007 TapXWHBI TAAPbIH SCHMH IaXWiraaH LPHITHMH TOHATUHH XYUTHH
TICPIITUMH yJIMaac YYC3X yXaaH alJaiT, YHAJIT TATAIThIH YEUWICOH XOJU1eNeep WUidpy,
SMHII3YHH 0a SMHAI3YHH Oyc MIMHXHHUr garyyngar Tepesn OYpHilH IIanTraaHaap
HOXIIOJJICOH yypar TapXUHBl apXar ©BYMH IOM. DMIAT HAXWITaaH MIPBXXKHUI Hb OOTHHO
Xyranaasj WiIdpy, UX3HXI39 X3I9H CEKYHIAaC OOH MUHYT XYPTAJI YPIOLKUIHD, >

OTOVYX-HbI CYYIUIH TOAOPXONUIOATOOP MUJIETICH Hb YHAIT TaTAAThIH IIUHX TIMJAT
JaBTarjaax dMrar 6a gapaax HOXIOI AUIIETICH XAMA3X OHOUIMUT TaBUHA:

* 24 maraac wiyy 3aiTaif, Xo€p 6a TYYH?3C OJIOH yZAaa, COAPI’X XYUUH 3YWITYH,

asiHAaa YYCIX YHAIT TaTaJIT WISPCIH,

*  Coapnrax XYUHuH 3YWIry# >2 yiaa yHaIT TaTanT yyccaHui napaax 10 sxunuitH qotop
Oarazaa HIT SMWICTICUIH (3B pedUIeKCUtH) YHANT TaTalT WIPIX, HAAIIUA XYH
aMBIH JYHJAaX YHAX TaTaX dPCIIITIN KU Oaix,

e DnuiencuiiH XxaM MHUHXK OHOILJIOTACOH 6aiix.°

ONWIENCUMH YHANT TaTalATBII TapXMal 0a X3COTYMICIH XOMIIX XOEp YHICOH
X3BIIMHXHJ aHTWJTHA.

DONUJICTICHIAH YHAIT TaTaaTTaid X0I000TON X3 X3/A9H OMITONTHIT TOAPYYIaX XIPITTIH.
YyHz,

Lunoie mamoeutin youmoe mamanm: CACTEMUIH ©BUHUI LIOUMOT YEA, 3CB3J TAPXUHbI
I[OYMOT TAMTANITIN XOIOOOTON IMUIETICUITH [OYMOT YHANT TaTalT 6ereen mycana Hatpwii,
Kanpuuiin XMk Oyypax, eHAep XalyypalT, I[OYMOI XOpAJIOro, TapXWHBI XapBaT,
HSHTMMH IANTraaHT MEHUHTUT 33pAT AIMIAIHIH yen YycH?. Cyypb ©BUMH 3AI3pCHUIM Japaa
JaXWH JaBTarJaxryi TOXMOJAOM UIMHK TAMATUNAH LOYMOT TaTalThII 3MUJIENCH XOMI3H
AQHTWIIAXTYH.

Tooopxoil xyuur 3yun29p €303320322yl mamanim: TOJOPXOW IIANTTaaHTYH HIPIX
YHAJIT TaTajT, 3CBAJ TAPXUHBI CYyph IIMTAITIH X0I00X HIMHK TAIMATHIH [IOYMOT YHAJITHIH
XyranaaHaac XOWIIXH Yel, MBAPAIMUH TOITOJILOOHBI ©BUHMM JaaMKpax sBLAJ YYCIX
YHaJIT TaTauT.

Onunencutin cmamyc: SMAIENICUIH YHANT TaTAITHIH IIMHK TAMJAT yJaaH YpraJDKIdX,
ACBAJI yXaMmcapT yXaaH COPIIXTYUradp YHaIT AaBTarjax TOXUOJAOM SMHUIEICUIH CTaTyc
X3M39H TOOIHO.>



A.6. TapxBap3yi

Snwtencu 601 XyH ambiH 0,6-1%-1 ToXHOn10X apxar 3Mrar oM. JKui 0yp 5 cas opunm
TOXHOJIOJI IIMH33D OHOLUIOIAJMOr. ONWJIENCUMH HMHUUJACHIM XOIXKWIT3H OpHyyJan
100.000 xyH ama 49 Gaiinar 6o xerxik Oyit opHyynaa 139 Oyroy miyy eHaep TapxcaH
Gaiimar.’

AHY, fnon, HopBeruitn XyH amj CyypujIcaH 3MHMIAEMHUOJIOTUIHH CyAalIraaH] XYyXd[
HAaCHBI 3niiienicuiiH xuinitH eBusien 1000 xyH xwuna 0,5-8 ToonmoracoH. ©OcBep Hac XypTaa
HuiT XyyxauidH 0,5-1%-1 Garagaa HAr yjgaa XanyypaiaTryid Tatant wipasr. XyH 80 Hac
XYpPT2I1 Haciaxaj 0arajgaa HoT yjaa yXaaH ajllax Tatax 3pcani 3,6% ok TOOmorpks?.b

byx xyyxauita 3-5% aMbapainblH 3XHUH 5 KWIKKHH TOTOP HAT yAaa Xalyypax yea yxaaH
angaxx TtatHa, 30% HB XanyypanThlH HAMOAT TaTanTrail Oaitna. HudT XYyH amrait
XappllyyjaxaJ Xalyypax Yel TaTcaH XYYXAYYIPA OSIWIENCH WYY OJOH TOXHOHO,
3Ar’puUiiH 3-6%-1 naammg XaayypaiaTryi TaTaiaT WiI3pHI, 3CBAJ SIUIETICH YYCH).

XOerKWITol OpHYyJaZ aMblpalblH 3XHHUW XDJIPH cap, sUIaHrysa HsApalH Yen
SMUJIETICUAH TOXMOJIZON XaMIUiH eHJep Oaiijar, S5XHUH KWIMHH Japaa eBuJesl OroM
OyypHa, ecBep HacaHa JaxuH OaracHa. 3aimyy Oa WAdp HacaHA SHWICTICHHH ©BYJIeN
XaMruiiH Oara Oaibk, 60-aac 13311 HacaH[ JAaXWH OTTIOM HMXCOHI, saHrysa 70-aac mamr
HAacaHJ HSJIXCBIH eBwIeNeec Wiyy ux Oaiimar. Xerxkmx Oyl OpHYYAbIH ©BUJIOIMIAH
MDBJIPAIII siraaTail Oaiix 0a HACTHBI ©BWIEN OHAep AXHUIIATANAITYH, XapHH 3aIyydyy.l
JyHJ IIIUHD ©BWIOJ XaMIMHH OHIep Gaiinar.°

XYYX34 HacaHJ TOXMOJJOX SMWIENCUHH yHANT TaTaaT IyHI >50%-1 X3CorduiicsH
X2103p Oaiix 6a yxaMmcapT yXaaH anjarjax X3COrduiICOH MUIISTICH XaMTHIiH OH10p XyBUUT
3319H3. Hacany Xyparduarsil xapellyysiaxaa TapxMall SIMHIETICH XYYXAYYIRL WYYy 37103T
TOXUOJAJOT, YYHA XYWIDX-YHYUPXUIAIIX, abcaHc Oa OyI4MH TaTBai3ax TaTalTyy.
barrana.®

A.7. YHICOH OWAT0JT

Hacann Xxypardmarsy Xapelyyllaxaj SHWICIICUTIH XYYXAUMH SMHAI3YWH IIUHXK
TOMIRT, TapxuHbl naxwiraad ouwnr (THB) mapx eBepmern xaBMasr, mainTraaH, SMHIH
SMUMJII33HUN Yp AYH 33p3T OJIOH 3YWIdIp suiraatail Oaipar. SlnaHrysia Hspaid, HAIX
XYYXAUKHH OOJIOBCOPY TYHULPATYH TAPXUHBI MUIIETITOTEHE3, SMIAT IPHAKUITUIHH Tapxax
Oaiian eBepMell MeXaHW3MTail Oaiiar Tyn YHalT TaTalaTaHI WYY OpTeHe. XYYXd.
TOMPOXBIH X2P33p OpTOMTXHH Oaiinan GaracHa.®

Onwiencuitl yHant tataiatbiH yen THB-T engep 1mpHArm# noaruonst mopdonoru 6a
Jayail (Xyya3J, aMIUIMTY) ©6pUuwIerleH XyBUpY, XapbLAHTyH aaKuM 3X3JIK TOrceX 3MIrar
LHAXWIraaH HMIPBXOKWI WIBPAAT. XACOTYWICHH YHAINTBIH YEA 3MIAT MIPBXOKUI TapXUHBI
TOJIOPXOH XICAIT Yycu, 3anraa Oyca X3CArT TapXax MHWDKUHI. DMIIT WADBXOKWIT TaApbIH
J00pX I'YHUH OYT3L pyy TapxaxaJ X0€pAordyoop Tapxax yHaJIT TaTalT Yycd, OMeHiH X0Ep
TaJbIl XaMapcaH XYWIdX-YUUUPXUIUIAX yHAIT TaTalIT WIBPHI, YYHUIT aHXJard Xywidx-
YUYMPXUIJIDX YHAJIT TATAJITAAC SUITaH caarax Xaparmi. b7

OTOVYX-nooc 2017 onj rapracaH SNWIENCUMH aHTWILIBIT ADIXUWH HMX3HX OPOHJ
OapumTianar. YyHA, SMWICTICHIT 1) yHANT TaTanThiH X3703p, 2) SMUIETICUIH X37103p, 3)
SMUJIETICMIAH XaM IIUHK TICOH YHICOH 3 TyBUIMHIIOp anruina (3ypar 1).°
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YHanT TaTantbiH Xan63p

Xacar4ymncaH

Tapxman Tomopxoi 6yc

INUNENCUIH Xa163p

X3carymncaH Tapxman

XascapcaH amrar

XacaramuncsH 6a
Tapxmas xaBcapcaH

Topopxoit 6yc

SNUNENCUMAH XaM LUNHK

LWantraaH

YambiH

ByTay,

boanCbIH
CONMNL0O

JapxnaaHbl
3amrar

Xanpgap

6yc

3ypar 1: OTOYX-Hooc rapraca yHaNT TaTaiT 0a SMUICTICUIT aHTUIaX EPOHXHHI CXeM

YHanT TaTanTelH Xd3JI03PUHT XAICOTYWIICHH, Tapxmall, TOAOPXOdW Oyc (KHUIIID Hb,

AMWICTICUIH ca3M) 0a aHTUIaary XamM33H 4 YHICOH X3J09pT aHTiIHA (XYCHOIT 1).

Xycnorr 1: DTOVYX-Hbl YHAJIT TaTaIThIH X2JI03pUiiH aHruan

TapxmaJi 9XJ1TI YHAIT TATAIT

Xooon2oonuil wuHICmI1

Xoodeneoeornuil byc utuHICmIU

XYWIDH-INUNPXUAIIX (TOHUK)

UnanpXuiiX (KIOHHUK)

TarBanzax (MHOKIIOHHK)
TarBanzax-XywnX-4uuaupXuiinX (MHOKIOHHUK-
TOHHUK-KJIOHUK)

TarBanzax-cynpax (MHOKIIOHUK-aTOHHK )
Cynpax (aTOHUK)

DIuIIencuiil crasm

X9BIIUHKHUT abcaHc
XaBmuHKHT Oyc abcaHnc
TarBan3ax yHant
30BXUHBI TaTBAJI3aX YHAIT

X3CIrYMiIcIH IXIINITIHA YHAJIT TATAJIT

Xooon2oonuil wuHICmI1

Xoodeneeornuil byc uiuHICmIU

VYxaMmcap xagranarjacas
VYxamcap anjgaracasn
Yxamcap TOgOpXOUryi

VYxaMmcap xagranarjacas
VYxamcap anjaracasn
Yxamcap TOgOpXOUryi

ABTOoMarusM

Cynpax (aTOHUK)

UnanpXuiiX (KIOHHUK)
DIUIETICHITH cT1a3M

X5T X010ITeeHTIH (XUIIEPKUHETHK)
TarBanzax (MHOKIIOHHK)

Xywnx (TOHHK)

Bereratus

Yinuiniia Xxopur

TaHuH MAJIPXYHH IHUHKTIN
CoTrai X 10X IIHHKTIH
MbapaXyHH ITHKTIN

XOCAr4UCHH MUHXKIIP IXIIFH XOEP TaI] XYWIIX-
YUUUPXUAIIX

XDCArumicoH HIWHKI3P SXJIOH XOép TaJlq Xy4JI9X-

YUUUPXUAIIX

IXJ13J1 TOHOPXOMIYH YHAJIT TATAJIT

Xooon2oonuil wuHICmI1

Xoodeneeornuil 6yc uiuHICmIU

XyWwnX-uuaupXuiinX (TOHUK-KJIOHHK)
DIUIETICHITH cT1a3m

Yinuiniia Xopur

AHrmwjiaary yHaJIT TaTajT

Xacrzuuncin YHanm mamaim

X3CArYmiICOH YHANT TaTalAT TAPXUHBI HAT Tal 06MOeNTHIH TOZOPXON XACTIIC IXIIIK,

TAP XOCOITII Xs3raapiarfgax, d5CBAJI OPreH XYpAIdHI Tapxax XdJI03p33p sBarjaHa.
X3COrumiICOH YHANTBIH YEI yXaMmcapT yXaaH XaAraiarjiax, 3CBAJI eepusiergex OOoIHO.

YxaMmcapT yxaaHbl anjargairyi 0oyl SHIHMH X3COTYMIICOH, yXaMcapT yXaaH aijarjax

TOXHOJIAOJL, HUNIMAI-XACOTUUIICOH YHAJIT TAaTaJIT I'OHD.
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X3COrYMIICIH YHANT TaTAITHIH YeIl 1apaax IUHK TIMIAT WIdpY OOJIHO:

- X00O0I200HUll VHANM MAaAmaimblH Yel OuewiiH OyIYMHTYyJ YaHTapHa, 3CBIJ
YUYUPXHUIATIHD, OCBAJ TaTBaj3aHa. AHAaTOMUNH Oailipuutaap Tapxax 3apum
TOXHONIOI “JI>KEKCOHBI Mapil” X3MI3H HIPIRIAT. MeH HYJ, TONrou, ux OueniH
9PraX X6eJreeH (BEpCUB TaTalT), aBUa raprax, X3J spua XOPUTA0X 33pAT HMIMHK
WIBpY OOJHO.

- Mboopaxyiin ynarmein yen 6amaipant, MOUIUIH Tak M3PIMIK, TOJITON 3PTIIT, Tax
amT OOJIOH Ta)X YHAIP MBJAPATAdX, COHCIOJBIH OOJIOH XapaaHbl MIMHXK (KHUILI Hb,
HY/J Tsi10ax) Widpy O00ITHO.

- Becemamus ynanmein yen awyixailiraac 19311 IOM ercex M3Ip3MK (ZOTOp
yaMapXaiH 3MUJIETICUIH Ye] 3JI03T WIIPAX JIOXHMO HIMHXK), XeJIpeX, OMeniiH map yc
00COX, XYYX3H Xapaa eprecex IIHHK WIdpY O00IHO.

- Yxamcapr yxaaH xaarajiargax, 1331 M3APIIHHH HIMHAKIIP WIPIX YHAITBIH YEI X1
sapuanbl eepunent (aucdasm), ypx emue xapcaH mdapamxk ("déja vu"), mar
XyramnaaHsl OapuMKaaHbl €OPUJIeNT, CITIA XeJyles (TONWIOH ainac), OOaIbIH
TOOPOeraes, XUH Y330A3I  33p3T  COMSIYUUH O6pynem WIBPAAT. DArdp
LIMHKYYIUAT JOXUO IIUHK MIH).

- YxamcapT yxaaH ajjarjiax X3COIYMJICOH YHAITBIH Y€l OJIOH JaBTaH 30PHJITOrYH
XO0NIreeH 0YI0y xo0ereoonutl agmomamusym WIBPpHI. YYH/, TaMIIaanax, 3ajirux,
COPOX 33p3r YpyyJl aMHBI X©JI6JIre6H, Tyryi YHaX, OLIUIIeX, 6andax Hoxux, TyiXx,
YCP3X, OPrajadX 39p3T HUMIMDI XOIeJIreeH axuriargaar. MM yHanTelH yenx
TapXUHBI X0€p TajgbemOener epTaer TyJ yXxaMcapT yXaaH ajiariax, XeaeIreoHui
©OPUWISNITHIT TypCIdX3/ Xsu10apryl, HUHIMAI 00JDK, XOEp TaJbIl XaMap/ar.

XacarumiacsH Oaifuraap 3XaipK, OOTMHO Xyramaanj OMeuiH XOo&p TalbIl XaMapcaH

YHQIT TaTaIT Pyy MIWDKUX TOXHUOJIIOJJ X3CATUWIICOH OXJINIMHUT AMHAJI3YHA TaHUXAJ
xsumoapryil. Mkran Oyroy yHaJITBIH YEHHH IIWHX TAIMATIAC WYY YpbIall T0OXHO 0a YHAITHIH
napaax 0aiimaac X9COrYuIICOH IUHK YaHAPBIT TaHbXK 0051H0.%7

Tapxman ynanm mamanm

TapXxuHbl TOOOPXOU X3CI33C HAXUITAAHbI SMIAI IPHAMKWIT 3XJI3H, Malll TYPI3H XOEP
tan OemOenerT Tapxax MeXaHHU3Maap TapxXMall YHANTHII TainOapiaxk OomHO. DHA yen
yXaMmcapT yxaaH HIyyJ ajiarjax, 4aHrapax, 3CBdJ UMUUPXUHIDX TaTanT OuewitH Xo&p
TaJbIl XaMpaHa.

buenitn OyTYMHTHIH TOHYC anjgarjaxryi, yxamcapT yXaaH I'PHAIT ajljarfax TeIuix
IIMHXIIP abcanc yHAIT WIBPAST. AOcaHc yHanThiH yen Oara namaiirail TaTBai3ax
(MHOKIIOHHK) XOJOJT06H, MOUIUHH 0a MX OMEHHH XOHTOH 33PTHiH XYWIdX YaHTapal,
SHTUIH X616JreeHUI aBTOMATHU3M WIPY OOJTHO.

Tooopxoit 6yc ynanm mamanm

ONUIENICUIH 3apUM X3JIO3PT XAICOTUMIICOH, ICBAIT TapXMaj XdJIO3pHHUr TOApyyiax
OomoMKry# Oaiimar. YYHUI HAT KHIID OO SMUICTICUNH CTa3M oM. DIUJICTICHIH CIia3M
00J10X MH(AHTHIIL CIIA3MBIH YEJI XY3YY, UX Oue 6a MOUIUIH OyIUMHTYY/ YaHTapHa.®

ONUJIeNCHiiH XaM IIHHK
OTOYX-00C SMHAI3YHH ©BepMel] WIMHXK TAIMIAr 0a [axuiraal HIPBXKWINHH
©BOPMOLl 6epwWIeNT X0OPOHI00 ysinaaTall 30 rapyi SHMWIENCHUMH XaM IIUHXHUNT SIrax
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XYCHIITAHJ JKarcaacaH (XYCHAIT 2). DONWiIencuidH XaMm [IUHXWAWH — OHOIIUWT
TOAOPXOMJICHOOP TAaBWIAH, OMUMIIIOHHUM TyXad, MOH YAAMIUIbBIH OMISTUHH XYBbJ
TCHETUKUIH YyXal MBI/ erex OOJOMKTOH IOM. DAranp XaM IIUHXKUHH MXIHX Hb
XYYX3J HacaHA 3XUIAT. ODArdpAI3C XYHA SBLUTAH SMIATYYIUUT “OMdHA T3CBIPTIU
SMUJIETICH” SMHOJI3YIH 3aaBapT TyCraiyian eryysicoH.®

Hlanrraan

VYHant tatant 6a SMUICTICUNH IIANTraaH Malll epreH XYPAI3TIH, SAr3dpHidr 6 YHICOH
OYNra3p aBY Y3/3T: YAAMIIUIbIH, OYTIHUNAH, OOTUCHIH COJIMIIIOOHBI, 1apXIaaHbl, XalIBapblH
0a Tomopxoii Oyc (3ypar 1).

3apuM Imantraan OyX HacHbI XYYXJA9J OSIUJIENCH YYCI3kK Oosgor 6o 3apuM Hb
TOAOPXOW HacaH TOXUoAOrT. JKUIA Hb, HApAM XYYXIAUWH YHAIT TaTalNT UXIHX/ID LIHUHK
TOMATUWH YaHapTail Oaligar 6a HspaiiH »HIedanonaT, OOIUCHIH CONMMIIIOOHBI aJIaraa,
TeB MAAP3auiH TorronunooHsl (TMT), 3cB3n cUCTEMUNH XalaBap 33par TOAOPXOH
manTraanTail 6aiinar. Hsxcan 6a 6ara HacHbBI XYYXJ9/A XalIyypalaThlH TaTalaTyy.l 3J103T
TOXUOJIAOT. Y JaMIIIBIH STHICTICUIH OJIOH X3J109p XYYXAUWH TOJOPXOH HACAH]T MIIIPJIAT.

MbapanuiiH 0JIOH ©BUMH YHAJIT TaTaJIT YYCIDAAT. DAr3dp JOTOP XOIXJIMWH 3MIIT,
yIAMIIUIBIH XaM IIUHKYY/, TADXUHBI TaK XOrKu barrana.’

Yoamwnvin wanmeaan

VYIaMIUIBIH IIANTraaHTal MXdHX SMWICTICH XYYXDJ HACaHI 3X3JIIAT. YYHI XYYX3[
HacHbI a0CaHC SIWJIENICH, ©CBOP HACHBI A0CAHC SMMJICTICH, ©CBOP HACHBI MHOKJIOHUK
SMMJIETICH 39P3T TOAOPXOM MIMHXK OYXHil AMIarssc 5xidH JlpaBe XaMm MIMHXK TIIX MAT
MDBPIJIMKAH TOITOJILOOHBI XOIKIMMH XYH/ 33pIUIH XOLPOTIOJII XYPraX 3M3H] TICBIPTIN
SMHUJICTICUAH OJIOH AMIAT OarraHa. DIradp eBUHUNT YYCIIX INAITraaH Hb MOHBI CYBIMIH
Oyl0y pelenTopuiiH Y1 aKuiiaraaHsl JyTMarmmia Oyxuil reHuidH eepusent Oaiinar Oa
JYPCT OHOLIMITOOH] OYTIHITH 00pUIONT WIdPAAITY.®

Bymyuiin eoopunonm

TapxuHbl TagpblH OYX TOPIUIH €6PWIONT YHANT TAaTaNTHII YYCTHK O0iHO. XOHTeH
33pIUMH TapXHWHBI I'IMTIJI, LyCaH XaHTAMXKMMH AyTarAall, XapBaJTbIH Y€ TaJpblH YHII
axuiaraa OOTMHO XyralaaHj ajljJarjax, MUK TOMATHIH [[0YMOT TaTalT Widpy OOIHO.
Heree Tanaap, Tepex yeuitH ac(uKcH, ypruitH XapBaJiT, M3JIPIIHIH OO TUCHIH COTMIIIIOOHBI
Oyl0y COHepIMIH JaaMKpax OSMIAI, XaBaap, YPIBCAJI 33pAT TapXWHBI HEHPOHBI Y
@KUIUIaraa ajjiaraax apxar SMrIruiiH ye1 SIMIeTICUITH YHAJIT TaTajT yycuor.®

M>0panutin moemoayoonsl Xe2HCAUUH 0OPYNOTIM

Tapxunel copoH30H pe3oHaHcT TomorpaduitH (CPT) MUHXHUIATI? HABTIPY XOTKCOH
Yye3C XOHII XYYX3J HACHBI SMWICTICUIHH KPUITOTeH XA3MAI3H aHTHarjaxx OaiicaH yHaiT
TaTAIT Hb MIMHXK TAIMATUAH OOJIOXBIT OHONIIOX OOJOMKTOW O0JCOH. YYHI, TaJpbIH
IMCIUIa3u, TaJpblH AMCTeHE3H, Maib(popMaiy, XeTepOTONH, TaJpblH 3MIAT XOIKIMWH
©6PUWIOJIT 33P3T M3JIPAIUIH TOTTOJILOOHBI XekIuiH (MTX) yes yycax 0JI0H eepuienTuir
TOAPYYJIK YajcaH. TapXuHbI rapblH XOIKIMIH IypBaH dyXaJl Y€ IIAThIH ajlb HAIDH] ajljaa
rapcaHTail Xo1000TON X6 KIUIH 00pWIeNT YYCIIT:

- XOBJUIBIH XaHBIH OHPOJIIOOX Yp XOBPOJIMHH MaTpUKC (CaB) AOTOp HeWpoOsacT

YPTHIH 3CUIHH 3MI3T poiudepau yycaXx,
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00JOBCPOOTYH HArp HEUPOHYYH Nanpar Aaxb [JIHa I[MUPXAIT Jaryy IaraaHd

601COOp AAMKHH Tajap JIyy HYYH IIWDKUX (MUTpAMiH eepusient, 60p 00AuCHIH

XETEepOTONH, TaJpblH TOBrop), ragap Ouil OOmK OONOBCPOX YEHHH ©6pusienT

(rajipbIH AUCIUIA3H, TOJMMUKPOTHPH, arMPH, IAXUIUPH, MU3dHIEedaIn r.1.).°

XYCHIIT 2: DNUIETICUNH XaM HIMHX

Bysr

XaM MHHKUHH HIP

Hspaii, Hsix
Yen 3xax

CDKLS xerxnuitH 6a SIHUJICTICHITH SHIe(PaTonaTu
(CDKL5-developmental and epileptic encephalopathy)

Jpase xam mumax (Dravet syndrome)

HsmxcpIH 3pT YeniH XOrKIINiH 0a SIIIEICHITH SHIehaIonaT
(early infantile developmental and epileptic encephalopathy)

X3COrYmIICOH MIMDKUAX TaTaNTTall HAUTXCHIH SIUAJIETICH
(epilepsy of infancy with migrating focal seizures)

XayypanaTbH H3MAIT TaTalITTal yJaMIUIbIH SIUICICU
(Genetic epilepsy with febrile seizures plus)

XunoranaMyCUiH XaMapTOMTON UHI3X yHAIT
(Gelastic seizures with hypothalamic hamartoma)

I'Mrox03mifH T29B3pIArd-1 QyTarayIbH XaM MIHHK
(Glucose transporter 1 deficiency syndrome)

HsxchIH SIunencuiii cua3MbIH XaM IITHHK
(Infantile epileptic spasm syndrome)

KCNQ2-xerxmuiiH 6a sIuencuifa sHIedanroantu
(KCNQ2-developmental and epileptic encephalopathy)

Hsuxcpa muoknonuk smmierick (Myoclonic epilepsy in infancy)

[Ipotokamepun-19 6armwnax smmierncu (Protocadherin 19 clustering epilepsy)

IMupunokcun-xamaapant ALDH7A 1-xerknuifH 6a SIMIeTICHiH SHIe(aIonaT
(Pyridoxine-dependent (ALDH7A1) developmental and epileptic encephalopathy)

IMupunokcamun 5'-pocdars gyrarasia PNPO-xerknmita 6a snmnencuiin sHnedanonaT
(Pyridox(am)ine 5'-phosphate deficiency (PNPO) developmental and epileptic encephalopathy)

HsuixceIH ymamMnuieia asaaaa xsiHaraax smwienicu (Self-limited familial neonatal-infantile epilepsy)

Hsunxcein asanaa xsHargax smwiencu (Self-limited infantile epilepsy)

Hspaiin asamaa xsaarmax smwrencu (Self-limited neonatal epilepsy)

Typx-Bebepuita xam mumx (Sturge-Weber syndrome)

Xyyxaoa Hac

Xyyxoa HacHBI XapaaHsl KT nar3asl smwtencu (Childhood occipital visual epilepsy)

Hotiponn moBx-aaxum OYpadIT HAIBXKIX XOMKIHHH 0a SMIIETICHIH HHIedanonaTti
(Developmental and epileptic encephalopathy with spike-and-wave activation in sleep)

Hotiponx moBx-aaxum OypAdIT HAIBXKUX SMIICTICHIH >HIIe(haTonaTi
(Epileptic encephalopathy with spike-and-wave activation in sleep)

3oBxunsl TaTBa3anTai smuencu (Epilepsy with eyelid myoclonia)

Mmuoxmnonuk abcanc smuternicu (Epilepsy with myoclonic absences)

TarBanm3ax-cynpax ynanrrai smmencu (Epilepsy with myoclonic-atonic seizures)

XairyypaniTt xanaBapTail X0I000TOH UISTICHIHH XaM HINHK
(Febrile infection-related epilepsy syndrome)

TanOueniin TaTanT-TajacaakKUAT OYXHi SIHICHCHITH XaM IIHHX
(Hemiconvulsion-hemiplegia epilepsy syndrome)

Jlernnokc-I'acto xam mmHk (Lennox-Gastaut syndrome)

[Maponn Moapoarmux aar3sasl pa0sarHidH smwtencu (Photosensitive occipital lobe epilepsy)

Bereratus yHanrTait asanaa xsiHargax smurencH (Self-limited epilepsy with autonomic seizures)

TeB-uamapxaifH IIOBX JOJTMOHTOM asiHiaa XsHArax MUJICTICH
(Self-limited epilepsy with centrotemporal spikes)

Tapxman
HIUONATHK
IMUICNICH

Xyyxoxa Hacusl abcanc smtencu (Childhood absence epilepsy)

TapxmMan XyWwIdX-4n4upXUHIdX TaTaaTTal SMUICICH
(Epilepsy with generalized tonic-clonic seizures alone)

OcBep HacHHI abcanc smtencu (Juvenile absence epilepsy)

©OcBep HaCHBI MHOKJIOHHK smruieric (Juvenile myoclonic epilepsy)

Byx nHacann

Concronse muHxTH snmiencu (Epilepsy with auditory features)

YHammxana camsrax yHanrtai smuiencH (Epilepsy with reading-induced seizures)

XyBbCax TOJIOMTTOHN yIaMIUIBH XdcardamicoH smmtencu (Familial focal epilepsy with variable foci)

Uamapxaiie motop xdcruifH ynamuuibiH smwtencu (Familial mesial temporal lobe epilepsy)

XUNImokaMIuiH ckIepo3 OyXuil YaMapXaitH JOTOP XICTUHH SIHICICH
(Mesial temporal lobe epilepsy with hippocampal sclerosis)

Haavxpax muoxitonyc smwtencuiie Oyar (Progressive myoclonus epilepsies)
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Pacmyccens! xam mmmk (Rasmussen syndrome)

Hotiproii xomb6ooTol XaT xenenreeHrex smwiencu (Sleep-related hypermotor (hyperkinetic) epilepsy)

Xunnoxamnvin xamyyparn

YamapxailH 1OTOP TaJbIH (XUIIOKAMIT) XaTaHTUpaJl, HEHPOHBI YXKIJI, [IM03 Hb HACAH|
XYPOr4IUiiH YaMapXalH IDIOPHTUAH SHWICTICUHH ToNl [aiTraan Oaiigar 06a HMX9HX
TOXUOJIIOJ SM3HJI YP AYHIYH, MAC 3aCJbIH AMUMITI) Waapaaar. XyyXIUiH SIAJIEICUIH
YHaNTBIH TOJIOMT 3-aac JIOOII HacaHj YaMmapXaiH IdI03HI?3Cc raayyp Oaimar. Xapuo
HacaHJ XYPAr4JuiH 3MUIEICUIH MAIC 3acilaap SMWIdX MalTraansl 79%-1 XUMIOKaMIIbIH
Xaryypantaii Xxon000Toii.°

Booucwin conunyoonvr wanmeaan

BoiuchiH COMMILIOOHBI OJIOH SMIATHMH Yel, TyXaialan TIIIOKO3 TI9BAPITYUH
AayTarjai, KpeaTuH Oyypax XaM HIMHXK, MUTOXOHAPUWH IIUTONATH 33P3T 3MIAII3C rajHa
OHJIOp Xalyypax, KalbLUMHH Oyly HaTpUHH XdOMXk33 Oyypax yeln HIMHX TIMIATUNRH
SIUJIETICUIH YHAIIT TATAIT COI3pY 00JIHO.5

Lapxnaaner wanmeaan

Japxmaansl 5Mrar ypsanaap c3a33ra3X TMT-Hbl yp3BCIMIH YeI SMUICIICUNH yHAIIT
TaTanT yycd OomHo. YyHUHl kummd Hb Pacmyccenuit sHuedanut, aHTU-N-MeTHi-D-
acrapTaThiH PELENTOPUIH SHIIEDATUT FoM.5

Xanosapwin warmeaan

DONWIENCH YYCIdX XaMTUiH 03T IIaNTraanji M3APAIUNH TOTTOJIIOOHBI XalaBap
opaor. Kumm b, JIOX-bIH BUpPYCHIH XallgBap, HEWPOLUCTULEPKO3, XyMXaa, CYpPbeEd,
MEHHHTUT/SHUEQATUTHIH YOI, MEHUHTUT, SHUE(PAIUT, CENCUC TIIX MAT ILOYMOT
YPOIBCIIMIH YeJI IUHK TIMATUHH [OYMOT TATANTYY ] WiIdp4 60s1HO.°

Xsu10apuniIcal aHTHJIaJ1

XYYX31 HacHbI SNHJICICH OBYHMHT XsutOapuiaH S5 Xoym0dpT XyBaax OosHO: 1)
YAAMIUIBIH, ayTOCOM-IOMHHAHT X3BIIMHXKTAW, 2) TapXmajl YJaMIUIbIH AIWIENCH, 3)
XOHTOH SIBITall Dnuiencu (asHmaa xsHarnax), 4) sHiedanonaTd OYXWil SMHIIENCcH, S)
OYTIMIH ©6pUJIeNTTIN XA3COTYMICOH SMHIEHCH. XYCHAIT 3-T 3XJIPX Hac OOJOH yHanT
x00poHbIH TIB-T iIpsXx eepunenteep XyyXAUWH SMWICIICUUT aHTUIaX SHTUUH CXEMUNUT
xapyynas.®

Onunencuit x31a63p Oyp SMHAI3YHH XapbhlaHryid eBepMel] MUHX ToMIer, TLHE mx
eepwienT 0a TaBWIaHTall. YHaANT X0OpOHIBIH CopaHrd yeuilH THD xuiixan eepunenTuiir
XapbLAHTyH cailH Toapyyiaax 00J0MXKTON. YYH], TAPXUHBI CYypb HAXWITaaH UI3BXKIUMH
KU WIPDJI, SITUIICTICU-TOCT AYPIIINUNRH Mopdosioru 6a TornorpaduitH M3A33I13]1 XaMIHiH
qyXaJl a4 XOJOOTI0NTOMN FOM (XYCHIIT 4).
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Xycnorr 3: yHant 3aBcpsir TLHB ammrian XyyXIuiiH SMHAIENCHIT aHTUIaX SHTHIAH cXxem®

OMHIJI3YH-IAXHITaaH IHHK OYXUii XaM INHHKYYA

[ Hac >
III'-niin HsIpaiiH Hsiaxcbin Xyyxauiin 6ara Hac OcBep Hac 4 Byx Hac
00PUIOIT
1. xoBHitH -Hsipaiin -Hsuxcein -AyTOCOM-JOMHUHAHT -COHCIOJIBIH IIHHX -Conurgox
yIaMIILTBIH YIaMIILTBIH yAaMIIHITal TyXHbI Oyxuii ayTocoM TOJIOMTTOM
XOopryi Xopryi JIPIOIHTUIH LIOHUITH JIOMHUHAHT DIIHJICTICH XJCOTYHIICOH
SIUIIEIICU SMUIIEIICH SMUIIEIICH -AyTOCOM-0OMUHAHT YAaMILUIBIH
yIaMIIITal SIUIIEHICU
yamapxaiin
JIIIOOHTUIH
SIUIEHICU
2. Tapxmai -Onooroop -Hsnxcein -MMUOKIIOHHUK-aTOHUK -OcBep HacHBI -Onooroop
CTEPEOTHII CIalK, TOAPYYJICAaH XaM | MHOKIOHHUK SIUIENCU abcaHC SIHIIEICH TOAPYYJICAaH
CYYpPb HIIBXKHII MUK YTYH SIUIIENCU -Xyyxnauiin abcamc -OcBep HacHBI XaM LIMHXK
XOBHHH. SIHJICTICH MHUOKJIOHUK yryit
-Muoxionuk abcanc SIUIIENICH
SIUIIENICH -Tapxman xywnx-
-Jeavons xam MIMHK YUYUPXUHAIIX
TaTaITTall YIUIETICH
3. rOJIOMTOT, OJIOH -Onooroop -Onooroop -Jlar3Hel 3pT YEHiH -Onooroop -Onooroop
TOJIOMTOT CIIAHK, TOAPYYJICAaH XaM | TOIpYYJICaH SMUIEHCU TOAPYYJICAaH XaM TOAPYYJICAaH
CYypb UIIBXKUII LIMHK YTYH XaM LIMHXK (Panayiotopoulos xam LIMHK YTYH XaM LIMHXK
XIBUHH yryit LIMHK) yryit b=
-Jlar3Hel X0Kyy Yeuitn =
snunencu (Gastaut E
XOBIIHHK) =
-TeB-yamapXxaiiH mOBX g
JIOJTHOHTOM XYYX91 E
HACHBI XOPryH snunencu g
-X3C3r4uIICIH CTEPEOTUIL k<
LIOBX JIOJTHOHTOM
asHaa XsHaTAax
SIUIEHCU
4a. onoH -Onooroop -Dravet xam -YJ1 1aaMmkpax SMIIruitH -Jlaamxpax -Landau-
X2JI09PTIH, OIOH TOAPYYJICAaH XaM | IIHHX YeuiH MHOKIOHUK MHOKJIOHYC Kleffner xam
TOJIOMTOT CHalK, LIMHK YTYH -OXHABH dpT sHIe(dazonaTu SIUIIENCU IITHXK
CyYpb UIIBXIKUII YeUiiH OI0yHBI -Hotipon nynn
ylaalpHa xomcrol 6a IIOBX-aa3KHM
SIUIIEHICU JIOJITHOHEI
-X9COrduincon Oypmon
MIWDKHX YPIDIDKIIX
TaTaITYy]l cTaTyc
46. onon -Opr yeuiin -West xam -Lennox-Gastaut xam -Onooroop -Onooroop
X2JI09PTIH, OIOH MHOKJIOHHK IITHXK IITHXK TOAPYYJICAH XaM TOAPYYJICAaH
TOJIOMTOT CIIAMHK, sHIe(daTonaTu -Hsnxcpin MUK YTYH XaM IIHHK
CyYpb UIIBXIKUII (Alikapan) SIMJICTICUITH yryit
yaaalmpHa, -Hsipaiin XO0XKYy YeUiH
TacajaHa SNUICHICUIH PT sHIe(aTonaTu
yeuitn
sHIe(aTonaTH
(Ohtahara)

XaM IIMHAKHUIH 0yc dNUJIencn

5. OJIOH X2MO3PTHH,
OJIOH TOJIOMTOT
craiik, cyypb
HJIPBXIKUI
yIaammpy,
JlapaHryiinargana

6. 0JIOH X3J103pTIIA,
OJIOH TOJIOMTOT
craiik, cyypb
HJIPBXIKUI
ylaalupHa,
TacaJiaHa

-ByTIHIiH TOJIOMTOT ©6PWIONTTIH X0JI000TON SMHUICTICH
-baitarein aMrar DOT-uitH roaomTToil 6aiix 00IHO.

-Hachaac XaMaapaH 3MH3H3YﬁH HIHXK TOMJDBT 00PpUIOT 10K 60JTHO.
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XycHarT 4: Yuant xoopouasiH TLb-uitn xyBunOap

. N Yuauar 3aBcpbIH
XdBMasr | Jnuiencuiid 0yJnr TIB-niin cyypb HI3BXKHII P
MUJICNICH-TOCT JYPIJI3IJ1
1 Y IaMIIUTBIH SIHIIETICH X5BUIHH WIPIXIYH
Tapxman yaaMIuIsH .
2 X3BUIH Tapxmai, ctepeotun
SIUIEICH
N . XOCAr4uicOH CTEPEOTHIL,
3 XeHreH siBLTal MUIIEIICH XOBUWH
9CBAJI OJIOH FOJIOMTOT
. u 3 yJaallupcaH OuoH TosIOMTOT 02 11 3
4 (athb) Drnuiercuite sHIedanonaTu Huddys yn peat, Loa bdys,
b -yewsdH napanryisiarican OJIOH XDJI09PTIMU JTypoasI3dI
byruuitn eepunenrrai l'onomroT yaaampan o
5 (athb) Y P ’ yaaatpai, TonoMTOT, 0JT0H X3103pTHH
XACOTUUIICHH AIUIIETICU b — yewH napanryiinargana

Yoamwinvin snunencu

XYYXIuiH SnuierncuifH 0ara XyBUHT YIaMIUIBIH INAITTAaHT SHHJIEHCH 33JI9HD,
MXOHX/33 YHAIT TATAJITBIH X3JI03p X3CATYUIICOH Oaifar, ayTocOM-JOMUHAHT X3BIIUHKIAP
yaamimuHa. THB-uitH Cyypp MIAPBXJKMII X3BUNH, YHAIT 3aBCap SMNWICICHWH ITAPOKCHU3M
WJIPAXTYH, 3CB3JI XOBOP YYCH?. DHA OYJIArT Oarrtax ©BUYMH AyH HApAiH yAaMILUIbIH XOHI'OH
SABUTAN DIWIETICH, HSUIXCHIH YJaMIIbIH XOHI'OH SBLTAll JIWIEICH, ayTOCOM-IOMUHAHT
TYXHBI A3J09HTUIH IOHUIH 3MUIIETICH, 8y TOCOM-JOMUHAHT YaMapXaiH SMUJIETICH 39PTUir
HAPIMK OONHO. DAr’dp OBYHMI TaBWJIAH CailH, SMUWH SMYHITIOHJ YHAITHIH JaBTaMXK
Oaracaar 00JI0BY yHAX TaTax dPCIdII apHIIAarTyii.®

Yoamwnvin mapxman snunencu

OMHe MIUONATHK TapXMall SIMWJICTICH X3M?I3H HApIK OaiicaH 3HD Oyiort Oarrax
SMHUJIETICUAH X3JI03p XYYX3[, 6CBOP HACHBIXAHJl XapbLAHTYH 3J103T TOXHOJIAOT. YHAIT
TarainT Hb TapxMail yaHaprai, TLb-T cyyps MAPBXKUI X3BUIH, IIOBX-aaXUM JOJITHMOHbI
Ooypmn 3l 6a wiyy maBTaMKTail, Tapxmall, cTepeoTun Oaiiinmaap WidpH?. DHD OYIAruitH
MX9HX ©BUMH MUJICTICUIH 3CPaT O3JIIMAINIH SMUMITI3H] CalfH Yp IYHTAH, TaBUIaH CaiiH
Oaiiar.°

Aanoaa xanazoax snunencu

XYYX31 HacaHI WIP3X XaMIHiH 37103r Toxmox Oymdr iom. HacHaac xamaapan
SMHJI3YHH MIUHXK TOMART siH3 Oyp Oaitna. TLB-T cyypb HIPBXKUII X9BUITH, YHAJIT XOOPOH]T
TOJIOMTOT, 3CB3JI OJIOH TOJOMTOT CIIAWK JOJITMOHYYJ SIUJICIICUNH IapOKCHU3M Masraap
xaparjana. [ eHuitH eepuwient OypaH Taiaaraaaryi 4 SNHIeICUH TapOKCU3M Hb ayTOCOM-
JOMHUHAHT XABIIWHXKAIp yAaMIINX XaHjajaratai Oaitnar. Uxsp XyyXayyan AyHI XUUTICOH
cyJanraaraap TeHUIH Iantraan OypaH OaTnarjaaryi oM. AsiHaaa XsiHaraax 3MUJIeTICUiiH
OBUMH TaBWIAH caiiH Oaijar, 1MeeH TOXUOJIOJNJ TaHWH MDIJPXYH XOHTOH 33pridp
eepwieraer. JH» OYJISIT TeB-uaMapXaiH MIOBX JOJTHOHTONW XOHTOH SIBLTAH SIUIIETICH
(Pomanno smunericu), nar3usl XeHreH siBurail snwiencu (Gastaut, Panayiotopoulos xam
IIMHK) ©BYMH Oarrana.’

IHuyedanonamu dyxuii Inunencu

Ounedanonatu Oyxui snuinencuiidn xam mukuiiH yex THB-T cyyps nmmadBxokui
HWIJIPY YAAalIpuy, OJIOH X3JIOAPUHH AMHUIICTICUHH MAapOKCU3M OJIOH TOJIOMTOHJ, 3CBAI
HUIIMAI Oaiiayiaap WIBPY, SMHUMH SMUYMIT3SHUN Yp AYH MYy, TaBWIaH Taapyy Oaiinar.
DArsnpuiiH manTraad AyHJ TeHUHH 00puIenT, O0AUCHIH COIUIIIOOHBI 0a OYTIHMIH SMIar
Oartaar. [IpaBe xaM IIUHXK, SMUJICTICHIH 3pT YeuiiH 3Huedanomnaru, BecTuiin xaM MIMHK,

15



HSUIXCBIH XO0XKYY 3XJIITIH snuiiencuiit sHuedanonaty, JleHHokc-I'acTo xaM MIMHK 33par
SMIII 3HY OYIIAIT XamaapHa.®

bymuyuun eopunonmmait xacazuuncin snunencu

byTuuiiH €epuneTToi XICOMYUIICOH SMWICTICUMH YeI XOCOIYMIICOH YHAIT TaTaJIThIH
LIUHXK WIBPHI, 3apUM TOXHMOJIAOI SIWICIICUIH cnia3M XascapHa. TLB-T cyypb ua3BXKuII
yJlaalmupHa, OyTUUHH eepuIeNTHiiH OalpIiaac XxaMaapaH OJOH X3JIOAPTIH SNHIETICUIH
MIaPOKCHU3M TOJIOMTOT Masiraap WIBPH3. DM3HJ T3CBIPTAIH SMMIENICUTIN XYYXAYYASA M3C
3aCJIBIH SMUMJITIAT caHai 60Jrox 60Ho.°

A.8 OBUHHNI TaBUJIAH

ONUNENCUTdIN XYYXdA COTIPUUNH, TOPX YWIMHH, TaHUH MDIPXYHH, M3Ip3JIUilH
TOJIOMTOT LIMHK TAMRITIH Gailk 00JIHO, MOH Cypd O0JIOBCPOX, HUWTIMIIHMX O3PXIIIIITIN
Tynrapgar. Hacann Xyparduardsil Xapelyyllaxaz OSIWICHCHTIM, MOAPIIUNAH  3MIAT
©OpWIONTIYH XYYXIUHH ypT XyralaaHbl TaBWJIAH WIYY CaiiH Oaiimar. YHalT TaTaaTbIH
XSIHAJIT CaifH, 3XJI9X HAc 6ara, TapXUHBI CYYph SMIAITYH TOXHOJIIOJ TaBUJIaH caifH OaifHa.
Tapxman nauonatuk snuiaencu 5-9 HaCHBI XOOPOHJ AXAJICOH TOXHUOJJI0J]] YHANT TaTalT
asiH/laa XsHAraax Marajyiai eHjaep OaifHa. XapHH IIUHX TIMIATUNH, yaam]l SMUICTICUTIH,
TaTaITBIH OHAOp JAaBTaMkTad, aHxHbl TLIb-uMH Cyypp WIDBXXKUJI YyJaauipainran
TOXHUOJJION]] ©BUYMH DIIr3p3X Marajuiaja 0ara, SMdIHJI TICBIPTIHM Oaiix maranian eHaep
Oaiina.!'

Opyya XYYXdAT3H Xapbllyyiaxaa SMHICTICUTIN XYYX3J MMTRHK 03PTIX 3pCadi WIYY
eHmep. Hac ©Oapax »spcIpn MUHX TAIMIATUWH OSOWICTICUAH YeI ©HIep, WIAHOMATHK
SMUIEeTNCUiH yen Oara OaifHa. Hac OapanThlH IIanTraad IOTOpP TaTanTTail SMHICTICHIAH
CTaTycC, TAIMTAJ 03PTAII, MOH SIWICTICUIH YeuitH ru TuitH yxo1 (YY) 6arrana. XyH am1
cyypuicad, 2000-2011 onx 13.000 snunencutsii XYYXAYYAMMH JYHI XHUHTZACOH
cyJaJraaraap >KWiI TOXHOX Hac OapaliT spyys XYyXayyArdi xapeuyynaxan (0,22%) unyy
ennep Oaiican (0,84%) [Selassie, 2014]. Hac GapanTsin mantraans! 18%-1 TOPOIXHITH TaxK
XOIKHJI, XPOMOCOMBIH Ta)HI, OIOYHBI XOMCHOJI, TapXWHbI CAQXWIT 33p3T XOIKIMHH
eepwient Oyxuii smrar, 13%-1 3ypx cymacHbsl sMmrar, 11%-1 oconm mamTan, 8%-1
SIUIENICHIH cTaTyc, 7%-/ XOPT XaBaap Winpudd.'?

A.9 Yirwiyy/13r4uj erex 3eBJ1eree

XYYX3/ yXaaH alngax, TaTax TOXHOJIOMN] Aapaax OalssIr ToIpyyiax maap/araTai:

- YHanT Tatant capyyH, 3YHPMAIUIdX Ye, 3CBAT HOMPOH yH WIBPCAH YY?

- YHax TaTaxaac eMHe XYYX3J sIMap HAI3H 3M (ypramuiblH rapairaii sM OarraHa)
X3PATIAC3H YY?

- YxaaH angaxaac eMHe HYYp, Tap, 3CB3JI X6Jl capBarHak TaTBalI3CaH yy?

- YHax Taraxaac eMHe XYYX3] JaHJaa yiaar yy?

- I'sHATHIH c3Tr0 X161, XYUTI1 Jacrai, TOJA0PXOW aBua, XOrKUM, aHUBUYUX IPIJI
39p3r CHAPIIX XYUHUH 3YiI Oaiaar yy?

- TatanTbIH yen HAT, 3CBAII XOEP TalbIH Tap xei xeuiex Yy? Har tan 6o anb Tan?

- Tarax yex XYyXAMiH HYJ HI3JTT3H, 3CBIJI aHbCaH OaiicaH yy?

- Hyynax, XypaX, 3¢B3J1 YUMXIX3/1 XYYXD/1 XapHyJDK yagax Oaiican yy?
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- YHanThlH YeI XYYXJUHH 3yC IjapaiiH eHre xyBupcat yy? LlaiicaH, 3cB3J1 XoXepCceH
YY?

- YHanT X9p yJaaaH yprauKuiIcoH 037

- YHanT TaTanThIH Aapaa XYYXd. AaMap Y xuiican 637 Llyyn yxaaH opik, X3BUIH
Oaiian MUIHKCIH YY, 9CBAII XACAT Xyranaan OyanicaH, HoMpMoriocoH yy? Spua
Hb X3BUIH Oaiican yy? XeenreeH X3BuitH Oaiican yy? AJb HIT TaJIbIH Tap XOJIUIr
XOI0ITOX6]] O9pXIIIINTII Oaiican yy?

- VHaJIT TaTaIThIH VI SBIJIBIH TyXall XyyXo caHax Oaiican yy?'*

Yuaoie mamax yeo xyyx30035 xapxaun myciax 637

XYyXd[ yXaaH ajnfax, TaTax yel Japaaxuir 30BJIOHO:

- XYYXI32 XaXyy Tajaap Hb XdBTYYJIH?. MHrICcHI3p mIyic, usp, 00emKCoH 3yHIniT
rajaruryyiax 00J10MXTo# O0JHO, aMbCTaJIbIH 3aMbIT 46J100T3H Oaiirana.

- XYYX24 XYWIDX, YHNUMPXUHIDK TaTax Yel TaTaIThIH XOJOJIIeOHHWUI 30ICO0X I'IK
OpOJIZIOK, aM pyy sIMap HAT3H 3YHJI XHiK OONOXTyi. 3apuM TOXHMOJIOJI XA,
3aBbXKaa Xa3ax, IyC rapJar 4 5H3 Hb alOYJITYH IOM.

- TaranT »5x31coH 0a 30rCCOH Iar Xyramaar XapK, YPraJDKHICOH Xyranaar
TOMIRNIRHA. Tarant 5 MuHyTaac WiIyy yJ1aaH Yprapkidx Toxuonnona 103 nyynHa.

- Hoxwmxk rMTak 60J0X 3YWICIIC XYYXIUUT XONIyyIHa, KUY Hb, XalyyH 3yyX,
1iaT, MallvH 3aM I'.M.

- YHanT Tatanr 30rcTON XYYXIMHH Xaxyyld axuriax OaifHa. Jlapaa Hb XyyXda
HOWPMOTJIOBOJI YHTYYJIaX Hb 3yWToi. *

X5393 mypesn mycaamoic 0yyoax 637
- XyyxauiiH Tatant 3-5 MUHyTaac WIyy yZaaH YpIranKioX,
- YHax tartax yel XyYXd3/ TOJTOMI00 IIMT33C3H TOXUOIIOI,
- Ambcranaxaja 63pXumanTaii 6aiix, TaTalThIH Aapaa HYYp apbc XeXpex yel,
- Xyyxom copraoryii GaiiTan yrcapu qapaaruifH yHaIT TaTaaT Wipsx yemr. '

Onunencutin cmamyc

DONUJICTICHIAH YHANIT TaTalT S MUHYTaac WYY YAaaH YPIIJIKIIX, CBIJ IapaaliaH yreapd
YHaX TaTaxbIl' SMHJICTICUHH CTaTyC I'3HA. DHA TOXHOJIOIA TYPI3H TYCIAMKHUNT sapaiTai
nyyana. WMitm Gaiiman ypa emHe Ooik Oaiican O0J JaxuX TOXHOJIONI XIPXIX TyXai
SMUTAIUI?? SIPUIILIAXK, apra XAOMXKIIHUH TeJeBleree OOJIOBCpyylax X3parTdu. [spuiin
Hex1e JMa3enamMpIr MIyayyH I3ACHUHA reflb X37109p33p XIp3ridX Hb XaMIHUH Xsioap
Geree| 30XUcToii rom. '

Xanyyparmein mamaam

Hsipaii, 6ara HacHBI XYYX3/ Xalyypax yell, XajJ/BapT eBUMH TyCcCaH Y€/ yXaaH ajjIax,
TaTaX O00JIHO. DHY TOXMOIAON] allb O0JIOX TYPr3H XalyyH Oyypyyjax apra XaMx3d aBdy,
Japaa Hb SMUYMJ XaHAAX XOporTod. XaHrainTraidl WIMHIDH YYJrax, SMYUNH 36BJIOCOH
XaJIBAPBIH 3CPAT SMYMITIAT XUHHA. XYYXdA 36BX6OH Xalyypax Yed TaTax TOXHOJIOJ]
SMHUJICTICUH 6BYMH X3MI3H Y33XTI'YH 0a XanyyH OyypyyJax (mapameramod jlaa XHiix, 3CBAI
noynpodeH yyirax, TOAro 6a muIO’HI XYWTIH >KUH TaBUX), XaJABApPBIT AMUIX apra
XOMK39 aBHa. !
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OMutin smuune??

ONWIENCUIH YHAIT TaTaITHIH JaBTaMKUHT Oyypyysax 30pHIAT00p SMHUICTICUHH 3CPAT
smuir (093) yyarana. WxsHX OdnaMdaaMiiH TyHTr Oaraap 5Xd9JDK, YHIT TaTaiT
30TCTOJI/IIOOPTOI AAKUM UXICIIHI. XYYX OCOXUIH XIPIdp XYYXAUIH )KUHIIIC XaMaapaH
SMUIH TYHI MXJ3CI3X HIaapiiiara rapHa. VIX3HX33 TOXMPOX HAT 3MA33p 3MUNIH3, YHAIT
TaTaNTBIH JABTAMXK LI@OPOXTYH 0alX TOXHOIIONA XOEP AaXb SMHUT HIMXK XIPITIIIHI, 5M
TOXUPOXTYH OaiiX, 3CBAJT XapIIni, XYHJ TaX HOJI0e MIPPBAII IMUUT COMUHO. DD 3apum
AMTAU XapWIaH YHITWIL OPAOT TYJ HAIMAITIIP X3PAMIBAAT OyX SMUMH Tamaap 3MUHI
MDBJITIRX XAPATTIH. DID-THi X01000TOM UI3PY O0JI0X TaXK HOJIOOHH Tajaap MAIIIUTHIT
3MY ST X3 OI'Y, WIPIX ICIXKUUT SIIT 3X AKUTIIAX XOPArTI.

3apuM 3MUIH SMUMITI9HUM SBLAJ LIYCHIT TOAOPXOH JaBTaM)KTal XsHax 1aaparaTail
Oaiimar. 5-aac 33011 HACHBI XYYXIR 22D XdpIrmxd1 aMua Xopiox 060701 6ara 33prasp
uxacaar. CaTran caHaaHbl @OPWIONITUHIT AIT 53X 0a SMY XSAHAXK, SIMUJICTICHIH SYMYMIr? 0a
ra’k HOJIO® XOOPOHABIH TAHLBIPUUIT 30XUILyYyJIax X3parmi (xycHart 10, 11). 3apum mumHx
TOMIAT OSMUWH TaX HOIeeTIH XOJI00OTYH, SMIIENICUTIH X0J000TOH yycu OOIHO.
DAraspuir siral cajiraxblH TyJJ, MOH DDD-HMH 3MUMITIAT 30ICOOX ACOXUUI 3aaBall
SMUTOH XIJDIIIPX Iaapjiararai. '

Bapummaax 032n5m

DONWIENCUTIN XYYXAUHH YHAIT TaTaNThIH JaBTAMKUUT Oaracrax, aroyjaac xamraaaax

30pUIIT00P XYYX3, LT 39X, ACPaH Xamraajardu gapaax I3TJIDMUNT 30BIIOHO:

- XOJeJreeH UXTIH IyIaMKUH] TyTyH, CKIUT, CKOUTOOPA IIX MAT yHAJIAr X3parca
yHaxTyil Oaiix, XezjenreeH OaraTail OpUMHI BATIIPHUT XAIPATIIXAI TOJTOUT
Xamraanax ayyJira eMcex,

- OHIepT aBHpaxryH Oaiix (Mox pyy, 0JICOOp, XaATal yyi I.M.),

- Oaccelin, 1anaifH ycaHa opox yea OaiHIbIH Xapaa XsiHaJITaH J1op Oaiinrax,

- XYYXOMiH Oarmrail (LpIRpIIsT, Cypryyiib) YHAIT TaTaAThIH Tajdaap M3I33JDK, YHAX
TaTax TOXMUOJIJOI X3pXdX ECTOH Tailnbapnax erex,

- DJNWIENCHTIN XYYXdJ YI OBYHMH Tyxaill MdA33/911 aryyicaH OyryiBY, 3CBIJ
XY3YYHUH 3YYITHHT OMe19d aBy ABax XdparTaH (siMap ©BUTHM, sMap 5M yyaar, yxaaH
aJ/1ax TOXUOJJION/ X3H PYY yTacaax Tyxai Md3a3373:1). TorrMosn uart , XaHraiarTai
Xyraraaraap yHTax,

- DDD-uiiH HIpUHT OYTHIP OnMUIK OaiiX, TOITMOI IArT yyxK Oaiix,

- DIWJIencuTdi, 6CBOP HACHBI XYYXJI OAITHIH Yilll aXUUIaraanbl Tajgaap, OXUa0/
KUPIMCIDITINC XaMmMraajlax apra, SMHUKWH HOJIOOHMH Tajaap MDD erex
XOPIrTHU.

- ApxuHBl TOpJIMHH YHJaa, COPrIdII aryyjcaH 5M, yHAaa OOD-UHH YHIUMITIAT
CyJIpyyJiIax TyJl yHaXK TaTtax 3pCADIMAT HX3CroHd.

Onunencu 6a cypeyynutin 60108cpoi

Cypryyiib 133p yXaaH ajlJJa) TaTHA 'K SMUICTICUTIN XYYXAYYA aifjar, UM 3y aHx
y/aa xapcas 0arii, CypryyJauiH XyyXIyyA MeH aiixk canaapaar. Y YHI3C COPTUNIDK 313T 93X,
acpaH XYMYYXKYYJ3rd Hap CypryyiauiiH Oarmi, acpard, Oycaa aXuiaTaH MK, XYYXd
YHa)X TaTax TOXMOJIO0J]] aBax apra XaM33I' ypbIUMJIaH 3aaX erBeJl XYYX3/l eepTee WIyY
UTTANITHH, Oarm aXXuauu caHapaxryi 0aix 60iHo.
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ONWIENCUTAIN HMX3HX XYYXAMWH OIOYHBI 4YajaBap Xd3BHWH Oaiimar. IHBu 3apum
TOXHUOJII0JI]] ©BUHUH yIMaac, MeH DDD-HiiH raxk HejaeeTsi xoJa000Tol cypax, aHxaapax,
TOTTOOX YaABap Oyypd, XHUIJIIIC XOIPOX Marajuiantai Oaimar. Uitm xyyxma wiyy

aHxaapd, 11ar XyralaaHbl OOJOMK OJIT0XK, XHUIDIMIAH a9aalIbIl 30XUILyyIax Xoparmi. 413

A.10 YHaJAT TaTANTBIH IPCAIT XYUYHH 3YHIIC

DONUIENICUH ©BUHUMT C3J33X TOJOPXOHM APCHdAT XY4YUH 3yiiic Oalixryid. I'HBu 3eB
X00JUIOX, TOTTMOJI JlacTaji, OMeHiiH TaMHUp XHX, CTPECCUHT 36B 30XHCTOM Tainax, caiH
ampax, HOWp XaHTaJTTail OaiX, apXuHBI TOPJIUNH YHJAaa XAPATIAXTYH OaliX TOXHOII0II
yXaaH alJax TaTtax spcadi Oara 6aiiHa. JKupsaMCoH 3XUyY[l )KUPIMCOH YEUHH XSHAJITaH]
CallH XaMparjaax Hb ypruiiH X3BUWH XOIKWIIJ a4 TycTal. MaluH yHaaH | CyyX/1aa CyyIJIbIH
OycHiir 3yyX, AyryH, CK3UTOOpPI yHaxJiaa Jyyjira eMCCOHOOpP TOJITOH TapXWUHBI I3IMTIIIAC
COPTUIIIHD.

I'smTiniiH gapaax SNWICIICHMH YHAIIT TaTAITHIT YYCIIX IPCADIT XYUHUH 3YUII TAPXHUHbI
XYHJI 39pTUMH I'3MTAJ, TaBJIBIH JaparyiblH Xyrapail, TapXy pyy HIBTIPCOH I'IMTIJI, TAPXHUHbI
51 J0TOpX Ga Oycaj IyC XapBaiT, 3aj1yy Hac 33por 6arrana.'®

B. YPBJIUNJIAH COPTUIJIDJIT, 3PT WIPYYJIAT

B.1. Opyya M3HAMIH aHXaH WATHBI 00JIOH JIaBjaraa TycJamM:K, YHIYHIT3) OYpT 3pT
WJIPYYJIIT 30XHOH DaiiryyJax

AHXHBI YHalT TaTaJThIH Japaa JaBTaH YHaX TaTaxX JPCIIUHI YH3JIIX 30pUIT00p
SMHAJIAIT WK TOOPXH 3YWICUUT TOAPYYJIHA:

- TOAOPXOHM WIANTraaHrydl aHx yJaa yXaaH ajJax TaTcaH XYYXAUWTr 14 XoHOruiiH
JOTOp XYYXAMHH MO3JAPAJIUKAH Tacarrad, 3CBAJI XYYXIOUKWH MOAPIIANH SMUYTIU
SMHIJIAT PYY WK, WAITIAAHBIN TOAPYYIaXbIl XUUdH). XalyypalaTryd TaTCaH
XYYX31 6-12 capblH 10TOp AaBTaH YHaX TaTax 3pcldil eHzep OaifHa.

- Xyyxaa OypT 30XMX IIUHKWITISHYYAUNAT XUITH?.

- XanyypantbiH Tatant 10 MUHyTaac wiyy ylaaH yprajpKiIdX, OMEHiH TalcaakuiT
33p3r TOJOMTOT INMHXK TAMASL WIPAX XYYXIDJ JIUIEICU YYCIX 3PCIdI OHAOp
OalfXpIT aHXaapHa.

- OBUTeHJ CyypWICAaH aprawiaj allMIjiaH, TyXalH XYYXI34 WIP3X CITIAL] OIOYHBI,
Oue MaxO0onuitH, HUUTMHMIH 3pCIdI XYUHH 3YWIMHT OOZOMIIOH XYYXAUNH 13T 3X,
acpaH XYMYYXKYYJIOr4TdH XaMTpaH »3Ar9dp OpCAdl XYYHH 3YWIHHT X3pX3H
OyypyyJax Tanaap spuinasa.'s

AHX ynaa yxaaH ajlJaX TaTCaHbl Aapaax YHAITHII XOPXdH TaHUX, aHXaH TYyCJIaMxk
X3PXOH Y3YY/IIX, aloyaryi Oaifnrax, yHax TaTax 3pCIRJIMHT Oaracrax, yHaXX TaTtax yel
X3333 TYPI3H TyClIaMXK AyyJaX, MUK XOPX3H XAHYYJIax Talaap M3IP3JUIMNAT ©BUTOH 0a ap
IOPUUHXOH]| OTHO.

Onwiencu 6atiaracan OyX eBUTOH yrcapy TaTax TOXHOIAON 3-p MATIAIBIH YMHIJIAIT
XaHJaX XdOPArTdd. ONWIENCUTIH, cypax OdpXUIIINTIN, XOIeJIreeHU XerKIHiH
XOLIPOTIOJITOM, COTIUMUH ©OPWIONTIIN XYYXADX MOPIKIUHH HOMIIT TyCIaMXK
maapjuiarataii OaitHa. [lapaax TOXHMOJIONI aHXaH IIATHBI OOJIOH 2-p MIATJIAJBIH AMY
©BUTOHMMNT 4 10JI00 XOHOTUIH J0TOp 3-p WIATJIAIBIH AMHJIAT PYY MITI9H):
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- OHOII Oyl0y MIAJTraaH TOJOPXOMTYH, yHANT TaTaiaThIH X3JI03p, SMHICTICUHH XaM
LIUHXK TOAPOOTYH,

- DNWIENCUH yHAIIT TaTaIT 3M3H]] TACBAPTAIH , TATAITHIH AABTAMK 6HAODP, DDI-UiH
rax HeJIe® UX,

- Bupeo THbB, M31paa-COTI3UUIAH YHAITI)3, AYPCT OHOLIMIITOO0, ©6BOPMOL] SMUUITID
maapjJiararai,

- DnumiencuitH MAC  3acai, ACB3I TIHATY  MOJAPIIMUT  1IOYPOOX  akuidap
maapararai. '

Jlapaax TOXMOJIJOJI aHXaH LIaTHBI SMHJITUIH O0JIOH 2-p IATIalIbIH YMY ©BUTOHUNIT 2

JI0JI00 XOHOTUIH 0TOP 3-p WIAaTJaIblH 3MHAJIAT PYY WITI9H):

- 3-aac goom Hacraii ,

- 4-eec nmooim HacTaii 6a TaTBanN3ax (MUOKJIOHUK) TaTaNTTal ,

- Tapxusbl HAT Ta)] OYTUMIH €6PUIeNTTIH ,

- Tepx yiin, xa11 sipua O6a cypax 4ajasap gaamvkpad Oyypu Oyii .16

B. OHOIIIWJIT OO, SMUYMJITIIHUM 13C TAPAAJIAJL

B.1. 30Byypb, IMHA/I3YilH HIUHK

ONUNENCUMH YHANT TaTAITHII AMHAJI3YHH IIMHXKTAU (IIMHX TAIMASL WIDPXHM), Y
MAA3TARX (IUMHXK TAMAST VI SUIMT M3JATIRPH?), SMHAI3YHH WIDPXUILIIrYH (naxuiraan
AMIAT WABBXKWITIH OOJTOBY SMHAI3YIHH IIMHKIYH) XOM3I3H aHTUIIHA.

WX3HXA33 SNWIETICUIH yHAIT TaTaJIT X3BIIMAJ IIMHXKTIN (MKW [IMHXK JaBTarJaHa),
astH/1aa TOXUOJOT (e[ep LIeHUIH allb 4 IarT Widpy 00JHO) 0a XOBOP TOXHOJIIOII TaIHbI
XYUUH 3YHI3D COAPATAASr (KMILAD Hb, OPYHBl ©BOPMOLl XYUMH 3V, CATIALMMH,
GU3MONOTHITH YN siBAad). 3apuM XYYXIDJ SMWICTICHIH YHANTBIH X3 X3JPH XdI03p
XaBcapzar 00JIOBY MX3HX TOXHOJIOJI HAT X3J03pTdil Oalgar. OBUTOH YHANT TaTalThIH
36BX6H AXJIJ1 X3CTHIT CaHaHa, YYHUIT YHAJITBIH JOXHO IIMHK X3M33H HApIdH) (ictal aura),
Oycaj X3CTHIH Ol caHaMk apuMrican 6aifna.®

OBuTOHEOC, CBAJI IIPU XYMYYCIIC HAXYYP acyyXk JIaBJacHaap OHOLIMMUT TOApYyIaxam
maapajaraTail M3J22JUIMAT aBHA. XYWIDX-YAYUPXUWIDX TapxXMall YHaITTal XYYXIUNH
IIMHX TAMATUUT HAXYYP JIaBJIacHAap X3COTUMIICOH YHAITHIH 9XJIJ OYI0y SMI3I TOJIOMTHIT
TOAPYYIK Oosor.®

OHowmmir ToApyysiaxaa HAIM3AT MAIA3IIAI X3PArTdi. YYHA, YHAIT TaTall YYCIX Hb
eJlep MOHUWH sMap Ye, I0yTail X0I000TOUT (CapblH MOUJIOT, TOJOPXOH Ayy aBua, TsiIdax
IpoJ1, GUE XYPIX 39PAT LOYPOIOOP CHAIIIIIX IIX MIT) JaBiiaHa.’

Hacnaac xamaapax wiunic mamozuiii Xyebcai

Hacnaac xamaapaH yHalT TaTalIThIH IIMHX TIMJAT suraatail Oaiipar. 6 -aac mddIn
HACHBI XYYXJI3/1 HACaHJl XYPIruUATIN TOCTIN MIMHK TAIMAIT HIPIX MaraJyiai miyy oanaar
6o Gara HacHBI 0a HSIX XYYXID[ yXaMmcapT yxaaH anfardak HUWIMAJI 3aH YHINAH
©OpWIONTTI! IIMHX Mall XOBop axwuriaragar. Hsuix, Gara HacHBI XYYXZ3J yXamcapT
yXaaHbl aNJArUIbII TAaHUXaJ O09pXIIIAITIH. Caa33rA93ryil XyWwdX-YHuupXUInX Tapxmat
0a abcaHc yHanT 2 XypTdJIX HacaHa Oapar WIdpIAITYH, HApaia ort Oaimarryil. Darisp
OHIUIOIT YHJSCIPH 2 capaac 2 XYpTAJIX HACHBI XYYXA3 TOXHOJIIOX SMHJICHICUWH yHAIT
TAaTaITBIH XOJIOIPHUIT 1apaax Oaiiamaap anruijar:'?
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- AcTatuk yHanT: OYyJYMHTHIH TOHYC TOHAT X3COTWIdH, SCBAI Tapxmall Cyjpax
(>KUII?3 Hb, TONTOM JAOXHII30X), 3CBIJ TAIOUEA, 3CBII TapxMman Oahraap (TIHAT
YHax, cyJlapy yHax) HIpIH),

- 3aH YHJ eepwieraex YHaIT: IIHAT 3aH YW €epuwierieHe, MXdHX/3) YUMIIIYH,
XO6JreeHryi 00JTHO, 3aprM/Iaa aphbC Haix, 3CBIJT XOXPOX IIX MIT BETeTaTHUB ITHHK
UJIPOHD,

- UnuumpXMIdX yHQJIT: MOYIUNH, 3CBAJI 30BXMHBI YNYUPXUUIIIX TATaIT, 3apuMiaa
XYWIdX TaTaIThIH Jlapaa UiIdpH?,

-  Hsanxcein cnmasm (MHGaHTUIR cHasM): TaTBaj3aX, 3CBAI TYp XYWIdX TaTajir
Hyrajard (rap MAOTOTII INaxarJax TOJITOH, MX Oue yparm 5BX3pH3) Oyoy
TOHUMAATATY (Tap rajgarii 3311 epreraek TOIroi, ux Oue aparul HyMapHa) Oy T4uHT
xaMmpana. MM TaTtant uxsHx133 Oarmaap rapaaiaH WIdPH?.

- XYWIdX TaTaiT: rap Xei U, 3CBIJ JKUTI OyC XYWIdH YaHTrapy TaTHa (3apumaaa
TYSUI3YYp JKaJHbl 6alipiany), apaac Hb X3CATYMIICIH, ICBII TApXMall YNUUPXUIIIX
TaTaNT YPraJHKUIDK OOTHO.

- Mymrupax tatant (BepcuB): HYA, TOIroi 6a ux Oue MyIrupy, Xy4IdH HAT Tal pyy
9PI3H TaTHa.

- Aurunax 60JIOMXTIYH yHaJIT.

VYHanT TaTaJThlH WIMHXK TAMJASI Hb TOJOPXOW HAacaH[ IX3JDK, X6IeJIreeH 0a TaHUH

MDBJIPXYUH XOKIUNH WKUIT epwienT wipd, TLb-T TecTsit eBepMel] JOJITHOHY Y UI3PBII
SMUIENICUIH XaM IIMHK XOMI3H TOAOPXOMIHO.®

B.1.1. OBuHHii TYYX

AcyyMK aBaxziaa TyXallH YHJI SIBAJIBIT SIWJIEIICUIH YHAIT TAaTalIT ©BOPMOI] IINHKHUUT
TONPYYJDK, Oycaa eBUHMNT YTYHCI?XK, MXKHII TOCTIH YII siBAad ypa eMHe 0ok Oaiican
ACIX, YHAIT TATANT YYCIX PCADI XYUUH 3YHI OHii 3C3X, ypA 6©MHO TapXUHBI ©BUMH TYyCCaH
3CIX, yAaMJ YHAIT TaTanT Ouil 3¢3X, SMUIH X3pArind3 OaiicaH ICIXUIT TOAPYYIIHA.

OHOImMHIT 36B TaBUXaJ HAXYYp aCyyMyK HAH dyxaj Oaiijar. YHaJIThIH ©MHOX XYYXIAUHH
TepX YW, yHAJITHIH YeHiH 0a Japaax YeUiH IUHX TOMATUIT HapuiiBuiaH naBnaHa. [Inmk
TOMATUUT TOApYyyJaxaJ TIIPUMNTr AyylaxX, YHQJITBII XapcaH XYMYYCT3H yTcaap spux
maapsara rapd 0oigHo. XYYX/A93C eepeec Hb caHax Oyi Oyx 3yWIHMiir acyyHa, yxamcap
OPCOH XYYX3/I OJIOH TOXUOJIIOJIJ 36B MDI9JUIMNT Ory Jajjar.

XYWIX-YUUUPXUIIIX UX YHAITBHIH IIHHK TAMJIIIIC TaJHA YII M3JATARX, “OMUmT’ IIHHK
wpy OaiicaH 3CHXUUT 3aaBail acyyHa. 3apuM XYYXIDJ HAI33C OJIOH TOPJIHMMH YHAJITHIH
IIMHX WIBPIAT. YXaaH anjJaxblH ©MHOX OOTMHO XyTalaaHl M3APATIdX JOXHO HIHHXK (aypa)
Hb OHOIIMJITOOHBI Malll YyXaJl a4 XoJ00T10aToM Oaiinar. JKuims Hb, XyWIdX-YHUUPXUHIIX
UX YHAJIT TaTaJIThIH ©MHO OOTHHO YPI3JDKIIIX HAT TAJIbIH HYYPHHUH TaTBaI3all WIdPY, apaac
Hb X3I spua Xopurgox (aucdasm), mapaa Hb yxaaH anfax TarcaH Oaibk OomHo. Wiim
TOXHUOJIIOIN X3J1 sIpUar Xxapuyuax Ho€1I0X Tan 6eMOeser epTCOHUIT M3I3K aBHA.

NX3HX TOXMOIAOJM OSHUIEICUNH YHAJIT TAaTaIT sSMap 4 ypbAal IIMHXKIYH, X3333 4
Xxamaaryi mimpor. ['9BY 3apumaaa ernee cipax Yel, 3CBIJI COPCHUN Japaa, 3CBOJI IIOHO
HOMPOH IyHJ I'>X MAOT ©Jep LIeHUNH xamaapanrai yycadr. Heree tamaap 36BXeH OJIHBI
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TYHJT WIIPAX, CBIJT TOAOPXOH OaMpIIHII YYCAIT TaTaNTyy/ I JMHIETICUITH Oyc rapanTtaii 6aiix
Mmarajiantail. Unpsx Hex1e:n 6aiuibIr ToApyynaxaa Aapaax acyyiaTyyabll TaBUHA:

» YHanT Tatait 3eBXeH MeHe WIPIX YY, THUM OO0J MIOHHIH ajb LArT aKUIJIArjax B3?

» VYHax TaTaxaac eMHe XYYXdJ sIMap HAT 5M, 3CB3J ypramiiblH rapairtail 0ommc
X3pATIACaH YY? JKHID) Hb, aNTaH IATIYYXdH (KaHHAOUCHIH TOpeI), 393pTraH (KUH
Xacax 30pWJIT00p X3P3MI3JACr) 33p3r aryysicaH ypramjlblH TaH YHAIT TaTaJThIr
C3199K OOJTHO.

» VYHanT TaTanT 36BX6H Xallyypax, XalIBapT ©BYHUN Yea WiIpdX Yy? XalyypaiTblH
TaTanTyyn 6 capaac 5 HaCHbI XOOPOHJ WIIPIAT 0a SMHUICTICUWH SMISTHAH TOOH]
OarTiarryu.

» VYHaIT TaTtair eep I0YMOr ©BUHHUHN Yyea WIBPCIH YY? ©ep eBUHHUE yea COII3IICIH
YHAJIT TaTaNT LAAIIN] SIUICTICHIH AMIAT O0JDK XyBHpax Maraiai Oara.

» VYHaIT TaTalT WIPBXTAH FOM XHMUX yeJ OWII, 30BXOH TallBaH amMpax yel WiIpdX Yy?
Tuiim 601 snunencuiin Oyc rapanrait 0aitx maraananTaii.

Yuanm mamanmuein emnex mepx yuin
X0BOp TOXUOJAOIA Yy YMM?3, TIHAITHHH XYPAX LOXUX 33P3T OPUHBI LIOYPOJIOOP YHAIT
TaTanT caaARpAdr. CaIp33X XYUMH 3YWIMNAT TOApYyYJIaxal Aapaax acyyiTyyabIl TaBUHA!

» VYHaNTBIH HIMHX TAIMIAT XYYXd[ yIaapiax YWiax yeln c3apiaX Yy (93pax YewitH
aMbCrajl TYTKUIIT), 3CBAJI TOJTOM Pyy, LMK PYY XOHIOH TYJIX3IX3 (HUIXCBHIH Halx
MYY’Kpail), 5CBAI CypryyJIMiH aHTU JOTOP, SLAT 39X, aCPaH XYMYYXKYYJIArd Hap X333
9 xapxk Oaifraaryil 1oy (aHxaapaja QyTax X3T XOJOJTeOHTOX 3MIAITIN XYYXIdA
TOIUIX Y€ AJI0AT aKUTIIATAIar), CBAJI 30BXOH 30TCOX Ve JOTOp Myyxaipd TOIroi
SPracHUM Japaa wipsX YY (3HTUIH BazoBaraib Myyxpan)?

» VYHax TaTaxblH O©MHO XYYXO3/I sIMap 3Yi xuibk Oaiican 63?7 Mamas annax, Oanaiipax,
Xapaa eepuwieraex, oM COHCOX, I0OM Xapax, J0TOp MyyXaipax, X3BJIUH aloyJIxauraap
3BI'YH OPTHX, 2311 FOM OrceX, Taaryd 3y YHIPTIX, aMTIIAX 39P3T MOAPIXYUH AMap
HAI3H MHHX TypAcaH yy? DCBaJI TepX Yilll, 3aH aBUPBIH ©6PUWIeNT aXUriarjacad yy?
XapaaHbl OyI0y COHCTOJIBIH XHH Y33T1311, YpJI ©MHe COHCOX Oaiican (déja entendu),
ypI eMHe ToxHoxk Oaiican (déja vécu), ypx eMHe xapx Oaiican (déja vu), 5¢Bai X333
9 coHCOX Oalfraaryi (jamais entendu), x3373 4 Toxuox Oaiiraaryit (jamais vécu),
X3333 4 y393ryd (jamais vu) MdAPIMXK TepeX, Taaryl yH3p, aMT MDIP3X IIHHXK
SMHUIETICUIH JOXHUO IIUHXUA 0arTana. Daranp MUHK TIMJIAT SUIICTICUIH TOJIOMTBIT
3aaHa.

» XooyHBl Aypmmin Oyypax, IOTOp MyyXaihpd, OeeyKuX, TOJNTOH ©BIeX IIWHK
YHaJITBIH 6MHO, 3CBAJI Jlapaa Hb WIAPCAH Yy? TaranTrail Tapxmain yHaiNThIH Japaa
TOJTOMH OBIONT YYCIX Hb 3JIOT TOXMOJAJOT, XapUH TapxXmall TaTaJThblH ©MHO
Oaiimarryi. [lorop Mmyyxaiipy O0eeDKHMX IIMHXK OJIOH TOXHOJION] MHIPEHb
OBJIOJITUH ©MHO WJIIPJAT, YHANTHIH OMHOX JOXHOTOM TOCTIH Oaiix Maraaiantai.
MeH noTop Myyxaupd, HY XapaHXyWDK, TOJITON 3praX LMIMHXK TOMIAT OPTOCTATHK
CUHKOIMMI WIIYY WITTIH).

Yuanm mamanmoln yeutin 6ue maxo600utin 6ycao wuHIC mamode
VYHanTBIH Yea XYYXIHIH 3yC LapailH eHre simap OalicaH, 3ypXHUN HOXHUITHIT TAMTIPCIH
ACOXMNT JaBiiaHa. 3ypXHUHA XOM alJar/UiblH Y€l YYCOX aHOKCHMH Yea SMUJIeTICUiH Oyc
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TaTanT yycd O0onHO. Tapxman yHalIT TaTalThIH Y€l XYYXIHHH 3yC HapailH eHre Xypa3H
yJlaaH, 1apaa Hb XeXeJI0ep eHreT3i 00J10T 0011 3ypX CyIacHBI LIANTraaHT MYY>KPaJIbiH el
mammar.
Ynanm mamanmein yeutin ommanzyi

“T'enuiican”, “yHaxx OyX OMesp YMYHpY TaTCaH TICIH AYPCII OHOUIMNT TOAPYYJIaxas
a4 X0JIOOTIONTYH. YHAITBIH YEUIH TOpX YHIHHUT TOAPYYJIaXbIH TYJ Aapaax acyyaTyyIbIr
TaBHHA!

» XyyxXauiiH TaTanT OWEMWH HAT XOCOIT aXWINAraax yy, Xo€p Taa >KUr.
YUYUPXUAIIIX YY, ICBAII KU OYC IOXHMX HYIRX MAT Xemnex yy? Voxun gaBrarmax
CTEPEOTHII XOAOJINOOH dIUIICIICUIMH YHAJT TaTAITBIH YEI HIDPAAT. YXaMmcapT yXxaaH
anjaraaxaa uXdHX/I99 XOEpP TaJIbIH MOYJIUUT, X OUEHIT KU XaMapcaH XYWIdX,
YUUUPXUMIIX TapXMaJl TaTAIThIH IIMHX WPASr. Tapxman tarant 5 MHUHyTaac
WYY yAAaaH YPraJDKIdX MOPTOO OPUHbI LIOYPOII XIBUMH Xapuy ypBall aKUATJIar1Ball
ANWIENICUIH OyC TaTaIThII CIKUIIIHA. MeH ypT Xyrauaaraap Xy4IdX Xe/1eJIreeH
uxacy 6aracd, Xy4 COJMIAO0X, IIOYPOIOOP CIAIATIAIX TOXUOIIOIN AUICTICUITH Oyc
TaTaJITBIT aJWII COKUTIIDHD.

» XyYXOuiiH HYJ aHuatai, aM xaairrtail OaitHa yy? TaTanTelH yen HYJ aHMACTaW,
HA2X OPOJIJTIOTOH] UAIBXTAH 3CIPTYYIIX TOXUOIAOI SIMUICTICHIH 0y C, COTIIIUNH
IQJITTaaHT TaTAITHII COKUMIBHY. Hyx Hor tan pyy reiauix, HyAHUN HUCTarMOU[
XOIOITeeH AXHIJIArABaJ SMWICHCUMH YHAITBHIH SMHII3YWH OWYMI IIMHXXUAUT
WDpXUNIH?. Tapxman TaranTTad, >KMHXOHD OSIWICNCUMH YHAITBIH TOHUK Y€
[IaTaH]] aM HAAITTIH Oaiix xaHanararaii 0aifHa, XapuH SIIICTICUIH Oyc, COTIIUUNRH
IIQJITTaaHT YHAITBHIH Y€ aMbIl XOCOTWIBH XaacaH, dCBAJI LIYAUNI YaHra 3yycaH
Oaiar.

» OBYTOHMUT JyyJAax, XaTTaX eBTTOX IOYPOJ Map Xapuy ypBaji aXuriaraax Bd?
Tapxmair TaTanTrail yHalATBIH Y AyyAax, ©BITeX smap 4 LOYpOJII Xapuy ypBall
WIPAXTYH. Dcparanp, sMuiencuifH Oyc yHalTTail eBUTOH Jyynax, 3CBAJ ©BAOX
[OYPOJI] THHAT XIBUHH Oaiinany mmpkux Maraiantail. Heree Tamaap, ayXHBI
TIOSHTUIAH YHAITHIH Y€/ OJIOH TOXHOJIOJN]] yXaMCapT yXaaH IHAT COPIIJAT Ty
9HY INMHXKUUT SMHIENCUHH Oyc yHalTaac sjraH cajirax HaiaBapTail IIMHXKUJ
TOOILI0K OOJIOXTYH.

» TyxaiiH IUHXK X3P yAaaH YPraDKWICOH 037 MIXOHX SMMIICTICHIH YHAIT TaTajiT
OorvHO XyramaaHsl Japaa JAyyclar, yxaMmcapT yxaaHbl OanapTan Oyry OpuMHTON
Xapblaxryi Oaiinan 5 MuHyTaac WYy yAaaH YPIJDKIDX TOXUOIIOI SMUICTICUITH
OyC YIIT IBIJIBIT CIKHUTIIIH?.

Yuanm mamanmuin oapaax 6audan

Jlapaax acyyJITbII TaBHHA:

» Y BN qyyccaHbl lapaa siMap TepX YW akuriaricaH 03 (moctukran Oaiiman)?
TypraH c3pracoH yy, 3CBAJI X3COTI Xyraiaasj] yxaaH OamaprcaH Oaifinanraii,
HoWpMmornox Oaiican yy? XyyXaa HIyyn spbxk, Xapuilax yajaBapTail OaiicaH yy?
bapumrkaa x3BuitH Oaiican yy? DHruiiH Oyroy HUHIMAII KOMaHA OUENyYIDK daax
Oaiican yy?
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» VYHanT TaTaNThIH Aapaa MAIPAIUIH FOJIOMTOT 00PWIeNT WIPY OaiicaH yy, JKHUIII

Hb, TaJ OMeniiH cynpan? DHY MIMHXK TIMIAT AMIAT OalpIUIBIT TOITOOXOM YyXal
MAIPAIAN aryynaar. JKHmm3 Hb, TapXMmall TaTalTTal YHAJITBIH Japaa XYyXd[
KOMaHJ Ouenyyidx OoloBY spek uagaxryd OaiiBanm (moctukran adasm)
naBamraitiax tan 0eMOeIruitH X3J1 SpHaHbl TOBJ YHANT TAaTAJITBIH AMIAT TOJOMT
Oaiipiax marajianTai.

Osunuti myyxuiin 6ycao M3032191

»  XYYXIHIH 6CeT OOMKMITHIH TalaapX MII3IILUIHIAT aBax X3pIrToi, sulaHrysa sMap

YeI XYYXIUITH XOrKHIIT 30TCOHTH 0aiiIali] OpCOH, ICBAII XI339HIIC XOIOPY IXIJICOH
tanaap. CypryyJniiH HaCHbI XYYXA3/l CypJlara MyyJICaH 3C3X, HUUTMHIH Xapuimaa
OyypcaH 3caX, THIM 00J1 X3339HA3C aKUTJIATICAHbIT JIaBJIaHA.

MEeHMHTHT, TOJITONH I'3MTAJI, XUIIOKCUIH 3HIE(aTonaT 33pa3T YHAIT TaTalTTai
X0J1000TOM Oaiix Marajyiantail ypJ1 ©MHOX ©BYHHIA Tajlaap JIaBiIaHa.

YaMbIH HapuiBUMJICAH TYYXMHI 3aaBajl acyyx x3parri. Llyc oliprcon OaiiBain
YAMBIH 3Mrar Oaiix maraanan eHaep OaiiHa, sIaHTysa pELEecCHUB yIaMIIMITAi
OOMCHIH CONMMUIIIOOHBI AMIAT. ['3p Oy SNUICTICUITH YHANT TaTAITHIH TYYX OaiiBas
JIOMUHAHT yJIaMILJIBIT WITTIHD.

> ©OcCBop HACHBI XYYX9J1 YHAK TaTBAJI MAHCYYPYYJax OOJUCHIH XOPAridor jaBiaHa.!’

B.2. Epenxmuii y3J131, OHOIINJIT00, INMHKHJITI)

Onouwiunzoombl 30puico

XYYXI[I—)I[ STUNCTICUITH YHAJIT TATAJITBIT CIOKUTIIBX TOXHUOJ A0 JapaaX 30PWIT TaBUHA:

» AHXHBI YHANT TaTaNT OyI0y IMIMHA3P YYCAX TATAITHIT YHIIIX/I93 SIHICTICUAH YHAIT

TaTanT MeH YY, 3CB3J SMWICNICUIH Oyc yHanT Tatant O0aiB yy? YHanT TaTaiaTbIr
IOYHBI ©MHO SMHII3YIH IIWHXK TOMIAI3p SUITaH CajraHa.

X3p3B AMWIECNICUIMH YHAIT TaTaJIT X3M39H OHOLIOBOJ Japaaxuir ToapyyiHa: 1-pr,
YT TaTajiT Hb MIKWHX TAMATHHH OYMOT YHAIT TaTAIT MOH YY (XalyypaiT, TApXUHBI
IOYMOT XapBalT, 0OAUCHIH CONMIIOOHBI OOPWIONT I.M. IAJITraaHaap CHIIATIIHD),
TUIM 0OJI LaaIIN/ SMUIETICH 6BYMH O0JDK XyBHpax 3pcadin Oara OaiiHa, 2-pT, 3B
COIPIIX XYUMH 3YHITYH WIIPCOH YHAITHIH IIMHXK YY (6MHe OalicaH TapXWHBI
IOMT)JI, MOAPIIUNH TOTTOJILIOOHBI JaaMyKpaxX dMIAT, 3CBIJI WAITraaH TOAOPXOUTYH
TapXUHBI SMI3T'), THIM O0JI [Jaali1 SUIIETICH ©BYMH OOJIK XyBUPAX IPCIDI OHI6D
OaitHa.

ONWIENCUIH yHAlAT TaTanT OOJIOH SMMJICTICUHH SMI3THHUI OHOLIMJICOH TOXHOJIOJ

Japaaxuur TOApyyJsHa:

>

>

VYHanT TaTanaThH AMap X3J103p B3 (KHIIDD Hb, XICITUMIICIH, TapXMai, TapxMan 0a
X3CArYUJICOH XaBcapcaH, TOJOPXOUTyH)?

DOMHAI3YWH MIUHK TAMIAT, oHIVIOT 6a TI[b 19X maxwiraad HIPBXKUIUIH XOBMAsT
HUIIPH ajb HAT AMHUJICTICUIH XaM IIUHXUUT WITrX OaitHa yy?

VYT eBUHMI XaMIuilH MarajjanTtail mairraan 0y Oaibk 00j0x B3 (yIaMIIUIbIH,
OyTIMIiH, OOIUCHIH COJMIILIOOHBI, IapPXJIaaHbl SMIAT YPBAJIbIH, XaJIIBAPbIH, ICBAI
TOOpXOit Oyc)?
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DONWIENICUIH YHAIIT TaTaNnT 0a SMUJICTICUIT 36B HAXYYpP OHOLIMIIK, AaHTHJIaX Hb I[aallIbIH
30XMX 3MYMITIAT MIUHIBIPIIX, MOH TAaBUJIAHT TOAOPXOMIOXO/ YyXasl a4 XOJOOTI0NTON

rom. 7

Hunsrcunessno xsHutie xampyynax 63?

XyyXIo[ aHX yJaa yHaJIT TaTalT WIPIXdJ IOYH TYPYYHA LIAITTaaHbII dPK XaiHa.
Tonopxo# mantraad OaA00TYH TOXHUOJIAOJ SMUIEIICUIH 3MIATUAT WIDPXUMIAIX aHXHBI
YVHAJIT TaTaNThIH NIMHXK WIPPCOH Oaiix Maramiantail. CapdX XYUHH 3YHITYH yXaaH anjiax,
TaTCaH XYYXA3 TapXUHbI TypcT oHommaroo 6a T xuitno.

Acyymx, Owuemitn y3mor, CPT, TLb-35p Tomopxoil manTraanbl WIPYYJIIIryl
TOXHUOJII0J]] aalu OOJUCHIH COJHMIIIIOOHBI, TEHETUKUNHH, NapXJIaaHbl AMIAT YPBAIbIH,
3CBAJI MOJPAJIMMH TOITOJILIOOHBI COHOPIMMH ©BYHUUI TOAPYYJAaX MIMHXKUIIDD XHUHUX
maapjajararain.

OBYHUI TYYX, OWEHMIH y3/13r33p YHaNT TaTalThIH MIANTraaH TOAOpXOW OaiiBain
TRIATIPIHTYH OHOLIMIITOO0, HNIMHXHITI? XUHX maapanararyi. TyxainGan, HOHpOH IyHI
yxamcap aJJaraaxryurasp HYyp, rapell Xampax XJCOTYUIICOH TaTanT wipdX, TIHB-T Tes-
yaMapxaiii II0OBX-aaXKMM JOJTHMOHBI JTYpAJI33J Xaparjaax, XdBUHH ©cenT OOKMITTOH,
YIAaMILIBIH TYYXTOH XYYXA3.1 AypC OHOIMITO0 XUUX Xoparryid.!’

B.2.1. BoauT y3.13r

Epenxuii yznse

VYHaxX TaTCaH XYYXIUIH epOHXUN Y313r39p OUEHiiH )K1H, OHIOD, TOJITOHH TOHPOT 33p3T
OCOINITUIH Y3YYJIITHIT XOMKUHA. XYYXIUHH TagHa TepxeJ MOP(OIOTUiH sMap HATIH
TKUT OUil 5CHXUUT a’KuTIaHa (TOJTOM TyXHBI X303, YNXHUHN Oalipiiai, HYl XOOPOHIbIH
3aif, XaMmap ypyyJblH X3103p, XY3YY HYPYY, rap XeJuiH X3103p, skura Oyc Oaifpiain r.m.).
Bues XoXopcoH, 09PTCOH IMHK TOMIIT GalBajl TApXUHBI IIMTIMAT WIBPXUIIDK 60HO. 7

YHanT Tarantrail XYyXAUHH apbChIl HAXYYP V33X X3pArTdi. Maapan-apbCHBI OMIOTMIT
WIDPXUIIDX apbCHBI XHUIEp- Oyly XWUMOMUTMEHTAlMiH Toybo, ¢ubpom (TOBpYYT
xaryypai, HeilpoguOpomaros), “kodeHsl Tonb60” (HeipopudpoMaTos), CyAacKHUITTAN
ynaas Tos6o (Sturge-Weber xaM MIMHX), JapaajicaH MOHIIHYYA (IIyraMaH MIHIHUN XaM
IIMHX), apbCHBI XEMaHTHOM (TaAap-CyJacHbl TAXKUT), TOITUOHTCOH XWUIOMUTMEHTAIMHH
TonO00HYY A (Ito Xam MKHXK) 33pAT ©BOPMOL] 00PWIONTUHT aKUTTIaHa. APbCHBI ©0PWIONTTIN
XYYXIHUHUT apbC OHTOHHMI AMUTIH XaMT y33X Hb 3yHToi. !

Bueniin XamyyHbIT X3OMKHK, YPIBCAJI XaJIIBAPbIH IIWHX OUi 3COXUIT TonpyyiHa. MeH
X3BIUHUT TAMTAPY, 3T JDIYY TOMOPCOH 3CHXUUT MIajraHa, dH? TOXMOJA0J] OOIUCHIH
COJIMIIIIOOHBI XYPUMTITYyJIaX SMIDTHHT COHKUIIIIHD. '8

M>0panuiin y3nie

MbapanuiiH y3I19r33p XYYXAUNH yXxamcapT yXaaH, OI0YH, TAHUH M33XYH, XapUJILaaHbl
YyaaBap, raBaJ-TaApXUHBl MAAPIJ, XOIAOJIIOOH, MDIPAIXYH, TOHLUBIPUNH YHIUUI IMIAITax,
ayixaar a)Kuriax, OypaH y3JI9T XUIHH?.

YxamcapT yxaaH OYAr3pC3H XYYXIMHH Y3JI9I33p TaBIbIH JOTOOJ apalT HXICCOH
IIMHXK OWi HCaXMT manrana. Tyxainban, 1oTop Myyxaiipax, 6eemkux, 00JIOH XYYXAUUH
HAaCHaaC XamaapaH HsIX XYYXZDX TOJIOMH X3MXK3D TOMPOX, 3yJaldl YMHOPY TYIHUHX,
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OBJOJITUIH YIIMAaC XYYX3/ TaBI'YUTIK, YHTYYLAXK LyXaJI1aX, LOYPOMTIOU 39pAT LIMHXKYY
Oaiix Oomno. bueniin Oaiiman XYHIPPBAI XYYX3[A YHTaapHa, OpYHBI Xapbllaa CyJpaHa,
X0X00 X0xexryil 6osHo. HyaHuit yrT xapaansl M3IpIJIMAH XOXJIOr XaBarHacaH JCOXUIT
HjajraHa, MeOH ILYCHBI JapaiT, 3YPXHUH LOXWITHII IIajdraHa. ApPTEpUHH TUIEPTEH3H,
Opanukapau 0a ambCralblH JapaHryinan rypBaH mmHX xaBcapBan (KymuHruitn
I'ypBaJICaH LIMHIK) TAPXHUHBI 3]1 IIAaHTAIJIACHBI XOKYY HIMHKUNT UIDPXHUIIIH?.

YxaMmcapT yxaaH ajnjarfjaaryd yeln XYYXAHHH E€pOHXHUM XOeJreeH, XOIeJIreOHUN
9BCOJI, XJJI sIpHMa, XAPWIILAa, Xapaa COHCTOJBIH TaHUH M3JDXYWH XOIJIMWH Y€ IIaThIl
TOJIOPXOIIIHO. HSITXCHIH Crma3M 33par AMMIIETNICUIAH XYHH 339PTUiH 3HLEe(haNTonaTuiiH yex
XYYXIMIH TaHUH MOIDXYHH Xorkui caata, !’

XYYXIUWH HYJUUT HAXYYp LIairada. Y YHJ, TOPOJIXUWH XapaaHbl ©0PUJIeIIT, XapaaHsl
MDJPIJIUAH XOXJOIrHMWH XaBaH, XaTaHIMpall, 3CBAI TOPJIOI XOT IMUTMEHTXKCOH ICOXHUUT
TonpyyiHa. HynHuil yruiir xapaxam 03pXsaiTail TOXHOIA0N HY JHHH MY pYY HITI9H).
MeunuitH X5MXK33 TOM JKM)KWT, JKUTI Oyc OaifBaym Tepex YeWiH TapXWHBI XapBaiTTal
X0J000TOM MIMHK TAIMTHIAH SMUATICTICHUT COKUTIIHY. MAAPAIHIAH TOJIOMTOT IITUHXK TIMJIAT
WJI3PBAJT IIUHK TOMATUIH dMUJIeTICH 0aiix Maraaairai.

Yp3BCa XanaBapblH IIMHK TAIMATHIH 39P3T133 MEHAH OYpXYYJIUIH OYPOJIBIH IHUHK,
Bpynsuncku, KepHur muHx 5epaor 6aiiBal MEHMHTHUTHIAT COKUTIOHD. '8

XdpIB XYYXdA Y3IATUHH Y€l YHaX TarBal aMHUH Y3YYJIDITHHUr, MeH OueuiiH
TEMIIEPATypPBIT XsAHaHA. XYYXd1 AyyAaxal Xapuy ypBall Y3YYJIDX 3C3X, TOITOM HYI HOT Tall
pYy XazaiixX, 9praK TeIMiX IIUHK, XapaaHbl Tajd0aiiH HAT TaJbIT YIYHCTIX, HYYP MOYAMIH
Oaiipnal, X3CordymiIcsH OyI0y TapXMajl YaHTrapall, YNUUPXHUIIIAI, TaTBaI3all, aBTOMATH3MbIH
X©/16JITO6H (CTEPEOTHUII JaBTAr1aX X616JIreeH, 30pWIroryil i, aM TaMiaanax, ypyyi-
XalpbIH TaTBaJI3all, SMP3X, WIMAIIX TapblH XOJJIF66eH I.M.), CITIAL, CITIAJ XOUIeIHIH
©OPWIOJIT 39PTUHT AXKUTIIAXK TOMIITIIIH). !

VYHanT TaranThlH IIAITTaaH] 3YPXHUH OMIOTMMI CIKUITIDX TOXUOJIOJI 3YPXHUU
XOMHOIIMHAT aKUIJIaX, 3yPXUUT YarHax, 3ypXHHUH [axuiiraad OuuIsr Xuix xoparmi.!’

B.2.3 Op3M03J3H aHIWJIAIT, SAPAJITAll TYCJIAMK Y3YY/IIX WAJITYYp

ONUIENICUIH HAT YJaaruifiH yHaIT TaTalT Hb OOTMHO Xyrarjaaraap YPraJDKHIDK, asH1aa
HaMJUIar TyJ SMYMITI3HUM apra XaMK39 aBax Iaapaiararyi. XyyxaJ yXaaH ajajax Tarax
TOXHUOJION] XYYXIUHH Xapl, TOJIrOMH Oalpnan, HYYp, MOUIMMH TaTalTbIH X>3J03D,
OalipiImi, 3CBAJ1 MOYAMKWH Oalipiall 33prHMr aKUTIaX, XYYXIUUT XaXyyruiH aroynryi
Oaiipnan XaBTYYIIH?, TOJITOW TOP Hb 306J16H 3YIII UBHY, XYYXIUIH YXaaH COPrITIII XaXKyY
Hb OaifHa, YPIIJDKUIICOH Xyraraar TOrTOOHO.

ONUIENICUMH YHAIT TaTaJIT XOOPOHJ yXamcapT yXaaH COPraXIyi, JaBTaH TaTax, 3CBIJ
XYWIDX- YUYUPXUNIIX TaTaaT 5 MHUHYTaaC WIYY YZAaaH YPIraJDKIDX TOXHUOJIOJI
SMWICTICUMH CTaTyC X3MA33H TOOLOXK, OMHAIJTMHH fapanTaid TyCclamX  Y3YYJIDX
miaapuiaratal. DNUIENICUMH CTaTyCcTall XYYXAMWI 3pUYMM AMUMIIIIHUHN TacarT XsHax
SMWIBHA. “XYYX3]1 HACHBI SMUJICTICUIH CTaTYCUMH MEHEKMEHT ~ SMHAJI3YHH 3aaBPhIT XapHa

Yy.
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B.2.4. JIaGopaTopniiH HIMHKHJITII

AHXHBI YHQJIT TaTalTTail OyX ©BUTOH] caxapbIl XsHaX €cToil. YYH?3C rajgHa, 1ycaH
Jaxb 3pA3C, KaIbLM, MarHe3, IyCHbl €POHXHH LIMHXKWIT33, 33T O0eepHHil OHOXMMHU,
LIP3CHUM EPOHXHUM IIMHXKWIID), XOPJIOIbIH CKPUHUHT IIWHXKUITDY 39PTUWI XUWHD.
Oxua0/ >KUPIMCHUM COPHIIBIT XUWUH?.

YHanT TaTanTblH IMAITTaaH] SMUWH XOPIJIOTBIT CIKHUIVIAX TOXUOIAOJI ILI33CHUN
TOKCHUKOJIOTMIH COPUJIBIT TYHLITIH).

[[Tantraan TOXOPXOWIYH, OJIOH AABTarAax YHalAT TaTalTTal, sUIAHTYsAa XOIKIUNH
XOLIPOT TOJITOM, M3JIPAJIMUH TOJIOMTOT ©OPWISNTTIN XYYXAD JapaaxX MIMHKWITAT XUWHD.
Yyun:

- CuiiBsH 0a Tapxu-ayracus! muHraH (THII)-1 aMuHO XYy4nuiia aHanus

- III»3coHA OpraHyK XYWIMIH TOOH aHAJIU3

- CuiiBaH/ KaJbIH, caxap, HJIATHHH OMOXUMUNH IIWHKHIITI)

- CuliBHA alUMIKapHUTHHBI XYp33, aMMHakK, JIAaKTaT, NUPHUBAT (MUTOXOHAPUIH

AMIAT, OOUCHIH COIMIIIOOHBI Oycaj] SMI3I OHOIIIOXO]] TYC OOJTHO).

- AprepuiiH 1tycHsl Xuii, pH ananus

-  THIO-p nakrar, rmoko3 (THI, mycan naxe X3MXK33 XOOPOHIBIH Xapbliaar

raprasa)

- XpPOMOCOMBIH KapUOTHII

- Cuiisn 6a THII-ax NMDAR »scpar 6ue (N-methyl-D-aspartate peuenop).

Osepmey WuHIICUI2D

OXUiH ynaMJl OIOYHBl XOMCIOJBIH TYYXT3H, ajllb 4 XYMCHHH XYyxada X3Bpar X
XPOMOCOMBIH XaM INMH)KMWT IIajrax Hb 3YWTAH. AHI€JIMaHHbI XaM IIWHX, PeTTuiiH Xxam
IIMHX 33P3T SMIATUIT XPOMOCOMBIH OWYMII TanOapbIH apraap (microarray) OHOIIHIIHO.

DOMHII3YH 0a yaaM3YHH acyymikaap MAIPIJIHHH TOTTOJIIOOHBI COHOPONIT IMIITHIAT,
I[yC OUPTOJITHIT CIKUIIIIX TOXHOIIOII JIU30COMUNH (PEPMEHT, YPT THHKHUH ©0XHUH XYY
(epOKCHU30MBIH ©BYHMH), Oycax OMOXMMHUHH MIMHXWITIST M3JPIUNAH 3MY, YAaM3YHH
OMYUIH XaMT 30BJIOJII0K XUINH).

Ypn emHe 3pyya OalicaH XYYXJI3J COJHOPON, KaTaTOHH, TOPX YW, O CaHAMKUNH
©OPWIOIIT, YHAIT TATAJT, IMIIT XO6JI'OOHTO, YPTrall MIAPIIUNH 30XUIYYITbIH ajaaariail
39pAr AMHIJI3YHH OPreH XYPIdHHHA MUHXYYX Wwipdx Toxuonnonn NMDAR-sHuedanwur,
KOHTAaKTUH X0JI000T yypar-tect-2 (Caspr2) scpar OMeTsit sHIe(anuT 33p3r JapxJiaaHbl
AMIAT ypBasl OyXuil SHIEDATUTUHT CIKUTITIK UMMYHOJIOTUIH MHUHKUITIIHYYIUNT XUITX
maapjJaraTan.

MboapaiuiiH  TOTTONIIOOHBI ©OPUIeNT aaXXUM JaaM)Kupy, abcaHC YHaNT WiIdpY,
MuKporedanu axuriaarax Toxuoaaona [myrl gyiasia xammusxuir coxuridH THI-uiir
IMIMHXKUITHY. YYH, TIIOKO3UIH X3MX33 Oara, XapuH Oycaj y3YYJINIT X9BUiH OaifHa.

Yiaam3yiH IIUHAKHITI

OMHI3YMH TOAOPXOM OHOIIMWI CIKUIVIDX TOXHMOJAONJ 30pPWITOT TI'E€HUIH
IIUHKWITAT, XapUH IIAITraaH TOMOPXOMIYH JIWICICUTIA XYYXADX T€HUMH ©preH
XYPI9HHUHA CKPUHHUHT MIWHXUITI) XUHH? (AMUIICTICUHH TeHUIH IyBpall MIUHKXHUITI), OyXdI

27



I€HOMBIH Japaanan Torroox r.M.).!” Manaii opoHI Haamuy yaaM3yHH HapuiBYWICAH
LIUHKWITIAT HIBTPYYJIIX YUTIIDIINIP AKUIUIAX XOPITTIHU.

B.2.5. baraxkuiiH IIMHKWITI
B.2.5.1. TapxuHbI AYPCT OHOLIMJIT00

Ox9H yeo xutix Oypcm OHOWUN200

Tapxman uWAMONATUK DJNWIENCH, TeB-uaMapXailH IIOBX [JOJIHMOHT, asHJaa
Xsi3raapiarjax SMHJICTICUAH 3MIAIrIdc Oycaj SMWICTICUIHH YHAJIT TaTaiaTTail OyX HacHBI
xymyyct Tapxunbl CPT mumxuirasr canan 6osrono. 3paB CPT acpar 3aantrait 6o
TapXxuHbl KOMIbIOTEPT ToMOrpaduiin (KT) mmHKkuarssr 3esjiene. ¢

OMUMITIHUNA  SIBUAJA TaTaldT YPIIJDKIAX, OHOLI TOMOPXOWIyW X3B33p OaliBan
rypaBayraap maTIajJblH SMHITUAH HEUPOPAIUOJIOTH MY PYY MK, 1YPC OHOLIMITOOT
JaBTaH XUIH). /[apaax TOXMOILOI] IYPC OHOLIWITOOT JaBTaHa!

- OXHUH MUHXWIT2HUK YaHap Myy Oaiix,

- JNWIENICUIH HAMAJIT HIMHXK TOMJIT WIDPCOH,

- 1-p COHroATBHIH 3MUIH SMUMITIIH YP AYHIYH TapXMasl UANONATHK SMUIIETICH, TOB-

yamapxaiH IIOBX JOJITHOHT asHJ1aa XsA3raapiaraax 3MUJIencH,

- DNWIENICUIH MAC 3aCJIbIH SMYWITIIT TOJIOBIIOX TOXUOJIOJIL,

- 1oYMoOr Oaiiamaap XyHIp3X TOXUOII0L. '

Slapanrail TycnamM>KUIH TacarT 3MUJIEICUNAH TOLOPXOM SMI3I OHOLIJIOTACOH, IIUHAIP
I3MTISTYH ©BUTOH €pAMMH YHAIT TaTaITTal UPIX TOXHUOJAOJ] TAPXUHBI TYPCUMT XsSHAX
maapyiararyii. 6

Tapxunvl Oypc OHOWUIZ00HYL 3AANM

ONUNENCUMH YHANT TaTalT, SMWICHCUIT CIKUIIIAX TOXHOJA0J dMHII3YUH HOXION
OaiiyTaac mANTraabk  sMap [ar XyramaaHJ ajib JYPC OHOIIMITOOT  XUHXHMAT
WU ABIPIAHS. 7

- Sapanrail XMHradX 3aanr: XOCOTYWICOH ILIMHXKIIP DXJI3X YHAIT TaTalTTaw,
MBIPIJIUKH Y3JI3IT TOJIOMTOT ©6pWIONT WIBPCIH, ICBIJ TATAITHIH Japaa yXaMcapT
yXaaH ypT Xyramaaraap c3praxryi Oaiiraa, aHx yjaa yHax TaTcaH Hsuix O6a Oara
HACHBl XYYXI3[ TapXUHbl JYPC OHOLIMITOOT slapaiTal XUH3. DH? TOXHOJI0J]
YHTyyJra maapajgararyi, mwiyy Xyprasmxkrdi KT-uiir tynxyy conrosno. Typrax
xuiix 6omomxtoit 6o CPT-uir xuiix 00HO.

- Sapanraii Oyc Oaiiyiaap XMHMIrIdX 3aajT: MBJIPAJIUHH TOJOMTOT LIMHX
TOMIRITYH, yXxamcapT yxaaHbl eepuwlenT uiap3dsryid toxuonpona KT-uitH au
xonbormon 6ara tyn THB-33p onomnox, naammy CPT-uiir HapuiiBunan XUMXUr
IUAABIPISHY. ballpnulblH XamaapaiaT SIUICTICUTIHN, XOIKIUNHH XOLPOTIO0JITOH,
TLB-T Gaiipuiman sMrar eepuienT WiIdpCeaH Xyyxaa CPT xuiix 3aant 6mii. YyH?3C
rajHa, yYpA ©MHe TapXuUHbl XaBJap, XapBalT, TapXUHbl CyJaCHbl 3MIIT,
KOaryJIonaTd, 3YPXHMM TaXWI, XaAyyp 3CT aHEMH OHOULUIOIACOH, XOBIJIBIH
IIYHTTAl XYYXIDJ, 3CBAI aHTWiIax OomoMKryi smunencuiiH yex CPT-wmiir xuiix
X3PIrTH.

- Jlypc OHOIIMJIT00 XWX 32aJTryi HOX1eJI 0aiiaJi: XamyypalThlH TaTaJIT I'3X MAT
OuMeniiH y373r, ©BYHHMM TYYX39p YHaNT TAaTaIThIH IHANTraaH TOJOpXoil Oaiix
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HOXLOJJ AYPC OHOLIWINOO XUHX IIaapjiararyid. MeH yAMBIH acyyMX, YHaJIT
TataIThlH SMH2II3YH, TLb 19X eBepmeln eepwienTeep XOpryid 3OUIEINCH
OHOIIUTOTJICOH TOXMOJAONT (KUII?S Hb, TOB YaMapXailH IIOBX JOJTHOHT XOpPTryd
AIWIETICH) 1ypC OHOLIMJITOOHBI MIMHKWIIT? XUIX LIaapuiararyu.

Lypc onowunzoonsr 30pun2o

Jlypc OHOLIMITOOHBI IIMHXWIT? Hb YHAIT TaTalAThIH CYyph LIanTraan Oaix 0osox
OYTIUITH ©OPUIONTHIT WIPYYIIXI YUTIATIIHI. M1IPIIHifiH TOTTOIIO0HBI COHOPIIHIAH,
OOMMCHIH COJIMIILIOOHBI XOBOP OMISTMUT OHOLUIOX JaOopaTOpuilH OHIep ©epTerTdIi
IIMHKUITIAT  I0YHBl TYPYYHI XHHX33C 3allVICXMMX XdOparTdi. Apxar >SHujencuiiH
[IajaTraan; OyTHHUHH 1apaax eepuienT Widpy O00JIHO:

- XaBJApbIH (KUIIPS Hb, YPTUHH TraXX XOr KW OyXuil HeMposnuTearaib XaBaap),

- TapxuHbI raxx Xer kw1 (LK) Hb, IU3EHIe(au, rapbiH OaiipiiMan Tucmiasn),

- BoauchIH CONMIIIOOHBI SMIAT (TOPOIXUMH SMIIT),

- YjaMIUIbIH 6BYMH (AKUILIAD Hb, yIaMIUIBIH M3P3J1-apbCHBI AMI3T),

- CynacHsl, XY4HJITOPOrd-1yc AyTJIbIH 60pUIeNT,

- I'smtoam,

- Yposcon,

- XWNIOKaMIIbIH XaTyypaJl, TaXMUr.

AHX YyHax TarcaH Hapa, Xxyyxmea Ttomocrorury KT-wiH MIMHXWIT3rIsp
MEHEXMEHTUNT IUHABIPIAIX MIaapuiaraTail ayxan Maaduuuir 3-9%-1 wipyynuar. 6 cap
XYpT3ax HacHbl HsUIXChIH KT-milH aypciana SMHUIBYHH 4yxan XamaapainTail 3Mrar
eepuwienT 50 opuuM XyBbJ WIIIPIAT.

SapanTait Oyc TOXHONION TaTaNTTail XYyXauir yHAX31 CPT-uitr corrono. KT-raii
XappllyyjaxaJ TapXWHbl T'aK XOIKWI, TaJpblH IUCIUIa3H, XUMIOKAMIIBIH ©©p4JIeITUIT
wipyymx3a CPT Hp wilyy M3Ip3r MIMHXKWIT? OM. XaBaap, CyJacHbl TaXk XeIKull,
YP3BCAHIIL, XaJABAPBIT CIKUTIIIX TOXUOIA0IA TaI0OIUHUI TogocroryTon aypcisnd. CPT-uitn
“YHanT TaTainThIH MPOTOKOJI JOTOP TOJOPXOM OHITeep XUMIOKAMIIMHT HapUHBUJIaH 3YCHD.
Terc MHEnMHX?3ryH Iaraan OOAMCHIH AYPCIDIUHT 3MI3T €6pUIeNTeec sUITaH calrax
O9pXIANTIN Tyd 2-00C¢ foom HacHBI Xyyxma CPT-uitH Tycrail >KWHISTIICOH TOPUMBIT
ammrnana. 1-2 macraih xyyxmea T1 sKMHJISTACOH TOPUMOOP XOH[UIeH, HyMaH 0a THTAM
TOHXJIAT Jaryyx IypCiadiauir, 1-33¢ 1oom HacHbl XYYXIdA T2 JKMHIATACOH, OHA6p
HapuiBYIANTall TOPUMOOP XOH]UI6H, HyMaH 0a TUTAM TIHXJIAT Iaryyx JYPCIIMNAT XUIH?.

2 xypmanx Hacann TtapxuHbel CPT-wmifH aypciman xoBuidiH OaiicaH, yHanT TaTanT
Ypramkuwk Oyt xyyxauitn CPT-uiir 30 capein gapaa qaBTaH XsiHaXaJ| araal 00AKCHIH 31
WYY X3J03pKIK, TaAPBIH AUCIUTA3HNAT UIIPYYIIX OOIOMKTOM OOIHO.

XHUIIOKaMIIBIH XaTaHTUpaJl, XaBAap, raipblH AucIuia3u r3x MaT CPT-uitH eepunentrait
yaMapXaiH dMUJIEICUTIN XYYXIUUH SMUMIITIOHAN acyyaall XYHIPAJITIU, SMIH TICBIPTIN
6omox maramman eHmep Oaimar. Xoauiirasp KT Hb nuToMeramoBUpycuilH xanzsap,
TOKCOIJIA3MO3, TyOE€pO3 CKJIEPO3 I'dX SMIATUNH YeA HIOXOWXKWITHII WIYY TOApYyYJax
0071084 CPT-MiiH INMHKAITIIH] SAIIIPUIH SMIAT ©0PUIIeNT MOH aJul TOAOpHO.!’
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B.2.5.2. Tapxunbl naxuiaraan ouwnr (TLB)

ONUIETICUIT CIKUTIIX OYX XYYXIA XaMIHIH dyXaji IHHKWIr3 6o TLD oM.

TILIF xuiix 3aanm

Ca133X XYUHMH 3YIUITYH YHaX TaTcaH, [ANTraaH TOAOPXOUTyHl JaXUH AaBTargax yHaiIT
TaTanTTal Xyyx3a OypT capyyH Ooson Hoiipubl yeuitH THB xwuitx xaparmsii. TLB-33p
SMHUJICTICUAH OBYHUUAT HOTJIOXK, OSIUJICIICUHH YHANT TaTaldThIH XdJI03pPUHAT TOTTOOX
OOJIOMXKTOH.

XapuH HaxwiraaH WIdBXKUWIMNH XyAall 3€par Xapuy WIPIX Marajyuiajraid MyyxKpax
yHanTbH yen TLb-uitn au xon6orgon 6ara oM. TLB Oypuiir Togopxoii 30pHiaroToN XUilK,
JTYTHJITIAC XaMaapaH MEHEKMEHTUIT 30XHUIlyyJIax yp AaraBaprail 0ailx XaparTail.

TL[F Hb oHOWUN2002 XA32aapNax 0apaax maimai.

- THb xoBuitH Oaiixan snuiencuiir yryhcraxryil. TLB-uiir eBepmer] TexHUK
alllUTiIaH JaBTaH TYWLDTIACOH 4, YPT XyrauaaHbl MOHHUTOPUHT OWYIAT XUHCOH 4
SMMUJICTICUTAN OJIOH OBYTOHHH YHAIT XOOPOHJABIH OWWIAIT SMWICTICUIH 3MI3T
©OPUWIeINIT UIIPIXTYH O6aiix 00IHO.

- TLb xaBuitH Oyc Oaiixaa smuiencuir 06aTiaxryil, UXPHX XIBUIH OycC eepusienTt
eBepMel] Oyc Oaifnar. YHanT 3aBCPbIH Y€l SMHJICTICUHH ©BOPMOL JTOJTHOHYY
SMHUIIETICUTIN XYYXID HIDPAAT XHAUH U 3pYYJT XYYXA31 MOH Ayl HI3pY OOJTHO.

Houipnor TLB

CapyyH yewuiiH 0onon HoMpHBI yeuitH THB anp aquHbIr Xuilx XaparTid. Dnusiencuitn
©BOPMOII 00PWIOIIT 30BXOH HAT YeI W34 O0IHO (TOWIOH HOUPHBI YeII WIIPAAT). DXHUN
yIaaruiiH COPYYH YEUHH OWWIATT SIWICTICHIH ©BOPMOIl ©OPWIONT WIIPCIH XIIUN |
HopHb! yeuitH TLBb xwuiix 3aant Omii. JKumms Hb, X3COTYUICIH XOPIYH SMUIETICUIH Ye
Gaiipimalt 00JIOH 0JIOH Oal PIIMII AUIICTICUITH ©BOPMOI] 00pUWIOINIT 3YYPMIIIIIX 0a XOHTOH
HOMPHBI YEI TOJ YYCHOT, XapuH COPYYH Ye SNUIICIICUIH ©BOPMOL] IIOBX-AaKUM JOJITMOHbI
WIPBXOKA Tapxman Oaiinmaap widpd 0oimor. DHD TOXMOJJONA TapXMail SHHJICHCHIH
OHOILUMMI aHIyypaH TaBUX MarajJjaiTaid oM. X3COMYWICIH XOHI'OH SBUTAW 3MUIEIICUIH
Y€l IpIAAH Houpyyia GOTOnapoKCH3Mallb Xapuy ypBall (TIPIUKAH KUPBII3IX TOXHUOIOI]T
SMMICTICUAH JYpaJI33 COAPAX) MIdPpY OOJIIOr, IIBY MM ypBajdl MX3HXIID Tapxmal
SMUJICTICUIH YEI aXKUIJIaraaar.

Menuiitn THB xuifxa1 XyyXda €epuitH HOWPOOp TallBaH yHTaX HOXLJIMHUT OYpayYiIdx
X3pArTAi. 3apuM TeBJ LIOHUHH HOMWp Xacax aprbil AMWIEHCUHI C3I33X 30pPHIroop
X3parpAdT 00J0BY Yyp AYH XapbllaHryid Oara Oadmar. XerxJIWHH XOLPOTJOITOH, 3aH
TOPXUWH ©OPWIeNITION XYYXIUHH HOHPBII XacaX Hb JLOI 3X, aCpaH Xamraajaardug
xsumoapryit, witm xyyxauitn THB-uiir xuiixsn 63pxumantait 6aiigar. LlyBpan TOXHOIIBID
cyuiaxan Hoip xacax xuiicon TLB 6a ynant Taranraac xoim 24 maruitH J0TOp XHICIH
TLb X00pOHIBIH OHOIIMJITOOHBI YP JYH MKW rapy OaiicaH.

T1]h-uiie x3323 xutix 63?7

TLB-uir yHaNT TaTaNThIH Japaa ajab 000X TYPr3H XyramaaHa XHix Xapartau. MxaHx
©BUTOH/I SMUJICIICUIH 6BOPMOLL 66PUJIOIIT UIPIX XYBb YHAIT TaTAITHIH Aapaax 24 naruitn
norop xuiicdH TLb-T xamruiin enmep Oaiican OaiiHa. TwiitM Xdauil 4 3apuM ©BUYTOH]
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yHanTelH fAapaax TLDB-T X3BUHH MIDBXKWI, 3CBIJI CYyyph HADBXKUIUNH YyJaanpai
xaparjaar.

TI[B-utie 0asman xutix a4 x016020071

Oxuuit THB-T oHOII TOAPOOTYH TOXMOMAONA NaBTaH OUWIAT XUKHA. Manonatuk 6a
LIMHK TOMIATMWH XOBOp YHAJITTal SNWIENCcUTIN 1capaac 16 XypTanx HacHbI 552 XyyXana
TLb xuiican cymanraaraap 3xHUM OUidrT 44%-1 X3BUIH HIBXKIIT Wdpu). Dxuuil THH
X3BUIH Oafican 117 XyyXa3 HOip XaccaHbl 1apaa OMWITUAT JaBTaxas HAMAATIIP 11%-1
SIUJIETICUIH ©BOPMOI] 00PUIONTUIT WIPYYIIK 9akdd (Carpay et al, 1997).17

XYYXIUUAH yHAIT TaTaiaT wpadsr uar xyrauaann THB-uir xuitx ve 3yHTIH. Kumnms
Hb, XYYX?Jl OIJI06 COP3X Yell YHax Tariaar 0oyl (6cBep HAaCHbI MUOKIOHHMK SIHJICTICHIH
TaTanT) erjaeeryyp, X3p3B HOWPOHAOO TaTaar OO (IyXHBI SIMUJIENCH, XYYX3A HACHBI
XOPrY# pOJIaHAO SMUJIETICH ) HIOHUIH TYpII OMUWIAT XHUX XIPATTIH.

TLb-uiir rypBaac oJIOH y/1aa JaBTak XMUUX3]] HITYY MB333JI3]1 aBax Marajyiaji 0ara om.
Onunencutdit xyyxauita 30-50%-1 THbB “ceper” Oaiimar. Ye4wJICOH MIMHXK TAIMAITTIMH,
THb-witr X531 X313H yAaa AaBTaxaj eepwIeNTrYyid OailX TOXWONAONA YPT Xyramaaraap
Bugeo-TLb-uitn xgnant xuibk OomHO. OHAep epTer OyXui HIMHKXWITISHUK aprasn
LIWJDKUX33C OMHO SIWIENICH Cyulaad AMUYTIM TyXalH TOXMOJIJUIBIT XAJI3JILDXK, 30BIIOIree
aBY, SUITAH OHOILIOX Oycaj GOJIOMKHHUT 00T0IIOX XIPATTIH.

TI{B-33p snunencuiin yHaim mamaimuli X3103puiic mooOpXoliox

VYHant xoopoHasH YeuitH TL{b-33¢ TapXuHbl Cyyph Haxuiraan HIPBXWKHIUIH OyTH1I,
30XHOH OalTyyJanT, SMUICTICUITH ©BOPMOIL IyP3JI33X JOJITHOHBI OaHpPIUIBIH TalaapX qyyxal
MDJPAJIIMAT aBHA. XOBUWH Cyypb WIDBXKWIMUH CYypHH 33D DSIWICICHWH TapXMall
TYP3I33J1 WIBPBAJ YAAMIIUTBIH TapXMall SIUIeNcH 0aiix Marajuiaintai, XapuH SIHICICHIH
sHIe(DaTONaTHIH YeI CYyypb WI3BXKHUJ yJaallupy, OJOH TOJIOMTOHJ, SMUJICTICUIHH OJIOH
X37103pTaii (TIIeoMopd) eBepmel Typaii3ai YYCHD. By Tiuiin eepuient Oyxuii X3CarausiacaH
SMUJIETICUIAH yel OalpiiMan sMrar ypaampan 6a yr OalpIuinil SUHJICHCHIH eBOPMOLl
TYPAJI33J1 YYCH?. DCparanp, XOpryi TeB-uaMapxaiiH OBX JOJTHMOHT 3MUJIENICH MIT asiH/1aa
XsIHargax Xd3COTYWICOH SNWIENCUNH YEI XIBUHH CYyypb WA3BXWKWI TyHJ SNUJIEICUIH
OaipIMal SMIaT JOITHOHY Y Yycuor.

B.2.5.3. Bara:xuiin Oycaj IIMHKHAJIT?I

3ypxnuil yaxuneaan 6uynse
3YpPXHHI MIAITraaHell YTYWCIIX 30pWIIT00p 3YpXHHUM maxwuiraan ouwwmruir (3LB)
33POTIPH XUHX XoparToi. !’

Bycoanxuuin xameanm

OMHAI3YMI TOB MAAPANMMUH TOTTOJLOOT XaMmapcaH IOYMOT XaJlJIBapbIl CKUIIIIX
TOXHUOJ10J] OYCIIXUIH XaTranT Xuibk, Tapxu-HyracHsl mUHrHANAT (THIL) mmmxumH.
Heree Tamaap ypramkwicsH tatantelH napaa THI-a mieonuTo3 Wispadr TyJl OHOLIMWTD
TOOPeNAYY/dX Maramian Ouil. TapXuHbl OYpC OHOIIMITOOTOOp 333JXYYHT 3MI3THIT
YIYHCTOCHUHN qapaa OYCIOXUIH XaTranThir XuiHo. !’

Onunencuiin yHaam mamanmoein 0apaax OHOWUAZ00
1. YHanT TaraaT WIBPCIH XYYXAI3C, ICBAUI JIPI 23X, acpaH XyMYYXKYYJArdsic
HapUHBYMIICAH aCyyMK aBHA, €pPOHXHMH 0a MOIPIIMHH Y3/I9T XHUHHD. YHaIT
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TATANTHIT XapcaH MPUUNAH OrYYIIMKUIT TIMIATIISHI, X3P3B BUICO OUUIAT XUNHCHH
00J1 YYHZ Xaparjax [MUHKANRT HAXYYP TIMASTIIIH).

2. 3ypXHUH WAITraaHbIr C3KUTIBAI 12-cyBartaii 3Lb xuiin».

3. BoIuCBHIH CONMIIIOOHBI ©OPUIOINT, SJIaHrysa XUIOTIIMKAIMUIH yJIMaac YHaIT TaTalT
YYC4 GOJIOXBIT GOJ0IIIOHO.

4. ByTUMIH €epuJeiaTHII CIKUIVIIX TOXUOJIAOJJ TapXWHBl JYPCT OHOLIMJITOOH
HJITD2HD.

5. DNwIencuiiH yHaJIT TaTalIThII CHKUTIIIX TOXUOJIIO0IA o pHuitH ctanaapT TLb xuiixk,
YHaJIT TAaTITBIH X3JIO03PUHT TOITOOX MOAIIAJUIMUAT aBHA. DMWIETICHHUT yryicrax
3opwiroop TLB xuilxryil. AHXHBI yHalT TaTalThIH Japaa, ajib 000X OOTMHO
xyrauaasj (72 uaruiin gotop) THB-uir xuiixuir xuussu3. Cranaapt THB Hb X1
araapKUJITBIH COpUII 0a IIPIMIH JOXHOJUIBIH LIOUPOJIBIT OartTaacaH OaifHa.

6. CopyyH yeuiin crangapt TLb xaBuitH Oaiix TOXHOIA0II HOMp xaccaHsl napaa TLb
JaBTaH XWH?, HsUIX 0a Oara HacHBl XYyXIda HoipHbl TLIb xwuiiHs. ©epunent
WIPAXTYH GaiiBan ypt Xyranaansl, 48 mar xypTaia yprawkisx TLB-uiir craimonapt
X3BTYYJIOH XuitH). !0

B.2.6. OHOIIWJITOOHBI HIAJITYYP

XYYX3 HaCHBI AMUJIEIICH ©BYHUI IIMHX TAMJIAT, HIAJITraaH, [aXUiraad OHOIINUITOOH
WIPAX ©0PWISONTHIH XYp33 Malll 6preH TYJI HATACOH OHOLIMITOOHBI IANTyyp Oalxryi.

ONUNENCUMH CTaTyCUMH OHOIUWJITOOHBI WANTyypsll “XyyX37 HAacHbl AMIMWIEHCUIH
CTaTyCUITH MEHEKMEHT ~ 3MHAJI3YHMH 3aaBpaac XapHa yy.

ONuiencuiiH XaM MUHX OYpUilH IIaAryyphIl SMWICTICHHH ©BUYMH Tyc OypuitH
Taiibapaac, 3apUMBIT “DMIH/I TICBIPTIH AMUIIETICUIH MEHEKMEHT ™ 3MHAJI3YHH 3aaBpaac

XapHa yy.
B.2.7. SIaraH oHOLINJIT00

Yuanm mamanmmati anoyypaedax snunencutin 0yc yHaim mamaim

DOMHAI3YWH HAXYYP aCYyMKUH] YHAICIK SMUICTICUAH YHANT TaTalT 0a MIIETCUTH
OyC YHAQJIT TaTanThIT sSUITaH OHOILIOX IIaapjyiaraTail. YHANT TaTAITTal TOCTIN IMHUHKTIH,
SMHUJIETICUIH OyC SMIATUUAT XYCHAI'T 5-11 HACHBI aHTUJIaaap OYJIATIIIK jKarcaas.
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XYCHIIT 5: Dnuencuiin 6yc, YyeUHICOH YHANT TaTanT OyXuil SMraryyn

Hspaii

Hsaaxac

Xyyxaa Hac

OcBop ye

AMbcrai Tacaniax
LIMHX (2ITHO3)

Hspaiin unaupra»
Hsipaiin xopryit HOMpHBI
TaTBaI3al

XOT LoYnX HMIrar
(XUIIEPIKILICKCH)

AMbCTan TyrKpax
YHaIT

Hsinxcein xopryit
TaTBaI3al

YeuuncoH unanpran
Canndep xaM MUIHX
Hsinxcein xopryit
JIUCTOHHU

Hynauwii smrar
Xe/1e1TeeH (0oXHiX

AMbCran TYrKAX yHaIT

BasoBarans cunkon
Murpesb

Y euniIcoH TONTONH
3prairt

Temmitx mmHx

Tux OMIIr, CTCPCOTUIT
XO10JIr'66H

YewnH Xxey1ex 3Mrar
IMapacomun

BasoBarans cuHkon
Hapkonencu
Hoiipon nynnax
MOYIUHH YEUHIICOH
XOIOIIT60H

HotiipHs! TaTBan3an
YeuuncoH AUCKUHE3N

Tux OMIIT, CTCPCOTUIT
XO10JI'66H

HyypHuit xemucnaszm

crmasM [spasmus
nutans], OIICOKJIOHYC-
MHUOKJIOHYC XaM IIHHXK)

XeuyyH XyHHH XaM
LIAHK

Murpess

YeuwnH XO4J16X OMIITI DIIIECHITH 6yc
b

C3TI‘3HPII>1H majaTraadT
YHAJIT TAaTaJIT

Xuit y39r1om

Onunencutin 6a snunencutii OYC YHaum mamaimvlH YeullH SMHII3Y U

ONUIENCUIH yHANT TaTaNTHIT SMWIEHCHIH Oyc, (usnonoruitn Oyroy COTrIUUiH

IAJITrAaaHT TepX YWIMMH IIMHXKIIC SUIraX XdIpArTdi. DAradp Hb 3YpPX-CyNacHbl Yl

aXWLIaraaHsl ajijlaraall, TeB M3JIPAJIMUH TOTTOJILIOOHBI 66PUIONT J33p CYYpHIIHA (3KUIINI

Hb, YEUWICOH JIUCTOHM, HAIXAChIH YMUPAX Aaiipiara, TUK 3MIIT).

Tnmx

TAOMATIAP SUITaH cayirax KHILId?:
Opyya XYYX31 T9HAT cylapy yHaxX Hb (OyJTUMHTHIH TOHYC TPHAT alfaraax) 3ypx
CyJacHBI IIaNTraaHTa 6aifx MarajuianTtai, sH3 yell yxaMmcapT yXaaH XdBUNHH, 3CBAI
anmgaracad Oaibk OOMHO. ATOHMK TaraiTTail XYyXdJ 3apumjaa yHaX YelIdd
XaMraajiax XeJeJINeeH XWWUIAI X3IUM 4 MUM YHaIT TaTaIT JaHraap WIBPIAITYH,
XapuH MBAPAIIMHH TOTTOJIOOHBI ©OPUIONTTIH, XYHI X3JIO’pUHH SMUIETICUTIN
XYYXADX WIDPAIT
SHIIeaTONaTH).

Tapxmail yHanT TaTaaThlH YeA HYYPHUH ©Hre XyBUpPY, XOXpOHe (LIMaHO3), XapuH

(Jleamnokc-T'acto xam ImMHX, XOXJIHMH Oycaa XYHI

CUHKONMWIH Y€ apai Hai>K HOHXHUIIOT.

TaraxbIlH 6MHe yJaaH yiaBaJl aMbCTall TYTKPIX YHAIT OaifHa.

Typ 3yypblH OpagukapIuiiH yaMaac YYCdX HSJIXCBIH IOHXHHX MyYyKpasl Hb 371037
TOXMOJIJOX XOHI'OH XaM IIMHXK I0M, 3apuM/aa aHOKCUIH TaTalT Aaraiajar, asHaaa
COPI3HA. DHA IIMHXK TOJIIOM, LPMK PYY XOHIeH 33priadp LOXHUyjaX, AOPTUX YeI
coMpAdr O6a Tomopxoi Oyc IManTraaHaap TIHATY MAIPIT XOT IOYMPCOHTON
X0J000TOH YyCHIaT.

AOCaHC YHANITBIH YeJ XYYXIUIT H3P33p Hb AyyJaX, XYYXII XYPIXd Xapuy ypBa
Oaiimarryii, XapuH aHxaapajl JYTMarmmx X3T X6JeJreeHTeX SMIIITIH XYyXId.I
TOJIMNAX MIMHXK 3JI03T TOXHOJAIOT 0a Myynax Xypaxas/ apuiHa. AOcaHC YHANIT spuX,
U9X, TOTJIOX 39PA3T UAIBXUTAN XONONTeeHUH YeI I'PHAT WIdPAST 00 aHxaapal
CapHIX TeIpexX MUHX (“eApuilH 3yya’) HIPBXTYH CyyX Yel YyCH?. AOcaHC yHANT
neeH cexkyHs (10-30 cex) ypramkuwnK, 16pT OJIOH yjaa JAaBTarjiaHa.

33



CoTranuifH MWAaNTraanT yHaNT TaTajlT TOJYWIOH ©CBOp HACAHJ HIYY TYTIdMAJ HIPIX
6051084 5-10 HacaHz 6ac TOXHOIIOXK OOJTHO. 3apuM TOpX YHIIIP SAr3IPUNT AMUIICTICUIH
YHAJIT TaTAJITAaaC sIraH caarax 600X 60JI0BY allb 4 IIMHK ©BOPMeI 0yc oM (XycHOrT 6).!7

XYCHIIT 6: snmencuiin Oyc, COTIAUUIH MIANTraaHT YHAIT TaTAITHIT SIMUJICHICHIH YHAIT
TaTaJITaac sUIraH Cajarax TYr39MaJI IHUHKYYX

IunK TOMIIT ONUIencuiiH YHAJIT TaTaJT dnuiencuiid 0yc, CATTINMITH
IAJTIAaHT YHAIT TATAIT
Xyeayaa Boruno, uxsHx133 1-2 MUH XYpTaI WxaHX133 2 MUHyTaac Wiyy yJaaH
YPIAIDKIIDHD YPIAIDKIIDHD
Hyo Hyn #3131 GaiiHa. Hyn aamacraii GaiiHa.

Hyauiir Xy4isH aHUX MHAHX COTIILUUIH
IIAJITraaHbIT UITIOHD.

Xoooenzeon Crepeorur SAn3 Oyp
CHHXpOH Aapuruiir Typax XeJe1reeH
Jlaamkpana, 4aHrapd TaTtax XaBMmasrtail  Xoép Tan pyy XepBex, Hymapax
Xypaacu yaaammpHa

by asua Xosop Vitnax, €0k TMHILUX Iy, XaHUAX
TOHMK TaTant 9XJIPX YeHHH XallllrupaiT  aBHa aXUIJIarnax 00JIHO
(xaanTTail TOBOHXHUIH CPIT LPIKHUI
OyJIYMH YaHTapy armuHa),
YPramkioH TaTaxaj oyy aBua rapaxryi

Yuanmuin yeuiin Marm xoBop Wmspu 6oHO
YD2INAHCUNLCIH
amoHu
LI>3¢ bapuxeyii TaranrtTail yHanTBIH Y 371037 Xosop
TOXHOJIZIOHO.
Becemamue WX yHanTBIH yeI UAHO3, TAXUKAPAU Unpaxryi
WUHICY YO
Yuanmon oapaax VYxamcapr yxaaH O6anapraHa XypaaH caprax, bapumskaarai 60k
WUHIIC Hoitpmornono 60HO
Tonroiin eBeAT 3105T TonroifH eBIOJIT XOBOP

B.3. OMuniar»

ONWIENCUTIH OBUYTOHMNA ASMUWITDS Hb YHANT TATaATBhIH JaBTAMKHUIT I©6pyyidX,
SMUMITI3HUHN TaXk HeJeer 0aracrax, ambJpajiblH YaHApBIT Xaarajax Oyry A33IUTYYJIdX
I3CHX TypBaH 30pWITO aryyjjaar. DMUICTICUTIH MX3HX ©BUTOH ©OPHUIH ©BUHHUI OHIUIOTT
TOXHMPYYJIaH X3BUIH XOB Masraap aMbapax 00J0MXKTOM Gaiizar.®

B.3.1. AHXHBI dNWJIENCHIHH YHAJT TATAITBIH IMYMJITII

Xyyxoutin auxtul, 203320322y YHAIM MAMAIM

XYYXOUHH aHXHBI YHQJIT TaTajT Hb LOYMOI ©BYHUHM Y€l YYCY, JaXUH JaBTaraaxryi
6aii 60J10X00C ra/iHa SMUWICTICHIH X137 Oaiik 60IHO.

Xopanoro, OOAUCHIH COJIMILOOHBI ©OPUIONT, XalyypaiT, TOJITOMH I'IMTAJ, HOYMOT
XapBaJIT 39p3T LOYMOT HOXLeN OalUIbIH yiaMmaac YYCIX OSIUJICTICUHH YHAIT TaTaiT
XaMaapaxryH, 5Ar9PUHT IIHHK TOMATHIH OYMOT TaTAITYY I I3K HIPIIHD. 2

WX3HX TOXMOJIOJIJ aHXHBI, COIIATIIAIYH YHAK TaTCaH XYYXIA AMHUIH SMUMII33T
Xy YXryi. OTOY X-Hbl MAPraKUATHYYAUNH 30BIOMKOOD aHXHBI, XaJIyypaJITIyi YHAIT
TaTaNTBIH Jlapaa “XyJddsK axuriax~’ 3apuMbll OapuUMTiIaHa Ik 3aacaH. Jlaamkpaxryi
SHIIE(ATONATHIH OMIITTIM XYYXAD. XYJI99XK aXKUTJIAX TAKTHKUUAT GapuMTiana.?
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OnunencuiiH eBepMell 3apuM XaM MIMHKUNH YA COAPI3X XYUMH 3YWITYH HUI3PCIH
SMMJICTICUAH aHXHBI YHANT TATAITHIH Japaa 33 3MYMIrOr 3XJIYY/DK 0oiHO. JKumms He,
TapxXMajl XYWDX-YNYMPXUIIAX YHAIT TaTalT ©CBOpP HACHBI XYYXIPJ aHX yJaa WidpY,
tyyauit THB-1 “ecBep HaCHbI MUOKJIOHHK 3MUJIETICH ©BUHUNUT HOTJIO0X 4-6 ['11 qaBTaMkTai
[IOBX-aQ)KUM JIOJITHMOHBI HJPBXKHI OYPTIATABI SMUMITIAT OXJIYYIHI. MeH IIHHXK
TOMJATHMH [IaNTraaHTail yHaXX TaTcaH, XICOTYMIICOH AnuiencuiiH mmux oyxuid, TLB 6a
CPT-g »Mrar rojoMTOT €epwIeNT TOAOPXOH 0ailX TOXMONIO0JIJ SMUNH ASMYMIIIAT 3pT
SXJIYYJIPX Hb AaBYY TanTail 6aix maramiantaid. SIMaprail 4, aHXHBI YHAIT TaTAITHIH Japaa
TyXailH TOXUOJIJIBIH IIUHXX TAMJAT, OHOLIMJITOOH] CYypHWJIaH, 3pciadi 0a AaByy TalybIr
XapbILyyJDK OaliK SMUMITIAT MIHHIBIPIIHI. DMUNH rak HOJIOOHUH 3pCadIidc Xo€p daxb
YHaNT TaTalT WIP3X 3PCAdT WIYY eHAep OalX TOXHMOJNIOJA SMYMITIAT JaByy TaiTal
XOM33H y3H).20

ONUNENCUMH aHXHBl YHAIT TaTAITBhIH Japaa XyyXA3d OO SMUMIIIAT 3XJI3X 3COXUNT
HIMAIBIPIDXA] 1apaax 3YHICHUT O00IIOHO:

- DMHAI3YHH XY4MH 3YHI33C XaMaapaH J1aBTaH YHaX TaTax 3pcAdi Ouid,

- DDD-uiH SMUMITI3TII X0I000TON YyHaX TaTax 3pcIdil XapblaHryi OyypHa. 39
SMUMIITA3T 3PT HXIICHIP YHANT JAaBTargaxaac OOrMHO XyramaaHz CIPTHIINX
00JI0OBY SIMJICTICUIH YPT XyralaaHbl TABUJIAH]l HOJIOOJIOXTYH.

- DMYWIT3? XUUXTYH TOXMOJNIONA YHAJIT TaTanT AaBTaraaxtail Xoia000TOW ramMTiIx
apcad, aifiactail 600X, SMUIETICUHH CTaTyCT OPOX APCAITIH.

- DD sMUMArIITIN X0MO00TOM IpCadIA cypax 4aaBap, TOPX YHII HENIeelex Trax
HOJ160, XapILJIbIH YpBaJl, CHCTEMUIHH XOPAJIOTo 33p3r OarraHa.

Yuanm oaemaeoax spcosn

OMHOJI3YMH CyAainraanbl M3J33JUI33D YpA ©OMHe MDBJpAJIMHH ©BUMH TyCaaryi,
MBJPIJIUKAH Y3J9I39p 60pWINTIYH, aHX yaa SMWICICUMH YHAIT TaTaITTal XYYXIUNHH
SXHUH KU JaBTaH YHAX TaTax spcadi 25%, napaaruiin 3 sxunmidn Typu 45-50% OGaiinar.
Ypa eMHO MAAPAIUNAH dMIAT Tycd OaiicaH (KUIIPD Hb, MUHX TIMATHHH I[OYMOT YHAIT
TaTaJIT), XA3COTYMJICOH YHANTBIH IIMHXTA3H, TapXUHBl OYPCT OHOILUMJITOOHJ TapXWHBI
OoyTumiin eepunenttdii, TLB-T smuiencuitH »Mrar Kypan3aaTsi, ynamja SMUJIeTICUiH
OTYYJIDMKTIM XYYXIUIH JaBTaH YHAK TaTax 3pcadi eHaep Oaiina.?’

(C302220992y1l X0Ep 0axb INUNENCULIH YHATIM MAMATM

Cogpasx XyuMH 3YWITYH, XOE€p Jaxb yJaa SHWICNCUNHH YHAIT TaTalT HIIPCIH
XYYXIUMH JaBTaH YHaX TaTax 3pCAdJ OHJep TyJ O3 SMUMII3AT 3XJIYYJIHD. YHAIT TaTalT
XOJI 3ailTail MIPPCIH, ICBAI MHUHXK TAMJAT XOHTOH OaifX TOXHMOJIO0J 3apuM 31T 39X 20
SMUMWITI3T XOWIUTyyJiaxaap IIUHABIPIAST. XapuH alcaHCc yHanNT, OyJIuuMH cCyJpax
(aTOHHUK), IPHAT OMYMX YHAIT, MOH HSUIXCBIH CHa3MTall XYyXIyYyZ3[ 3MUYMIIIAC Lar
QI IAIryH 9XJIyYIdx XoparToit. 2

L Tunoie maomO2utin YouMO2 yHAImM MAmaim

CucTeMuiiH IOYMOT AMIAI, ACBAJI TAPXMHBI MIMTIITIN LJar XyraluaaHbl XyBbJ LYY
XaMaapaiaTaid yycdX yxaaH ajjait Oa TaTaiaThIl IIWHX TAMATHHH IOYMOT YHAJIT I'DHD
(COAPATICHH YHANT TAaTANT, yPBAIT YHAIT TaTaiT). TapXuUHBI IIOYMOT I'3MTAI OyI0y [OUYMOT
XaJaBapTail Xon000TON yHaX TaTCaH XYYXAYYIR[A SMHICTICUAH YHAIT AaBTarjaax 3pciadil
Oara Oaiimar. Tomopxoii eBepMell MIAJTraaHbl yJIMaac TaTCaH TOXHUOJIOJ] YT HOXIOJ
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JaBTarjaxaj JaxuH TaTax Marajiajl eHJep oM (KHILI3? Hb, XUIIOHATPUAIMHUIH Yen,
TapXUHBI JaBTaraax raMTIUNH Yen).

[yHX TAMATUAH OYMOT YHAIT TAaTaAThlH MEHEXMEHT Hb Cyypb LIOUMOI 3MIATUNT
aHaraax, TAaTaJIT JABTAraxaac COPTUIIIX3J YMIIIBHA. XYHJ 33pTUH BJIEKTPOJIUTHNH
©OpWIeNT, YNXPUHH OyC IMKHMHTIN XOIOO0OTOHM AeXHIpaTallifH yJlIMaac yHax TaTcaH
TOXHMOJIIOJ LIO6H XOHOTr0oC 14 XOHOT XYPT3Jd, SMHAJIIIAC rapax Xyprai xyramaana 3909
X3p3rNIaK OO0JHO. MEHUHrHT, SHIE(ATUTUHH YyIMaac YHaXX TaTcaH XyYxAudH 20
SMUYMJII33T AMHDJII33C rapcaHbl Japaa X3Cc3r XyranaaHja YprapkiayyiaHd. Ocosl IaMTIMIH
LIOYMOT Y€l yXaaH ajjax, TaTcaH TOXMOJIONA Haamuja 300 maapjuiararyi. TapXuHsl
SAMMH XYHJ 339pTUiH I'3MTIUIH yaMmaac ypT XyranaaHbl SpUMMT 3MUMITD) I1aapAaricaH
TOXHMOJIIOJII YHAK TaTCAH 5COXIIC YII Xamaapad DDI-uir ypT Xyranaaraap XoparaoHd. 2

Xanyypanmein mamanm

Xanmyypax yen aHX yJaa YHaX TaTcaH XYYXdJ [aammja 0ara HacaHaaa Xalmyypax yen
naxuH Tatax maramian 30-35% Oaiimar. Xoamidranp Xanmyypax yel AaBTaH YHaXK TaTax
spcada Gaiar 4 yHaiaTaac Copruiyinx AaByy Tajnaac 99D-UiH raxx HOJIOOHUH dpCIdIT HIYY
eHep Oalix Tyl ypT Xyramaansl DD SMYUITIOT 30BIOXIYii. 2

B.3.2. OMuiiH YMYNIT)
B.3.2.1. DMUIiH YMYKRJITIIHUNA COHIOJIT

XYYXIUWH DSHUWICTICUHAH SMUYMITIZHI X3PATVIDIAX SMHUUH OMUYMIIIIT IIPAKTUKT
X3POAIIIPK IXIICIH OH Haraap “xyyduH”’ 0a “IIMHD YEUHH M K aHrwiaar. . 39
X3PAIIIdX aHXHBI SMUHUT TyXalH YHAJIT TAaTaATBhIH X3JI03p, XaM IIHHKUA TOXUPCOH, OHIIOp
HOIIO® Y3YYJIXYHI, OHOBYTON Oaiixaap COHroHo. TwiiM33C SMUNH COHTONT YHAITBHIH
X37109p, SMUJIETICUIH XaM IIMHXK3C XaMaapHa.

X3CAr4mIICoH MUIETICUNH Ye (KUIID Hb, YaMapXaiH JI0TOp XACTHIH xaTyypai) 29
OJIOH AMHUT COHTroX OonHO.. CYYnuilH yen epreH XYpiIdHHHA YHTYHar’ il 6a Oycan
O21IMANTIN  Xapuilan Yimwin Oararail JleBeTupanerambIr XYYXIuWHH Oara HacHBI
SMMIETICH] 03T COHrox OosicoH. Tapxman SHWICNICHIH 3apuM XaM IIWHXUAH Yyel
X3CATYMIICOH SMUJICTICU TYIXYY XIPATIATIAT 3apUM O3JIIMAIT YHANT TaTaITHIT COI3IAT
TyJl ©PTeH XYPAIIHUHN YHIAATIH 5M MYy TOXHPOMXKTOM Oaiinar (xycHart 7). XKumms Hb,
Kapbamazenun, @eHUTONH M yyXaj a0caHC YHAITYYA, WAMONATUK TapXMall SIHJICTICUIH
MHUOKJIOHUK TaTaJITBIT COA333T.
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XycHarT 7: D23-uiiH yiimuimx xypad

Xazeaapnaeoman xypasHuii

Opeon xypasnuil yinoan oyxui 333 yun0an oyxuu 339 Abeanc 309
(xacareuuncon ba mapxmarn (X3C324UNCIH XI163pMI, (s0axon atearc
Ab AL X3103PM XIPICNIIHI) X3CISUUACIH XINOIPIIP IXTIX ynammoin yeo
VHAIMbIH Ye0 XIPISNIHI) XopoIoH?)
Clobazam Carbamazepine® Ethosuximide
Felbamate Gabapentine”
Lamotrigine* Lacosamide
Levetiracetam Oxcarbazepine”
Perampanel Phenobarbital®
Rufinamide Phenytoin®
Topiramate Pregabalin
Valproate Primidone®
Zonisamide Tiagabine™
Vigabatrin®

* MHUOKJIOHHK TaTaJIThIT COI3H).

A TapXMall XyWIDX-YMIMPXUHIIIX TATAITTall YHAITAH Yp AYHTOH Galix HOTONr0o 6mii, IaX193 3apuM
TapXMall YHaJITBIT CHAIHD.

“ 3apUM TOJOPXOH TapXMaJl YHAIIT TaTaJITBIT COAIIH).

B.3.2.2. DmuiiH ¢papMaKOKHHETHK, TYHTHITH 30XHLYYJIaJIT

OMTHH X0I000TOI aHXaapax XYYWH 3YHIC TOTOp SMHUHH TYH, X3PIIidX JaBTaMK,
SMHUIMH TaX HOJee, 5M XOOPOHIBIH XapwillaH YHIWId 33par OarraHa. ONHICHCHIAH
SMUYMJII33HUN 30pWITO HAT 3M33D AIMUINX3J OpuIMHO. HAr M X3parinxsa eBUTOH WYY
HUHIK MapTaIryd XaparisHa, Tax HeJee 0ara, ypart WipasXx ceper Helee Oara, eprer 6ara
0aifHa, 5M XOOPOHIBIH XapWILAH YHIWINAIC 3aMIICXUIHD, (apMOKOKMHETHK XsI0ap
OaiiHa.

- Xaeac 3a0panvin xyeayaa: CMABIH JPX Xarac 3apajblH Xyranaa ypt 0aiixaa XoHOIT
1I06H yJaa yyHa, I[yCaH J1aXxb X3MXKI) XapbIaHTyi TOTTBOPTOH OaitHa (XyCHOIT 8).
XOHOIT HAT, ACB3J XOEP yJaa XdPAridX O3JAMAIMNH JKUIIIIHA YAaaH surapax
xyBwi0ap (¢deHuTOMH, KapOaMa3enmuH, BaJIpPOHbI XY4YWJ, JIE€BETHUpPALICTaM,
JAMOTPWKHMH), MOH Xarac 3aJpajiblH ypT Xyramaataid Od3aaMai (3TOCYKCHMHI,
¢denurons, (eHobGapOHUTan, 30HM3aMuUa) OarTaHa. Xarac 3ajpaiblH Xyramaa ypr
Oaiix O’IIMAIUIT eHeenep MapTaxaJ Mapraaml Hb YPI3JDKIPH X3BHHMH XypMmaap
X3PArIIK OOJIOT.

- Omuiin Aneapanm: SMUNT COHTOX/100 3MUNH sUITapaITaH]l aHXxaapal XaHIyyjlax Hb
yyxail. [llyramaHn, 3CB3J1 HAr-rOpuMT KMHETUKTIM M Hb CUMB3H JA3X KOHLIEHTpAI[1ac
YyJ1 XaMaapaH Lar Xyrauaasj TyyIITail TOTTMOJI XAM)K33I33p sIrapHa. XapuH
nryramMaH Oyc, TYHIHMMH XamaapajiT, XaHajar, 3CB3JI KOHIICHTpAlMHH Xamaapair
KUHETHKTAU O3JIAMAIMIH CUHBAIH J3X TYBIIMH HAMATIRXHUUH X3pIdp suIrapyysax
MEXaHU3M XaHaX, rajaruuryyiaant Oaracaar. TuitmMdsc mryramMaH KUHETHK WYY
TaaTtail Oaiimar. Banmpoar, kapb6amasenuH, (EHUTOMH HIyraMaH Oyc KHHETHUKIIP
sarapiar. Slnanrysia eHUTOUHBI XAPATIIIH/ aHXaapax X3PIrTdi, yUup Hb CUIBAH
IPX TYBIIMH Oara 0aiix yea mIyraMaH KWHETHKI3pP, XapHH TYHT HOMAX SBIAl
IryramMaH 0yc KMHETHK PYY IIMJDKAST TyJ TYHT Oara XaM>K33ri33p HIMIX3 CHMBIH
JPX TYBUIMH XOPAJIOTBIH X3MXKIIHI XYp3X aroyiaraid oM. CuiBIHI (PEHUTOMHBI
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TYBLIMH OHIOp OaiBasl xarac 3aJpajblH Xyramaa Wit ypracaar. MimMasc 30puiTot

TYBILMH/I XYPIXHUUH TYJIJ 3MUANHH Mall 0ara TYHT ©TrHe, 3CB3JI OHKMK yyJraHa.

- Omuiin bonoscpyynarm: Hnx 0a 6ara HACHBI XYYXI3]1 CUPOII, aMaH/I yycax [axma,

raryrara X3i03p33p XdparimXd[1 Xsu1dap OaifHa.

XyceHarT 8. DnunencuTii Xyyxaa D92-1ilr XaparidX TYH, JaBTaMK, XSTHAJIT

Tyn CuiiB3H 13X
299 Oxnax Xaoeanax Xownoem yyx XsHaJaT
XIMIKII
oasmamic
Kap6amasenun 10-20 10-35 MI/KI/XOHOIT Typron 4-12 mMxr/mn A3su rapanTait XyMmyycT
(KM3) MI/KI/XOHOTT (<15 HacHBI XYYXIDX yimaax (17-51 SMUMIITIIT 3XJIYYIIX33C
(>1 HacHsI XOPAIIdX A1 TyH: <35 OAJIZIMAII:XOHOTT — MKMOJI/JT) omue HLA-B*1502
XYYXI24 MI/KT' OYHOY XOHOI'T 3-4 ynaa, MIAHKHAIHY; 4-6 10100
30BILOOPOIJICOH) 1000mr; VY naaH yiraax XoHoruiH napaa IEII,
>15 HaCHBI XYYXII1 [Seliniivch § Jlapaa Hb IaapIarslH
XOPOIIIdX A9 TyH: XOHOIT 1-2 ynaa naryy. AHXHBI IJaraaH
xoHorT 1200mr) 6eeMuiiH Too Gara
GaiiBai oiip oiip
manrasa. 3,6,9 10100
XOHOruiH napaa KM3
CHIBOH J9X TYBILIHH;
J1apaa Hb TOTTBOPIXKTOJ 2
cap TyTaMJ.
DXIIPX25C OMHO CUIBIH
1% Na* xgHax,
OMYMITIOHUN TYHT
XYPOIXd]I JaBTaH XsHAX,
Laalli]] dPCIIITIH
OBUTOHJ| XIHAX, ICBIII
XUIIOHATPUIMHITH ITHHK
MIPIXOLL.
Knob6azam <2 Hac: 0,5-1 <2 Hac: 0,5-1 Xonorr 1-2 Ay JlaGopaTopuiit XsTHAIT
(>2 nacraii MI/KI/XOHOTT MI/KI/XOHOTT (193] TYH yzaaa X0n060rzonryit mraapagararyi
XYYXI2 (1931 TYH 5 10 Mr/xoHOrT);
30BLIOOPOTJICOH; MI/XOHOTT); 2-16 nac: 10-20
XYHJ TOXUOJAOL 2-16 Hac: 5 MI/XOHOTT (19371 TYH 40
<2 HacaH[ MI/XOHOTT MI/XOHOTT)
XOPOIIIH))
Knonazenam 0,01-0,03 0,05-0,2 Mr/Kr/XOHOI'T XoHort 2-3 Ad JlaGopaTopuiin XsiHANT
(>28 xoHorTOM MI/KI/XOHOTT (o1 TyH <0,2 yzaaa X0n060rIoNryit mraapagararyi
XYYXIDT (o1 TYyH MI/KI/XOHOTT Oy1oy 20
30BLIOOPOTICOH) <0,05MI/KI/XOH ~ MI/XOHOIT)
ort Oyroy 1
MI/XOHOTT)
ITOCYKCUMH] 15 15-40 MI/KI/XOHOIT Xonorr 1-2 40-100 Mxr/Mr - OXHHH 2 capblH TYpII cap
(>3 nacraii MI/KI/XOHOTT (1 TyH 1500 yzaaa (280-700 tyrama LEII (surtact ac)
XYYXI2 (1931 TyH 500 MI/XOHOTT) MKMOJI/JT) XsIHaX, Japaa Hb XOJ
30BLIOOPOTICOH) MI/XOHOTT) 3aiiTaif;
CHIBYH 19X X3MXKI9r 1-3
JI0JIO0 XOHOTHIH japaa
®eabbamar 15 15-45 Mr/Kr/XOHOIT Xonorr 3-4 Xosop 2-4 107100 XOHOT TyTaMJ|
(>2 nacraii MI/KI/XOHOTT (o1 TyH <45 yzaaa XOMKUHD, 50- LEII (suttact o¢) XsHAX,
XYYXIDT (mox TyH 1200 Mr/kr/xoHOIT Oyloy 100 MKr/ma cap Oyp 2JI3THUHR Yilx
30BLIOOPOTICOH) MI/XOHOTT) 3600 mr/xoHOrT) (210-420 aXHUUIaraa XsHax
MKMOJI/JT)
I'abanenTun 10-15 40-50 Mr/Kkr/xoHOrT XoHort 3 ynaa Ayq OxHuil 6 capbIH TypI 3
(>3 nacraii MI/KI/XOHOTT, (1 TyH <70 X0n060rIonryit cap tyrampg LIEIII (surtact
XYYXIDT (1 TyH 900 MI/KI/XOHOTT OyI0y 9C) XHAX
36BILOOPOIICOH) MI/XOHOTT) 4800 Mr/X0oHOrT)
Jlakocamun <6 KI )KHHTII <6 KI )KMHTIH XYYXIDI: Xownorr 2 ynaa Ag IycHbr xsgHaNT
(>28 xoHorTOM XYYxma: 2 7,5-15 mr/xr/xonort (7 X0n0OOorgonryif,  maapiauararyii.
XYYXI21, MI/KI/XOHOTT; XOHOTUHH 3aiiTait XOBOP 3ypxHuii oMrarrii 60
30BILOOPOIJICOH) 6-10 kr 2MTI/KI/XOHOT TyHTaap XOMIKHH). 9XJIIX yeu Oa xaaranax
KUHTII: 2 HOMHD); 1,8-7,2 MKr/MII  TYHI XYPIX YeZI 3YPXHHI
MI/KI/XOHOT'T; 6-10 Kr )XUHTOMH: 6-12 LHaxuiraad Ou4Idr
11-29 xr MI/KI/XOHOTT XOHOTT (7 XsHaHa.
KUHTII: 2 XOHOTUHH 3aiiTait
MI/KI/XOHOTT; 2MTI/KI/XOHOT TyHTaap

HAOMH)J);
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30-49 kr
JKUHTIN: 2
MI/KT/XOHOT'T;

>50 KT KUHTIH:

XOHOTIT 2 yj1aa
50 mr

11-29 xr xuHTIH: 6-12
Mr/kr/xoHorT (7
XOHOTHIH 3aiiTait
2MTI/KI/XOHOT TyHTaap
HOMHD);

30-49 xr xuHTH: 4-8
Mr/kr/xoHorT (7
XOHOTHIH 3aiiTait
2MTI/KI/XOHOT TyHTaap
HOMHD);

>50 Kr )KMHTYH: 1aH
SMYMJITIJH/I XOHOI'T
300-400 mr (7 XOHOTHITH
3aiitaif xoHorr 100 mr-
aap HAOMH?), HAMAIIT
SMUMJITIJH/I XOHOT'T
200-400 mr (7 XOHOTHITH
3aiitaif xoHorr 100 mr-
aap HOMHD)

JIaMOTpUAKUH Jan Jan smunirasua: 4,5- boruno Xosop OxHuil 6 capbIH TypI 3
(>2 nacrai OMUMJITIIHL: 7,5 MI/KI/XOHOI'T YT XOMKHH). cap tyramp LIEIII (surtact
XYYX21 0,3 (xoHoruitH 1394 TyH 300 XyBHIOApHIT 1,5-10 MKr/ma ac)
30BILOOPOIJICOH, MI/KI/XOHOTT; Mr); XOHOIT 2 yJaa, (5.85-39
XYHJ OMIITUIH MKMOJI/JT)
yen <2 Hacraiin) Banbsnpoar BanbnpoaT sMYMITr39H1 Vpr yinmarait
OMYMITIOH] HMIXL: 1-5 XyBHJIOAPBIT
HAIMIXAL: 0,15 MI/KI/XOHOTT (XOHOTHIfH ~ XOHOIT 1 yJaa
MI/KI/XOHOTT; 191 TyH 200 Mr);
PB,CBZ,PHT  PB,CBZ, PHT
OMYMITIOH] OMYMITIOH]] HOMIXDI: 5-
HOMAXO1: 0,6 15 mr/kr/xoHort
MI/KI/XOHOTT (xoHoruitH 13371 TyH 400
MT)
JleBeTupaneram 20 40-60 Mr/kr/xXoHOrT boruno Ay IMaapararyit
(>28 xoHorTOM MI/KI/XOHOTT (o1 TyH 3000 YT X0n060rIoNryit
XYYXIDT (mon Tyn 1000 Mr/xoHOrT) XyBHJIOAPBIT
30BIIOOPOTICOH) MI/XOHOTT) XOHOIT 2 yJaa,
Vpr yinmparait
XyBHJIOAPBIT
xoHorT 1 yyiaa
Oxckap0asenuH 8-10 30-40 MI/KI/XOHOIT boruno Xosop A3u rapanTait XyMmyycT
(TYproH YIHIUmX MI/KI/XOHOTT (o1 TYyH YHITIONTIH XOMKHH). OMUMIITIOT IXITYYIIIXIIC
XyBuioap >2 (1 TyH 600 <16 nacraii 601 2100 XyBHJIOAPBIT 8-35 MKr/mn omue HLA-B*1502
HacTail XYyXIox, MI/XOHOTT) MI/XOHOTT, XOHOIT 2 yJaa, IITHKAITHY;
yZAaaH YHI4I9X >16 nacraii 601 2400 .
XyBHIIOAp >6 MI/XOHOTT) Vpr yinmparait OXHHH 6 capiH Typu 3
HacTail XyyXJIoQ XyBHJIOAPBIT cap tyram LEL (surract
30BILOOPOT/ICOH) XOHOIT | ynaa 20);
DXIIPX23C OMHO CUIBIH
mx Na* xsamax,
OMYMITIOHUI TYHT
XYPOIXd]I JaBTaH XsHAX,
LaalIu] dPCIAIITIH
OBUTOHJ| XTHAX, ICBIII
XUIIOHATPUIMHITH ITHHK
MIPIXOL.
DEHUTONH 3-4 4-8 MI/KI/XOHOI'T boruno 10-20 mMxr/mn IHaapararyit
(6yx HaCcHBI MI/KI/XOHOTT (Tom xyyxo1, ecBep YT (40-80
XYYX2.L nacauyg 300 MI/XOHOTT, XyBHIOApBIT MKMOJI/JT)
30BILOOPOIJICOH) 191 TyH 300 Mr) XOHOIT 2-3
ynaa,
Vpr yinmarai
XyBHIOAPBIT
XoHoOrT 1-2 yyaa
DeHobapOuTa 5 Mr/Kr/XoHOIT <5 HacTail Xyyxmua: 3-5 Xonorr 1-2 10-40 Mxr/mn IHaapararyit
(1 TyH 300 MI/KI/XOHOTT; yzaaa (43-172
MI/XOHOTT) >5 Hactail xyyxmoua: 2-3 MKMOJI/JT)
MI/KI/XOHOTT
Hpumugon 1-2 10-25 MI/KI/XOHOIT OxHuil TyHr 5-12 MKr/mn IHaapararyit
(6yx HaCHBI MI/KI/XOHOTT (o1 TyH 2000 opoii yyirana, (23-55
XYYXI2 (131 TyH 125 MI/XOHOTT) Iaammmx MKMOJI/JT)
30BIIOOPOTICOH) MI/XOHOTT) XOHOTUIH TyHI
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3-4 ynaa
XyBaax yyx

Ipumunon 6a
(henobapbuTan
BIH XOMYKIOT
JlaBxap XsiHaHa,
(henobapbuTan
BIH XOMXK2) 1,2
JIaXUH OHJIOP
Gaiix

Pypunamun 10 45 Mr/Kr/xoHOrT (131 XoHorT 2 ynaa Xosop IMaapararyi
(>1 nacraii MI/KI/XOHOTT TyH 3200 MI/XOHOTT) XOMKHHD.
XYYXI2 (19371 TyH 400 3-30 MKr/ma
36BILOOPOIICOH) MI/XOHOTT)
Tonupamar 1-3 5-9 MI/KI/XOHOTT (1331 Boruno 5-20 MKr/Ma DXJX Yeo, Xaaranax
(>2 nacraii MI/KI/XOHOTT TyH 400 MI/XOHOTT) YT (15-59 TYHJ XYpaX yen, 36
XYYXIDT (mon TyH 25 XyBHJIOAPBIT MKMOJI/JT) capblH Jjapaa CUIBIH 19X
36BILOOPOIJICOH) MI/XOHOTT) XOHOIT 2 yJaa, apaac, LIELI (surtact a¢),
JIIPTHUM TpaHCAMHHA3
Ypr yinmarait XsIHaHa
XyBHIOApBIT
xoHorT 1 yyiaa
Baasnpoar 10-15 30-60 MI/KI/XOHOIT boruno 50-125 MKr/Mi  DMYHITIIT 9XDIICHIIC
(>10 nacrait MI/KI/XOHOTT YT (346-875 xoiim 14 XxoHoruiiH n1apaa
XYYXI2 XyBHIOApBIT MKMOJI/JT) CHIBOH DX XOMKIOIT
30BILOOPOIJICOH, XOHOIT 2 yJaa, XsHaX,
IMaapaaraTait DJI3rHUM TpaHCaMUHA3ar
601 6ara HacHEI Vpr yinmparait cap TyTaM XsHax.
XYyxma, <2 XyBHJIOAPBIT <3 HacTail Xyyxd[
HacaHJI JIITHAH XOHOIT | ynaa XOPATIIXI] CYyph
XOPJUIOTBIH OMOXUMUITH MITHKUITIIT
9pCadI OHI6Dp) ynupai Oypt
3oHucaMug <5 HacTaii: 5-8 MI/KI/XOHOTI'T (1331 Xomnorrt 1-2 XoBop DXIIDXIIC OMHO,
(>16 nacrait 1-2 TyH 500 Mmr) yaaa XOMKHH). Xajarajgax TyHJI XYpaXdJl,
XYMYYCT MI/KI/XOHOTT; 10-20 mMxr/mn 3,6 capbIH Japaa CUHBIHT
30BILOOPOIJICOH) >5 Hacraii: 9pIAC XSAHAX
0,5-1
MI/KI/XOHOTT
(1931 TYH

xonort 100 mr)

Anxaap: Onon 6310M2.71 39p32 XIPI2NIXIO, ANAHEYAA INISHULL PepMEHMUIH UHOYKYUTIe CIOIIX 6INOMIT OVIOY 6aTbNPOAMbIS
X9PI2NINI0, MOH 3192, OOOPHULL YU AHCULTA2AAHBL OYMALOAIMALL XYYX030 MYH2 3068 MOXUPYVIAX WAapOiaeamail.

9II-HilH TYHIHiH 30XHIYYJIAJIT

OMuitH papMaKOKMHETUK IIMHK YaHAPAAC XaMaapaH YMUMITIIAT AXJIIX TYH, TYHT HAMIX

Xyramaa, ye maT xamaapHa. OBUTeH OYpHIH OHIUIOIT TOXHpYyyldaH I2D-UiH TyHT

TUTPIIK, TOTTMOJI YyX TYHI TOI'TOOHO:

Torrmon yynraxaap TenieBneceH TyHraac 10-25%-uiiH TyHraap yy»X 3XJITyYJIH?.
Xarac 3ajjpajblH ypT Xyranaataid O3J1IMAIIMUT X3p3MJIdX TYHTAll OHp X3MKIIIIIp
AXIYY/DK OO0NMHO. DMUUH Xarac 3aJpajiblH 5 yJnaaruiH XyramaaHaac Xd3TpIXTIyd
MHTEPBAJI XyTralaaHbl 1apaa TyHT UXICTIX3 CHMBIH JPX X3MXK33 TOTTBOPIKUK, TYHT
JaXWH HOMAIX OOJOMXKTOM OONMHO. YHANT TAaTanThlH JaBTaMX 6OHAep Oaiix
TOXHMOJI0N] OOTMHO XyralaaHJ TYHT ©HAepCrexej] Tax Helee uxX 0aiix
MarajyrajaTau.

VYHanTt TatanT 30rcox, 3CB3J1 XYHJ T'aK HOJIee WIP3X, 3CB3JI SMUWITAHUNA Yp AYH
Oaiixryii 60J0BY CHIBAIH 13X KOHLIEHTPAIM SMUMIITIHUN OHIOp XIMKIIH] OaiiBai
DDD-uiH TyHT naamug HAIMAXTYH. CUIBAH A3X KOHUEHTpALU SMYMITIHUN 1337
X3MXKIIHIIC JIaBCaH OOJIOBY TaXX HOJO6 WIPAXTYH 007 TYHT HAMAIX OOJOMKTOM.
x5 myraman Oyc  (apMakOKMHETHKMAH YyiIMaac (EHUTOWHBI TYHTMHH
30XHMIyyJITaHJl, MOH TYHTaac XamaapaH TPOMOONEHHM HX3CAAT TYJ BaJbIIPOATHIH
TYHJI OHLINOM aHXaapax maapJaratai (XyCHIIT 8).
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- OMUIH TyHT HAM3X $BLAJ TaX HeJIee WIBPBI TYHI AAXWUH HAMIITYH, rax
HOJIOOHUH IIWHK TOMJAT apuiiax 3CIXUUT X3A2H J0JI00 XOHOTUNH TypI aXKUIJIaHa.
VYHant Tatant yprapKiIdx, Tax Heilee Oaracax TOXHMOJAONA OSMUNHH TYyHT
YPIJDKIIYYJISH aa’kUM HAIMH).

- DOMUYMITr33HUH TYBIIMHJ XYP3XUHH TYJIJ 3apUM ©BUTOH] CTaHApTaac WiIyy eHIep
TyH LIaapjajaraTaii 6aii>k 601HO. OHZep TyHraap X3pa3ridX 0O0JO0BY SMUYMITIIHHUMA
TYBILMHJ XYPIXTYH 0aifX TOXMOJIIOII AIMHUUT 3aaBphIH Jaryy Xd3pariidryi, 3CBaJ
MEeTa0OIM3MBIH X3T OHAOP UIIBXKUITIN X0JIO00TOM Oaifx mMaraayiantai (3M3THUN
MeTa0OJIU3M MXICCOH, TYPIIH TaJaruutyyijaar). DMHUNAT 3aaBpbIH Jaryy X3paridcoH
00JIOBY CHIBIH JPX TYBIIUH XYJIPATIK OyH XIMKIIH] XYPIXTYH 00J1 SMHAITHIH
XSHAATaH JI0p XYYXA3[ ayaaulblH TyHr erd 12-24 maruiiH JOTOp CHMBAH J3X
KOHLEHTpaUUUI XsHaHa. MilM HexuesJ CHUHB3H [PX TYBIUMH MXCAOXI'YH OaiiBain
TCHETUKUIH XYYWH 3YWIMHH yiIMaac MeTa0oiM3M Xd3T HIIBXIDKIAT Oaiix
marajjiaiaTan.

- YaaMuuielH manTraaHaap SMHHT 3ajuiax (epMEeHTHUHH YWl akuiiaraa Oyypcal
TOXHUOJION] TyXallH 3M yAaaH rajgaruuiaHa. MM Xyyxasa SMuiiH TyHr Oaraap
30XULyYJIHA.

- CuiiBoH/I SMHIH TYBIIKH OTTIOM X3JI03133X93C 3aMJICXHIDK Xarac 3ajpanaac OOTHHO
XyramaaHJ SMUNH JapaarniH TyHI erexX X parrdi. Xarac 3aipalblH Xyramnaa ypr
OalfXbIH X3P33pP XOHOIT X3PAIIIdX TYHTHHH JaBTaMxk Oara GaiiHa. X00N WAdX, Iy
yraax rax MAIT /1ep TYTMBIH YHIIIDATIH X0JI000TOH SMUIH TYHT XyBaapuiaxasn
SMHIMH XOPATIIHUN HUHIPA caiin Oaiina. TeseBleceH XyBaapuac HAT LArMiH
©MHO, XOWHO X3PATJIIX3J OHIl coper Hejeeryid. 930 yynraxblH TYyJJ XYYXAUNATD
LIOHO CIPIIX XIPIITYH.

- XYYX3I TOM OOJIOXBIH X3p33p OWEHiiH XUHI TOXHMPYYJIaH 3MUHH TYHI H3MOX
nraaparataii 6aix 6omHo. Heree Tamaap 933-mifH MeTab0IM3M, raAarnTyyaiT
yAaalupy, 6CBOP HACAHJ HACaHJ XYPIT4MATOU aIil X3MKI9HI Xypaor. TuiiMaoc
MeTa0OoNIU3M yaalpaxas CHBIH J9X TYBIIUH MXKUII XOMKI9H/I TOTTBOPTOH YII3X
marajjiaiaTan.

DDD-utin x3p22139 6a HCUPIMCIINMIIC XAM2ad1ax apad

OcBep HACHBI OXHJ OJITHIH VI aXWIaraanj WAIBXTIH OpOJIOX MarajjianTail
6omHo. TuitmMdsc DD XdIPAradX OXHUAOA JKUPIMCIAITIIC Xamraajgax aprblH Tanaap
30BJIOTOO OreX XAIPATTIH. DIArHUN (EepMEHTHHH HHIYKIH YYCraX 203 X3parinxin
KHUPIMCIIDATISC COPTHMIAX JaaBpblH TyHT Oaracramar (XycHart 9). DOcparasp
KHUPIMCIIDITIIC COPTUIIIIX JaaBap X3PATIdX3/] JaMOTPHUKHUHBI TYBIIUH Oyypaar. J[pnxuiin
Opyyn Mbpouamiin baiiryymnaraac »m3rHuil pepMEHTHHH HMHIYKIM YYCIIX  OdJIIMAI
X3PATIAAT AMAITIUYYIRA JKUPAIMCINITIAC XaMraalaax 30pHIT00p aaBap X3PATIXIYH,
3pAr™il Oyroy 3MAIT3H O3MIr3BY AIIUTIAXBIT 36BIIOXKID. DMUICTICUTINH 3MAIITIHUYYIDT
KHUPIMCIIDITIIC XamMraaax 30BIOMKUIH Taaap “Snuiencu 6a sM3rTIHIyYIuiH acyyaan”
SMHAJI3YIH 3aaBpaac XapHa yy.

Tyrasman xaparmarpx 993-uilH MeTaboau3M, yypart xon0oraox yaHap 6a xarac
3aJlpallblH Xyranaar XyCHAIT 9-33¢ XxapHa yy.
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XycHarT 9: D93-niiH hapMakoJIOTHIH IIMHX YaHap

293 MeTa00J113M, raJaruLIyyaaiaT DepMeHT, Yypart Xarac 3aapajbiH
TIIBIPIIMUHITH X0J100r710X xyranaa (maraap,
MHYKIH/XOPHT yaasap (%) HACAHJA XYPIr4yj)
Kap6amaszemun  >90%-1 CYP3A4, CYP1A2/2C8 CYP depmentuiin 75 25-65
dhepMeHTIIp UIPBXTIH (d10KCHT) Oa XYYTIH MHIYKIN (3MYMIITI3HUI IX3H
HJPBXIYH MeTaboIuT 00K 3a1paHa. yycerans, UGT yen),
XyHn 39pruiiH 6eepHuUil JyTarjang TyHD riIyKypoHunanu 6a P-gp 8-22
xs3raapiana. Jlynnaac XyHJI 39priuiiH HJIBXIKYYIIHD. (ayTo-HHIYKIUHH
QIIPTHUN JyTarfalil X3pIrIdXUiir yIMaac Xd13H J0JI00
30BIIOXTYH. XOHOTHIH Jlapaa)
Kno6azam >90%-1 CYP-3A4, -2C19, 2B6 CYP2D6 depmenTuiir 80-90 36-42
tdepmentddp, Mo CYP Oyc ypsamaap XOpUHO (x1mo6azam) (x1m06a3am)
neBxai (N-methylclobazam) 6a 70 (mmeBXTIU 71-82
UIPBXTYH MeTaboIuT OOIK 3a/1paHa. meraboaut N- (M1PBXTOH
W 13BXT3H MeTaboIuT Hb aHX/1arqaap methylclobaza meraboaut N-
CYP2C19 depmenTIdp 3aapana. DiIdrHui m) methylclobazam)
JyTargaiuj TyHr OaracraHa.
ITOCYKCUMH] ~90%-1 CYP-3A4 6a CYP Gyc ypsanaap Oaiixryit <5 40-60
HIPBXIYH MeTaboIuT OOJDK 3a/IpaHa.
®eabdamar 50%-n CYP-3A4, 2E1 depmenTIdp KM3-raii xaBcapu 25 13-22
3ajpaHa. x3parmxsa KM3-bt (boopHHIt
50%-1 eepuIernexryirnp 6eepeep HJPBXTAH MeTaboIUT JlyTaryiblH YeJ
rajariuiaga. 00JDK XyBHPAXBIT ypTacHa)
beepHuii IyTarIuIbH yex TyHTD HXDCTIHD.
30XULYYJIHA. CYP2C19 xopuHo.
I'abanenTnn >95%-1 00puIeNTryHranp 6eepeep Oaiixryit <5 5-7
rajarnuiana (JPTHAH MeTaboamu3M (boopHuHIt
OPTOXIYH). IyTarajIbH Yex
beepuwuii yTargany TyHT Xs3raapiaHa. ypTacHa; aHypUHH
yex >130)
Jlakocamug 40%-1 eepwIenTryiUr?»p 6eepeep Oaiixryit <15 13
ragaruuiana; 30%-1 CYP Oyc
MeTabo3Maap HIIBXTYH MeTabOIUT
00K XyBHpPHA.
Oiar, 606pHUH TyTaraans TyHD
Xs3raapiafa.
JIaMOTpUAKUH >90%-1 UGT-riykyponunamu 6a CYP UGT-rnykypoHuganuita 55 12-62
Oyc ypBaaap UIPBXIYH MeTabonuT 60K ypBaaaap eepHiH
3ajipaHa. MeTabO0IH3MBIT 0100X
JlyHIaac XYHJ 39pTHIH >19T 00epHHI OOJIOMIKTOI.
JyTarJajj TyHT 30XHUIlyyJIHa.
JleBeTupanera  >65%-1 00pWIONTIYHII9p O06peep Oaiixryit <10 6-8
M ragarmuiana, 24%-x CYP Gyc ypBaaap
UIPBXTYH MeTaboIuT OOIK 3a/1paHa.
beepHuii IyTargans TyHT 30XHUIlyyJIHa.
Oxckap6azenn  Ypbzaan 6omamMair. VmBxToit xon6opuita CYP3A4 depmenruitn 40 9
H (MHD) 70% UGT-ritykypoHHIamug nuayknu (cyn), UGT- (MI3BXTHH
opTeHe, 30%-1 eepuIenTryirip TIIyKYPOHUJIAH ©/I00H0O. MeTtabonut, 6eepHuit
Ooepeep rajarnuiana. OepuiiH MeTabOIH3MBIT IyTarajIbH Yex
0J100XIYH. ypTacHa)
Iepamnanen >70%-1 CYP-3A4, -3A5 6a CYP 6yc IIporectun aryymnax 95 105
TpaHc(opManuap UIPBXIYH MeTaboIuT KHPIMCIIIIITIIC
00JDK 3axpaHa. COPrHIIIX O IMIITHIH
XOHIOH-TyH]T JIPTHUM Ty TarIJIbIH YeI MeTabO0IIH3MBIT 0/100HO.
TYHT 30XHIYyJIHa.
®enodapouran  75%-1 CYP-2C19, -2C9, -2E1 CYP, UGT- 55 75-110
(hepMeHTIPP, MOH ITyKO3HJa3a TIyKypOHHIAIUIH
XHAPOIH3IIP HAIBXTYI MeTabOIHUT GOIIK XYUTdH oreerd
3a7pana. 25%-71 eepueriexryurmnp
Ooepeep rajarnuiana.
XYHJ 39pruiiH 2i1or, 600pHHI Ty TarIblH
YeI TYHT 30XUIlyyJIHA.
DennTonH >70%-1 CYP-2C9, -2C19, -3A4 6a CYP CYP, UGT- 90-95 9->42
Oyc TpaHc(hopManuap UIIBXIyH TIIyKypOHHAINIH (TyHraac xamaapHa)
MeTaboIHUT O0JDK 3a1paHa. XYUTOH o1eerd
TyHraac xamaapaH raJjariniana, TyH
XaHaJlar, FeHeTHKUIHH IToIHMop(hu3Maac
xamaapHa. XYHJ 39pTUifH 25T, 6eepHHit
JIyTarJJIbIH YeI TyHT 30XHUIlyyJIHa.
Xonbormooryi, 4ej160T KOHIIEHTPALHNAT
XsIHAaXbII' 30BJIOHO.
Iperadanun >95%-1 00pUIeTrIOXIYHII3p Goepeep Oaiixryit <5 6

ragarauiaHa.
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beepHuii 1yTaraibH yex TyHD

30XHITyYyJIHA.
Hpumugon 75%-n CYP-2C19, -2C9, -2E1 CYP depmentuiin 0-20 10-15
TpaHc(opManuap HIdBXTII 3aBCPBIH XYUTdH oreerd (aHXHard om)
MeTabonut 00JIK 3aapana. 25%-1 29-100
©OPWIONTIYIII9p 6eepeep rajaruiana. (MI3BXTHH
JlyHIaac XYHJ 39pTHHH 3119T, 60epHHi MeTaboIIHT)

JIyTarUIbIH Ye/| TYHT 30XHIlyYJIHa.
CuiiBoH 13X KOHIIEHTPALUHIT XSIHAXBIT

36BJIOHO.
Pypunamun >90%-1 CYP 6yc Tpanchopmarmap CYP3A4 cyn eneene 35 6-10
HIPBXIYH MeTaboIuT OOJDK 3a/IpaHa.
Tonupamar >65%-1 00puIeNTIYHII3p 60epeep Oaiixryit 9-17 12-24

ragaruuiana. 30%-1 CYP Oyc
TpaHchopMaLuap UIIBXIYi METaboInuT
6ok 3anpana. DepMEHTHIH WHTYKIUHT
o/100X DD XaBcapy XIpIrinx
ToXUOII0IT 50%-11 METabOIM3M UXCIH.
JlyHIaac XYHJ 39pTHHH 3119T, 6eepHHi
JIyTarjIblH Y/ TYHT 30XHUIlYYJIHA.

Baabnpoar >95%-n CYP-2C19, -2C9, -2A6, UGT- Oaiixryit 80-95 7-16
raykyporuganu 6a CYP Gyc rax onon
TepIHiiH TpaHchopManuap 3aJpaHa.
beepHuii 1yTaraibiH yea TyHD
30XHITyYyJIHA.

BurabaTpun >90%-1 00puIeNTIYHII3p 60epeep Oaiixryit 0 5-13
rajariuiaga.
beepHuii 1yTaraibH yex TyHD
30XUIlyYJIHA.

3oHucamMug >65%-1 CYP-3A4, -2C19 6a CYP 6yc Oaiixryit 50 63
TpaHc(opManuap 3aapaHa.
Oiar, 000pHUIL XOHTOH 30PTrUilH
JIyTar[uIblH YeI TyHT aakMaap HOMH).
JlyHIaac XyH] 39pruitH 6eepHuH
JIyTarJJIbIH YeJI 30BIOXIYH.

Taiin6ap: CYP - muroxpom P450; MHD — okckap6a3enuHbl HIIBXTIH MOHOXUIPOKCH IepHBATHB; P-gp —MemOpans! P-
TIIHKOIPOTEHHBI TAIBIPIIATY, OJIOH dMIHL TIcBIPTIH; UGT-raykyporunanyu — ypunus S-gudocdar-riayxyporunrpanchepasa
(hepMeHTHITH METab0IU3M.

B.3.2.3. DMuUIiH rax HoJ100

OD93-MiH raxx HeJIOOHUH yJIMaac SMUJIECTICUTIN ©BUTOHUI aMbpajblH YaHap UXI3XIH
xs3raapiargaar. HolipMoriox, TOArOW 3prax, TIHLBIP ajlgarfgax, IMC XOEPIIOX 33par
30Byyph 2D OyX OdJIAMAIMUAT XOPIMIIXAI WHPAT 001 3apUM TaXX HOJNee TyXaiH
O21IMANITIH  XONIO00TOM yycHdr. DOMMHT COHTOXJ00 TyXaH ©BUYTOHHH OHILIIOTMHAT
00107110X XAPIrTdid. XYCcHAIIT 10-1 31065T TOXHOII0X XOPIIOTBIH, CACTEMUNH T2 HOJIOOT,
XYCHAIT 1 1-T XOBOp TOXMOJ10X, ©BOPMOLI, HOLITOM I'ayk HOJIeer HAI'TIIK Karcaas.

Xycnorr 10: DDD-uiiH 5;105T TOXHOJI0X, CHCTEMHUIH raX HOJI0o"

999 CucTeMHifH rax HOJ100 Mbap3/HiiH TOITOIII00HBI FAK HOJI00
Kapbamaszenun JloTop Myyxaiipax, 00eKHX, TYHITIX, HoiipMoriox, Tonroif sprax, HyA OYpai3ax, X0EpIoxK
XMIIOHATPUAMH, apbCHBI TYypaJIT, 3araTHaa Xapax, yHTaapax, TOJIr0i eBIex
Knobasam [Iy1nc rooxux, JOTOp MyyXaipax, 00eDKuX, HoiipMorinox, ynaapiax, [OYUMXO0H 600X,
OTIOH XaTax THOHLBAIPIYHAIX, HOUPIYHIdX
Omocyxcumuo Jotop Myyxaiipax, 600IKHX Hoiip Myynax, HOUpPMOIIIOX, X9T XOZOITr0OHTH 60JI0X
Denvbamam JloTop Myyxaiipax, 00eIKHX, Typax, aHopekcn — HoHpryimsx, ToIaroif sprox, ToJIroi eBaex,
TOHIBIPTYHIDX
Labanenmun Xosop Hoitpmoriox, Toaroi sprax, TOSHUBIPryMHasx
Jlaxocamuo JloTop Myyxaiipax, 00eDKHX, sapax Tounroii aprax, Tonroit eBex, TIHUBIPIYHIIX, FOMC
Xx0EpIox
Jlamompusicun ApbCHBI TYypalT, I0TOp Myyxaiipax Tounroii 5prax, cajiranax, Xo€piaox xapax
Jlesemupayemam Snpax, xanaBap aBax Hoitpmornox, Toaroi sprax, TaBryuTox, aix, Lo4yux,
ryTpax
Oxckapbazenun JloTop Myyxalipax, apbCHBI TyYpaJIT, HoitpMmoriox, Toaroi eB1ex, TOIroi aprax,
XMIIOHATPUAMU TOHLBIPIYHIIX, XOEPIIOK Xapax
Ilepamnanen JKun HAIMAIIRX, AApax, 10TOp Myyxaiipax Touroit 5prax, HOUPMOTIIOX, OYHMXOI 60JI0X, anxaa

0OpwWIeTrAoX, YHAX, ylaapiiax, 3aH aBUp 00pIoraiox
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Denobapouman

Jlorop Myyxaiipax, apbCHBI TyypaiuT HoilipHbl LUK @epuier1ex, HOMPMOrIox, yHTaapax,
TepX Y eepusierex, X3T XeIeJIreeHTex,

TOHIBIPTYHIDX, XaMaapant Oaiian yycox

Denumour Byiin ToMpoX, apbCHBI TyypanT Vxaan Oamaprax, Xd1I TyIbTpaanax, XoE€pIoxK Xapax,
TOHIBIPTYHIDX

Ipecabanun JKun H3M2X, XeJI XaBarHax, aM XaTax Tounroii 5prax, HOUPMOII0X, TIHUBIPIYHIX, callraHax

Ipumuoon Jlorop mMyyxaiipax, apbCHBI TyypaiuT HoiltpHbl LUK @epuier1ex, HOMPMOrIox, yHTaapax,
TepX Y eepusierex, X3T Xe1eJIreeHTex,
TOHIBIPTYHIPX, XaMaapanT Oaiia yycox

Pygunamuo JloTop Myyxaiipax, 00eJDKHX, Sapax Tounroii 5prax, HOUPMOIIOX, TONrOH ©BIOX

Tonupamam JKun xacax, 6amaiipax, sapax Vuaapiax, aHxaapai TOBIOPONT Oyypax, yXxaaH
OanapTax, ryTpax, aiiX, aall aBUp eepwIerIex,
caJlraHax, aHOPEKCH, X3 sipHa eepuJIeor1ex

Banvnpoam JKun HOMOX, OTOp MyyXaiipax, 00eIKuX, YC Casranax, TOJNTO# 3prax

YHaX, aMapXxaH XeXpex
Bueabampun Xapaaryii 60110X, sApax Tounroii 5prax, HOMpMOrIoX
3onucamuo JloTop myyxaiipax, aHopekcu HoitpMmoriox, Toaroi sprax, TOSHUBIPIYHIdX, yXaaH

OanapTax, aHXaapay TeBIOPOIT Oyypax, IyTpax

XycHnorr 11: DD9-uitn XoBop 60JI0BY HOLTON rax HOI06>’

999 I'ax note0

Kapbamaszenun ArpanynonuTos, amacTuk anemu, CtuBeHc-)KOHCOH XaM IIHH>K/apbCHBI XOPATIOTBIH HEKPOJIU3, dIATHUH
JIyTarga, 03HHO(GMIN 6a CHCTEMHITH IIHHK TOMJIAT OyXHuil SMUIH XOPJIOTO, IEPMATHT, CUHBIHTUHH
9MIIT, HAHKPEATUT, YOHOH XOPBOC, XHIOTaMMAarIo0yIHHIMUI

Knobasam Awmbcransia gapanryitnan, Ctusenc-J)KOHCOH XaM MINHK/apbCHBI XOPJIOTBH HEKPOIN3, 203uHo(mIN O6a
CHCTEMHUIH MIMHK TOMIIT OYXUH SMHITH XOpAIOro

Omocyxcumuo ArpanynonuTos, amacTuk anemu, CtuBeHc-)KOHCOH XaM IIHHK/apbCHBI XOPAIOTBIH HeKPOJIU3, dIATHUH
JyTargai, IepMaTHT, CHHBIHTUHH HMIOT, DMUUH IIAITIaaHT TPOMOOIICHHI

Denvbamam AIIacTHK aHEMHU, MITHUH JyTaraan

Labanenmun OJI0H 3PXTOHUI XOT MAJPATIINII, aMbCTAJIbIH JIapaHryiiaan

Jlaxocamuo 3ypxuuii PR-unTepBai ypracax, aTpHo-BeHTPUKYJISP XOPUT, OJIOH IPXTAHUM XOT MIAPArIIKI, HEUTPOIEH!

Jlamompudicun CruBenc-)KOHCOH XaM MINHK/apbCHBI XOPUIOTBIH HEKPOIN3, 03HHO(GMIN 6a CHCTEMHITH MUK TIOMIIT
OyXHii YMUIH XOPIUIOTO, OJIOH SPXTIHUH XIT MIAPITIIIII, ACCHTUK MCHUHTUT, XUIIOrAMMATJIO0y IHHOMH,
3YPXHUI JaMKyyIantT 6a XOMHIH anjgarjan

Jlesemupayemam CruBenc-J)KOHCOH XaM MIUHK/apbCHEI XOPJIOTHIH HEKpOIn3, aHa(UIaKkCH, aHrHOod/1eMa, TaHITHTOIICHN,
[ICHX03, XUIIOraMMarIo0yIHHIMH

Oxckapbazenun CruBenc-J)KOHCOH XaM MINHX/apbCHBI XOPIOTBIH HEKPOJIN3, OJIOH IPXTIHUIT XOT MDIPIT LI,
arpaHyJIoLUTO3, HAHIUTOIIEHH, JIEHKOIEH!

Ilepamnanen MDbapaI-COTIINHIH XYH]] 00pWIONT (XOT 304UMTIoi 600X, yliaapiaMTrai, TypIMrui 60s10x)

Denobapbuman Arpanynonnto3, CtuseHc-JKOHCOH XaM IIMHK/apbCHBI XOPJUIOTBIH HEKPOIIH3, JIIPTHUN TyTarial,
JIEPMATHT, X0I00Td dAMifH KOHTPAKTYp (JUIUTPEHT KOHTPAKTYp), X3CAT Ta3phIH HUIIMAII OBIOITHHH XaM
IITHXK

Denumoun Arpanynonuto3, CtuseHc-JKOHCOH XaM IIMHK/apbCHBI XOPJUIOTBIH HEKPOIIH3, J03HHOGHIN 62 CUCTEMHIH
MIXHK TOMIIT OYXUH SMHITH XOpAIOro, aIUIaCTHK aHEMH, JIPTHUM JyTaraal, 1epMaTHT, CHIBIHTHHH
9MIIT, ICHONATH, ICEeBAONMUM(pOM, HeHPOIaTH, ATAKCH, YOHOH XOPBOC, XUPCYTU3M

Ipezcabanun AHrmnoszieMa, X3T MIAPITIINX ypBall, pabIOMHOIN3

Ipumuoon Lloumor XOpUIOTEIH ypBal (YHTaapax, TOJITOU 9PIaX, TOHIBIPIYHIIX, JOTOP MyyXaipaX, 000IDKHX),
arpaynonuto3, CtuBeHc-)KOHCOH XaM MIMHK/apbCHBI XOP/UIOTBIH HEKPOJIN3, IATHUI TyTarjai,
JICPMATHUT, CHUBYHIHITH OMIIT, X0JI0O0rY JHIH KOHTPAKTYp (UIUTpeHr KOHTPaKTyp)

Pygunamuo CruBenc-)KOHCOH XaM MINHK/apbCHBI XOPUIOTBIH HEKPOIN3, 03HHO(GIIN 6a CHCTEMHITH MUK TOMIIT
Oyxwuii oMuifH Xopuioro, nepMarut, QT nHTepBas 60rHHOCOX

Tonupamam Lloumor MHOIH, OYMOT TJIAyKOM, 00OPHHIT 4yITyy, OJUTOXUIPO3, XUIEPTEPMH (TOTWIOH XYYXI1
TOXHOJIJIOHO)

Banvnpoam Arpanynonuto3, CtuseHc-)KOHCOH XaM MIMHK/apbCHBI XOPUIOTBIH HEKPOJIN3, AIUIACTHK aHEMHU, dJIATHUH
JlyTarjai, 1epMaTUT, CHHBAIHIUIH AMI'IT, IAHKPEATHT, OJIOH yiIaHXalT eHAreBYHMI HMIar,
XHIIOTaMMario0yIHHIMH

Bueabampun TapXuHbl 1ypCT OHOIIMITOOH]] ©0PYJIONT MIPIX, TYTpax, ®KHUH HIMIX

3onucamuo Tyypax, Cruenc-XKOHCOH XaM ITHHK/apbCHBI XOPUIOTBIH HEKPOJIH3, AIIACTUK aHEMH, arpaHyJIOHTO3,

HedpoIUTHA3, OYMOT MUOIH, XO&PAOrY IIayKoM, XUIIePAMMOHIMH, dHIe(alIonaTh, XYYX /21 XalyypaiaT
6a XOT XOIpeIT

B.3.2.4. OMuiiH 3MYRITIITIH X0,1000TOH ypartT HiIp3X coper HeJ10o

O30D-uiH X3p3ra33T3H X0NI000TOH ypruiH rax XerKWI YYCIX 3PCANT HIMOIIIAT.
Banmpoar, ¢enutoun, ¢penobapOburan, TOmUpaMaThIl X3PITIAX3A YPIUHH TaX XOTKHI
YYC3X Marajanan XaMruiH eHJep, MeH OJIOH SMHUT XaBcapd X3PA3IJIdX3J 3PCANT eHAep
6aiina. 3apuM DD-UitH X3pArIdATIH X0JI000TOM TAHWH MIAIXYHH eepuwient 0a ayTU3MbIH
XYPI3HUI SMIAI YYCIIT Tajlaap M3A33J1I1 Ouil.
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OJ0oH TepNUIH SMUICTICUIH AMIAIT OHAep Yp AYHTIH Oaifnar BanmpoaT O31AMIIHIAT
AKHUPIMCIH YEI XIPATIIX3 YPrUiH raxk Xerkui yycax Maraanan esjep Tyl DTOVYX-Hel
EBponbiH komucc 6a EBponbiH MbaapanmuilH AKageMHH XaMTapcaH aKJIbIH X3CII3C
BAJIIIPOATHII HOXOH YPKUXYUH HACHBI OXUJ, SIMITTINYYYIR A X3PIIVIdX TAIaapX acyy bl
TyCraiJIaH aB4 Y32, YAUPAAMK rapracat oM. Y YHJ, Japaaxuir 30BJI6COH:

e  DIWIENCH 6BYTIH OXUAOA YHAIT TaTAITHIH X3J03p 0a SMUIICTICUIH XaM IIMHKH]T
TOXUPCOH SMHIH ad Tyc OOJIOH coper Helleer M4 0a ©BUTOH XaMTpPaH SPUILAXK,
XapWILAH 30BIIWILCOHUN YHICOH 133D SMUYMITIAT COHIOHO.

e HexeH ypXHUXYMH HacCHbl OXHJ, SMAIITOMUYYISJ BAIIIPOATHIN X3PAIIIIXISC allb
00J10X 3aMICXUIX XIPATTII.

e XOHCOTUMIJICHH SIMWICTICUIMH SMYMITIAH] BaJIIIPOATHII X3PAIJPX33C alb 00JI0X
3aMJICXMITH?, YHD TOXUOII0I] YP AYHTIU, YPrUuiH 3pcadi 6araTaii, COHTOJATHIH OJIOH
XyBUJIOapyyz Ouii.

e 3apuM yAaMIUIBIH TapXMaJl SMWICHCUIH Y€ BaINPOAThIH 3MUMITI? XaMIHHH Yp
IYHTIH XOMI3H Y39X TOXHOJION 3XHUUA COHTOJITOOpP XdIpAriadk OomHo. Wiim
HOXIIOJIJl OBUTOH 0a TYYHHUH acpaH XaMraajardui M yyX Y€ *KHPIMCIJIBII siMap
3pcada rapyu 600X, MOH Oycal SMUIH 3MUYHITI9HUHA 3pPCIdI, AaByy TajblH Tajlaap
MDBJI333J19]1 6THO. BalbIpoaTsIr X3p3riadX TOXUOJIOI KUPIMCIDITIAC Xamraaiax
HalJBapTail apryyablH Tajaap spuiLax X3parriiu.

e HexeH ypKXHMXYHH HAaCHBI OXHUJ, OMOITOWUYYI3J BaJIbIPOATHII  X3P3IJX
TOXHUOJIIOJN] YP AYHTIH XaMIHiiH Oara TyHraap yyXbIr 36BJI6H6, XOHOTUIH TYHT allb
6os10x 500-600 Mr-aac XoTpyyaoxryi 6aiix Hb 3yiToi.?!

B.3.2.5. DM X00pOHABIH XapHJILAH YHIYIIT

Tyr?oM37 X3PATIIdTAIAT OJI0H dM DDD-UiH OOAMCHIH CONIIIIOOT O0PUHIIIOT, SCPITIIP
33D Hp Oycan >MHIH comwinooHa Heneenger (12a-B). DmarHuil GepMeHTHIr XydTait
eneener ¢enuTouH, ¢eHobapOuTan, NPUMHUAOH, KapOaMasemnuH, OKCKapOaMasemwuH,
¢denbamar 33par OAIAMAI BIATIBP JaMKUH Tajariuuiax 3MUANRH I[ycaH JaXb XAOMXKIIT
OyypyyJiaar, XapuH 3J13THHIA (epMEHTUHT TapaHTyiiax Bajmpoat Oycal SMHI{H rajaruuiax
IIPOLIECCUMT yAaallpyyJijar.

[lumeTuauH, NPOMOKCU(EH, HPUTPOMHULUH, (IYOKCETHH, KIAPUTPOMHUIIMH TI3X
XYYXA3 XOPATIIAT O3AMAIIYY SI3THUN (PepMEHTUHT XOpbK 3apuM DDD-UiH CHIBIH
TPX X3MKIIT UXICIIHD.

Mlun> yeuitH D2D-uilH MX3HX Hb AIIITHUH (QEPMEHTUHT ©1606I6ITYH Tyl 3MUNH
Xapwiran yimwmn Oara Oadimar. XaBmapraid, XUMHUWH SMYMITIOHZ Xampargax Oy
XYYXA3J SMHUMH XapuilaH YWIWIdIIC 3ailficXuiik JeBeThpaneram 33p3r (epmeHT
©/10016TTY! SMUIT COHT'OHO.

Kapbamazenun: >13THAN OJTOH PEpMEHTHIT XYUTIH 6/10610T, Oycaa IMHITH CHIBIH JIDX
xaMx33r OyypyynHa, CYP3A4 depmenTsdp 3amapu, eepuitH MeTaOOIU3MBIT CHIIBIAT,
HMUMIITI? HXJI3 IXHUN X3/I9H J10JI00 XOHOTHIH J1apaa CUMBAH A3X KOHIEHTpAIM OaracHa.
CYP3A4 depmenTuiir emeener Oycam O3IAMAIATIA XaMT X3PATIIXdJ KapMabazenuH Oa
TYYHUH DTOKCH]I UAIBXTIN METAa0OMUTHIH CHUBIH JX XOMXKID 0OPUIOrIOHO (XYCHAIT
11a).20
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Xycenart 12a: kap6amazennn (KM3) 6a 6ycax 953 X00pOHIBIH XapHiIaH YA

XapuiIlaH HOJ100J16X
03J1AM31

Heneo

MeHeKMeHT

Knonazenam Knonasenamsin Honee O0yypra (CYP3A4 OMHI3YHH IHHKUIT XsHaX
(hepMEeHTHIH WIIBXKUI UXCIHD)
Denvbamam KM3-b1 X0pAa0ro (3MOKCH] UAIBXTAN OMHI3YHH IMHKUIT XSHAX; XO&P SMUIH TyHT
MeTaOOJIUTHIH KOHICHTPAIH HXCOHD) TOXHpYyJIax [Iaap/ularatai
Denvbamarsin Honeo OyypHa (CYP3A4 DenpbaMaThIr XaBcapd XOPITIIX TOXUOITOIL]
(hepMEHTHITH HIIBXOKIIT HXCIHD) KM3-5I TyHT Garacrana.
Jlamompuoicun KM3-51 X0pu10T0 (3MOKCH]T HJIPBXTIH OMHWIBYIH NIMHKUAT XstHaX; cuiiBoug KM3-b1
MeTaOOJINTHIH KOHICHTPAIH HXCOHD) XOMKIOT XSTHACHAAP XOPAIOTHIT TaaMariax
yaaxryi
JlamoTproxuHBI HOee OyypHa (MeTabonu3M OMHAI3YHH MIUHXK 0a TaMOTPIKHHEL
HXCOHI; IIyKypPOHHIAIH) KOHIIEHTPAUHT XSHAX; TaMOTPYIKHHBI TYHI HOMOX
mraapuiararyi.
Jlesemupayemam KM3-bI XOpAJIOTbIH 3PCAIT UXCIX Maraaianrai KM3-bI XOpAJIOTbIH SMHI3YHH HIMHK HIPIX
(MeXaHU3M TOIOPXOITyii) 9COXUUT XsHaX
JleBeTuparieTaMbIH KOHI[EHTpAIX Oyypax OMHI3YHH IHHKUIT XsHaX
Marajantail (MeTaboiIu3M HXCIHD)
Ilepamnanen IMepamnanenuiin Honeo OyypHa (CYP3A4 OMH/I3YHH IIMHKUIT XSHAX; TIepaMIIaHeIniH
(hepMeHT 0100T 103K METaOOIH3M UXCIHD) TYHT TOXUPYYJIax [Iaapuiara rapd 60JHO
Denumoun KM3-51 Honoo OyypHa (MeTabOIIN3M HXCOHD) OMHAI3YHH mumkuiir xsauax; KM3 6a ¢penuronns
DEHUTONHBI HOJIOO OOPUIIOTIOX6/] XOIMAKID Hb CHUBOH J9X TYHT XsSHAX
HXCIK, ICBII Oyypd GOIHO (MEXaHH3M
TOJOPXOHTyif)
Tonupamam TonupamatsIH HOI00 Oyypax Marajiiantait OMH/I3YHH IIHHKUIT XSHAX; TONUPAaMaThIH TYHT
(MeTabomu3M UXCIH); HOMINTIPP TMT-HbI rax HAMOX IIaapjiaratail 6aix 60HO
HOJIOO WIIPY O0IHO (MEXaHU3M TOLOPXOHTYi)
Banenpoam BaunbripoaThiH HOlee OyypHa, XOPAIOro HXCIK OMHAI3YHH MUHXK 0a BaIbIPOATHIH
6omno0 (CYP2C9, CYP2C19 depMeHT 0j00THOK  KOHICHTPALMHT XsIHAX
MeTaboIIH3M HXCIK OO0IHO, TITyKypOHU ALY,
XOPT METabOIUT YYCHD
KM3-b1 X0pu10T0 (2MOKCH]T HJIDBXTIH DMHI3YIH muHk 6a KM3, KM3-bI 91I0KCH/IbIH
MeTaOOIUTBIH XOMKD) UXCOHD, YYPrUifH KOHIIEHTpanuir xstHax; KM3-bI TyHT 30XUIyyIax
xo16011TOOC CanHa) maapjuaratait 6aibx 601HO
3onucamuo 3onucamus Honoo OyypHa (CYP3A4 30HMCAMU/IbIH KOHLIEHTPALMUT XsHAX, SMHII3YHH

©/100T/107K METabO0IIM3M UXCIH?)

LIMHKUNT XsTHAX, 30HUCAMH/IBIH TYHT 30XHUILyYJIax
nraapjsararaii 6aix 601HO

®enutoun: (apmakokuHeTHK eBepmerl Oainar, CYP2C9 6a CYP2C19 depmentrdp
©J106T16X METa00IM3M Hb XaHaJar, CUHBIH JIX XAMXKIIHIAIC XamaapaH Xarac 3aJpajiblH
Xyramaa XyBUpY eepuiierajger (Kuimd Hb, 12 maraac 10 rapyit XoHOr XypTamn). Om
XOOPOHJBIH XapWiIllaH YWIWIdN CHHMB3H DX X3MJKIIHIIC XaMmaapaH MX X3MXKIAII3p

X37039/13%H9, TYHT ©epwiecHHi Japaa 2-3 7000 XOHOT XYPTdI KOHIIEHTpalu

TOTTBOPXKUXTYH Oaiik 60HO (xycHart 116).2°

XycHart 126: ¢penuronn (OT) Oyroy hocenntonn 6a 6ycan 233 XOOPOHABIH XapUIILaH
Y9I

XapuiIlaH HOJ100J16X Henee MeHe:KMEHT

031 aM1

Kapbamasenun KM3-51 Honoo OyypHa (MeTabOIIN3M HXCOHD) KM3 6a OT-bI KOHIIEHTPALUHAT XsTHAX
OT HoIOo 0OPWIOrIOX6,] XIMKID HXCIK, ICBIIT
Oyyp4 60JIHO (MEXaHU3M TOIOPXOITyii)

Knonazenam Kitona3zenambIH Hotee OyypHa (MeTab0In3M OMH13Y#H muHKuir xsgHax, OT-b1
HXCOHD) KOHIICHTPALUHIT XsIHAX

Denvbamam DenpbaMaThH HONIOO OyypHa (MeTabOIH3M DenpbaMaThIH HOIOOT XSAHAX, IMHUH TyHT

HXCOHD) TOXHpYYyJIaxX IIaapjuiararyii 0aix 601HO

OT-pI XOpATIOro YYCIX Maramiantail (MexaHusm
TOJOPXOHTyif)

OT-b1 TYHT OyypyyJiax Iiaapjiararyii 6aix
0O0JIHO; IMHAI3YHH MIHHXKUIT XstHaX, OT-bI
KOHLIEHTPALMUT XsHaX
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Jlamompudicun

JIaMOTpMXMHBI CHIBAH /19X KOHIICHTPAIH
OyypHa (Metaboiu3m uxcand, OT-bl HONOOroep
IIIYKypPOHH/IALH ©6/100T/I0HO)

OMHWIBYIH MIMHKUNAT XsTHAX; CUIBIH]
JIAMOTPHIKHMHBI XOMXKIIT XsIHAX, SMUIH TyHT
30XHMIyyJIax [Iaapylara rapax Marajyraiarai

Jlesemupayemam JleBeTuparieTaMbIH KOHI[EHTpAIX Oyypax OMHI3YHH IHHKXUIT XsHaX
Marajantail (MeTaboiIu3M HXCIHD)
Oxckapbasenun Oxckap0a3ennHbl HOoo Oyypax Mara/uiaiarai OMHAI3YHH MUHXK 02 OKCKapOa3enuHbI
(MeTaboIn3M HXCIHD) KOHIIEHTPAMHT XSHAX
Oxckapbasenuus! TyH >1200 Mr/xoHorT GaiiBai OT-bl KOHLEHTPALMIT XSHAX, SIAHTYsa
OT-p1 xOpanoro yyesx maramantait (CYP2C19 oxckap6azenuHubIr 1200 MI/XoHOTT 6a YYH23C 13911
0100T 103K MeTab0IH3M OyypHAa) TyHraap X3parmx Toxuonnons; OT-br TyHr
Oyypyyax mraapularatait 6aix 601IHO
Ilepamnanen IMepamnanenuiin Honeo OyypHa (CYP3A4 OMHI3YHH IIMHKUIT XSHAX; TIepaMIIaHeIniH
(hepMeHT 0100T 103K METAOOIH3M UXCIHD) TYHT TOXUPYYJIax [Iaapuiara rapd 60JHo
Tonupamam TonupamatsIH HOI00 Oyypax Maraiantait TOHNHpaMaThIH TYH oHjep 601 OT-b1 xopamoro
(MeTab0In3M HUXCIHD) yyeax maraantaii (CYP2C19 eneernex
Merabonu3M OyypHa)
Tonupamartsit TyH ennep 601 O T-b1 xopmioro OMH13Y#H muHKuir xsgHax, OT-b1
yycax maraanantaii (CYP2C19 eneernex KOHIICHTPALHIT XsIHAX
Merabonu3M OyypHa)
Banenpoam OT-bI XOpAJIOro yycox mMaraaianrait OMHAI3YHH muHk 6a OT-bI KOHIEHTPAIUHT XSTHAX
(MmeTabonu3M OyypHa, yypruiH xoa6ontooc (HEHT X9MKIOIHIIC yypartaii Xonoorooryi
callHa, Iar XyranaaHbl @0pUWIeNT TOBOITIH) XOMKID HITYY TyXai)
BanbrpoaThiH HONIOe Oyypd, XOPAIOro HXCIK OMHAI3YHH MUHXK 0a BaIbIPOATHIH
601HO (METabOIIM3M HXCOHD, XOPT METabOIUT KOHLIEHTPALMUT XsHaX
YYCHD)
3onucamuo 3onucamusH Honoo OyypHa (CYP3A4 30HUCAMUJIBIH KOHIICHTPAH 0a IMHII3YIHH
0J100T 103K METa00IH3M HXCOHD) MINHKUAT XsTHAX, 30HHCAMUJBIH TYHT 30XHIyYJIax
mraapjsararaii 6aiix 601HO
Banbnpoarsin  0dnAMdP1 CHMHBOHTHMHH — yypartad — WAPBXTAH  xosi0orzjor,

rIyKypoHuaanuir xampyyinas (30-50%-1) 3513r9HA 0JI0OH ypBAJIT METa00IM3MT OPOJIIIOHO.
BanbenpoaTelH CHIfBIH 19X KOHIICHTPAIM UXCOXHIH XOPIIP BaIBIPOATHIH XOJIOOTI00TYMH
X3CTUHH X3M>K33 UXCIHD, UHIICHAIP XyBb XYHUI OHIUIONOOC XaMaapax epreH Xyp33HUi oM
XOOPOHJBIH  XapWILaH YWIWdI YYCHOr.

Bbycan DD32D-moif xaBcpaH X3paridxia

BAJILIPOATHIH HOJIOO SIH3 OYpUIH MexaHu3maap eepuiermier (xycHort 118).20

XycHnart 12B: Banbmpoat (BAJI) 6a 6ycan 399 X0OpOHIBIH XapyIIlaH YHITWIdI

XapuiIlaH HOJ100J16X Henee MeHe:KMEHT

03J1AM31

Kapbamasenun BAJI-b1 HOJ160 OyypHA, XOPAJIOTr0 UXCIX DMHI3Y#H muH) 62 BAJI-bIH KOHLECHTpAIUIT
Mmarautanraii (Mmerabonusm uxcond, CYP 2C9, XsHaX
2C19 emeoriox MeTaboJIM3M HXCIHD,
TIIyKYpOHHIAIHN, XOPT MeTabOJIUT YYCHD)
KM3-b1 X0pu10T0 (2MOKCH]T HJIDBXTIH DMHI3Y#H muHk, KM3 6a KM3-bI 9110KCH/IbIH
MeTaOOIUTHIH KOHIICHTPAIN HXCOHD, YypPruilH KOHIIEHTpanuir xstHax; KM3-bI TyHT 30XuIyynax
X0100JITOOC caHa) maapuaraTaii 6aibx 601HO

Omocyxcumuo DTOCYKCHUMUJIBIH XOPJIOr0 YYCOX MarauianTai OMH/I3YHH IIHHKUIT XSHAX, STOCYKCUMHUJIBIH
(MmeTabonu3m OyypHa) KOHLIEHTPALMUT XsHAX
BAJI-biH HONOO Oyypax Maramiantail (MeXaHH3M  OMHOI3YIH MMIKHIT XaHax, BAJI-piH
TOJIOPXOit Oyc) KOHIICHTPALUHIT XsIHAX

Denvbamam DenpbaMaThH HONIOO Oyypax Maraiantai OMHI3YHH IMHKUIT XsHaX
(MeXaHHU3M TOLOPXOii Oyc)
BAJI-bIH XOp/UIOT0 YYCOX Marajyianrai BAJI-bIH KOHIICHTpauuiir xsiHax. Oeapdamar
(CYP2C19 eneernex merabomusm OyypHa) XaBcap4 X3parmx yex BAJI-biH TyHT Oyypyynaxsir

30BJIOHO.

Jlamompudicun JlamoTproxuHBI XOpUIoro (Merabonusm OyypHa, Jlamotproxuns! TyHr 50%-nap Oyyprax,

TIIyKypOHHIAIN) OMHII3YHH IIHHKUUT XSHAX; CHIABIHI
JIAMOTPHYKUHBI XOMIKIIT XSIHAX.
Oxckapbasenun Oxckap0a3ennHbl HOJOo Oyypax Mara/uiaiarai OMHAI3YHH MUHXK 0a OKCKapOa3enuHbI

(MeTab0In3M HUXCIHD)

KOHLICHTPAIIMUT XSTHAX
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Denobapouman

DerobapOHUTAIIBIH XOP/JIOr0 YYCIX Mara/yianTaii
(CYP2C9 enoernex merabonusm OyypHa,
[JTyKypPOHH/IALIH)

OMHAI3YHH muHxk 0a penodapOuTaIbH
KOHLICHTPALHIT XsTHAX

BAJI-bIH Hesee Oyypax marajuiantai
(rrykyporunanu 6a CYP oxcupanuiin yamaac
MeTabO0JIH3M HXCOHD)

OMBdI3YHH mumk 6a BAJI-pIH KOHIIEHTpanmiir
XsIHaX

Denumoun OT-bI XOpAJIOro yycox mMaraaiaantait OMHAI3YHH muHk 6a OT-bI KOHIEHTPAIUHT XSHAX
(xonbonTo0C canax, MeTabonu3m Oyypax, nar (X0100r100TYil KOHLIEHTPAILIMIT XOMKHUX Hb UIIYY
XyralaaHsl siBI| TOBOI'TIi) a4 x0J100r/10JITOM)
BAJI-pH HONOO Oyypax Maramiantait OMBdI3YHH mumk 6a BAJI-pIH KOHIEHTpanmiir
(merabonn3m uxcand, BAJI-piH X0pT XSTHaxX
MeTabOoNIUTYY I YYCHD)

Pygunamuo Py®buHaMHIBIH XOPIOro UXCOX Maraiantai OMHAI3YHH MUHKUAT XsHAX; Py pUHAMUIBIH TYHT
(metabonusm OyypHa) OyypyyJaxbIr 30BIOHO.

Tonupamam BAJI-bIH mIANTraanT 3JI3THAN XOPAJIOTro UXCIX OMHI3YHH IMHKUIT XsHaX

MarayiaiTail, XUIOHATPUIMHUIH 3PC/IIT HXCIHD
(MexaHH3M TOIOPXOH OyC)

B.3.2.5. OMUITH YOMUYKRJIMIHUANA XAHAJIT

KM3, ¢enpbamar, BabIpoatT 33par 3apuM 0371aM133¢ Oycan D3-HifH SMUMITIIHUN
ABLAJ] J1a0OpaTOpUIH XSHANT IIaapjajararyi, Xapus yprt xyramaaraap ¢genutoun, KM3,
®enobapOuTan rax MIT PEPMEHT HIPBXKYYJIATY O3IIMAI X3PATIIACIH XYYXAUNH 1yCaH]
©6X TOCHBI X3MX33 UX3c4, GoNuiH Xy4uua 6a ButamMuH B12 Oyypd, XOMOLMCTEHH UXACAIT

TyJl XsHax miaapyiararai .18

Bannpoamuein xananm

BAJI-pIr X3paridx3[ XOBOpP TOXMOJAOJA IPTHUM YHI axwiiaraa MyyJaar Tyj
HMUMIITIIT 3XIIIXIC OMHO 0a IXHUI 6 capbIH TypI OHp OWp AIATHUNA OMOXUMHHI XsSHaX
xaparmi (ALAT, ASAT, GGT, ammonium). OMYMATHANR 6MHOX YEeTIH Xapbllyyiaxas
IIMHX TAMJIDITYH XYYXID[A 3I3THUE (DEepPMEHTYyA XIBUHH X3MXKIIHIIC 3 JaXMH XYpPTAI
MXCOXD SMHAIIBYHH au xosbormon Oara GaiiHa. XapHH YYHI3C WIYY MXCIX TOXHUOJION]
O00rMHO XyTramaaH] [aBTaH XSHAX, SJTHUH (EepMEHTYyl TyyIlITail eHIepCex, 3CBII
XYYXJ3[I WIMHAK TAMAST WIBPBAI AMUWH SMUYMITAT 30rcooHO. BAJI-bIr  3ydrHuit
(dbepMeHTHUIH HHITYKIU YYcraX Oycan 63mamanTaii (peranronn, KM3, acBan ¢penobapOuTa)
xaBcapu xopanmdx  toxuonpony GGT 75%-umap, ALAT 25%-map uxsccrH Tyxai
CyJaJraaHsl yp AyH OHii.

OmyrHuit  pepMEHTYYABIH XOMXKID XOBHUWH OOJIOBY AMMOHHUKH XOMKID HUXCIX
TOXHUOJII0JI ANI03T axkuriarajaar. Snanrysa 6ara HacHbI XyyX131 BAJI-bIr Xaparinx, sMuiir
OHJIOp TYHTaap yyJrax, CHMBIH /13X KapHUTUHBI XOMK?3 Oara Oaiix, henuronn, KM3, scan
(deHobapOUTanbIr  XaBcapd XdIPATJdX, OCBIT HYYPCTOPOTYMMH aHXHIpa3a XOpUTd
OonnManuir  (amerasonaMui, — TONMpamar, 30HHUCAMMI)  XaBcapy  X3POIidXdJ
XUIEPAMMOHIMUIH 3PCII UXCIHD.

BAJI-pIr X3parmnxsa OOJUCHIH CONMIIIIOOHBI AMIAT CHAPAIX Maraajainrtail. 3apum
TOXHUOJIIOJ]] SI3THUNA OMOXUMUIH Y3YYJIRNTYYA X3BHIH Oaiix 00J0BY n0TOp Myyxaiipax,
006JDKHX, YHANTBIH TOO OJIIIPOX, SHUE(PAIONAaTH XYHAP3X 33p3T JJSTHUN  YHI
@KUIUIAraaHbl JAyTarUIbIH JaaMKUPCAH Y€ INATHBI MIUHK TOMIAT widpaor.!” Xyyxauiin

IMIII JaaMKpax Marayiai 0aix Toxuoaomna BAJI Xoparaoxaoc 3aiiicxuiix xaparmii.2?

Kapbamazenunol xananm
KM3-bIT X3pari33/1, HAT capblH Aapaa IyCHbl EPOHXMN MIMHKUITAT manrana. Llycany

raraaH 0eeMHifH XaMxk33 Oyypax xaHuiarataid 6011 TOrTBOPKTON 3-4 107100 XOHOT TyTam/{
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xssHaHa. Heirpodun scuitn xomxkas 800-1000 xyptanm GaracaXx TOXHOJAON] SMHUUH
SMYMJIIT33T 30TCOOHO.

KM3-b1 5MUMAT2HUHR SBIA JIEHKONIEHH XOBOP OyC TOXMOIAOHO, MXIHXAII dXHHM 2-3
CapblH TypIl axuriarjpaHa. Hacana Xyparduarsil Xapbllyyidaxaa XYYXId[ XYH 33pTUitH
aluIaCTUK aHEMM, arpaHyjJoLWTO3 Maml xoBop Toxuosgnor (575.000 toxumongonn 2).
[araan 6GeemmitH ToOo 3000-4000 opuuM XYpPTdI XOHIOH 33pradp OyypBal XOpryi
JIEMKOIIEHH XIMD5H aBy Y3H), HXIHXJI39 HD OyypaiT aakmaap asHjaa 3acapjar.'’

Okckapbasenunvl xanauim

Oxckap0a3zenuHbIT XAPATIIXA XUIIOHATPUAIMHU KUTTIATAar 00JI0BY XYYXID XOBOP
toxuonanor. Hatpuiir raparnutyynax Oycaa SMHMH O3JIMANTIH XaBcapd Xd3pATidxd.
(Kummd Hb, 3-IArapurT aHTHICHPECCAHTYYHA, TUA3UIAMWH JTUYPETUK, XIBIIMHKUT OycC
AHTUTICUXOTHK), MOH YCBIT MX X3MXKI3TI3p yyXaJl HaTpUH XOMK?I> OyypHa. DHOY HOJee
TyHIaac XaMaapHa, SMUMITIIHUM SXHUN 3 capblH TypIl, 3CB3J1 HATPUNUT ragaruulyysaax eep
O2IIMAIIMIT XaBcapy yyjraxajg WPH?. MXdOHXA93 IMIMHX TAIMIAT WIBPASITYH, 3CBII
HATPUIH XAOMXK?3 aaXMMJaa X3BUUH OOJIIOT TyJ SMHHI 30TCO0X, 3CB3J TYHI Oaracrax
maapaiararyif. CuiiBSH X HaTpuiiH XoMk33 120 MMon/a-33¢  minyy OaracBan
OKCKapOasenuHbl TYHT Garacrax, IUHIIHUN XOPArior Xs3raapiax Xapormit. !’

Tonupamam, 30HUCAMUOLIH XAHATM

BonucelH cOnMMIIOOHBI aiu03, 0eOpHUA Uyllyy YYCIX SPCADJIHMIH YIMaac 3Irinp
O2JIIMAIIMUT  XOPITrTdXIC OMHO Oa Japaa Hb, TONOPXOH Xyramaaraap CHHBAIH 39X
OuMKapOOHATBIH XAMXKIIT XsHAX Imaapuiaratail. MetabonuiiH anuao3 3acpaxryid, XYHI
39pruitH 6aliX TOXHOJIIOIA SMUIHH TYHT Oaracrax, 3CB3JI X3p3rJIdar 30ICO0X HIaapagaraTai.
OMUIH SMYWIT33T YPrapKIYYIdX LIaapuiaraTail TOXMOAAONA WYJATHIH dMUMITI) XUHX
X3parTai (0eepHUH TYYArSHIPUIH 2-p XOBIIMHKTIHN aIu).

TonupamaT 6a 30HHMCAMH]I Hb HYYPCTOPOTYMHH aHXHUApa3a (PEPMEHTUHT X3COTWIFH
XOPUIYUHH TOOHJ Oartax 0a XyyXIdI MeTaOONuilH XOHreHeecC MyHJ 33pTUiH apxar
anuao3, HedpomuTHaz Yycrax spcmnmil. 2014 oHA XWHUTACOH CHUCTEMYHIICOH TOWUM
cynajiraaraap TOMMpPaMaT X3p3rJI3COH BUTOHUM 29%-1, 30HUCAMUI XAPITIICIH OBUTOHHI
7%-1 MeTaboJIMitH auua03 WIdpUd. beepHuil aMrar xaBcpax, HIMAITIIP KETOT€H XOOTHbI
JPTIBMHUNAT aluriax TOXHOJIONA alUA03UNHH 3pcian 0a XYHIOUMH 33par eHaep Oaifna.
Xyyxmpa wipsX MeTaOoNHifH apXar amuI03uiH XYHApAIL Oue MaxOoaWiiH ©CeNTHITH

XOLPOII0JI, PAXUT, OcTeoMasnu Oarrana.'’

Bueabampunul xananm

BuraGaTpuHbIr X3pa3rimsHUAN SBIA 3PTA33 9 capblH Japaa HYIHUH TOPJIOTHIH YT
aXWIaraanbl OyHaiITTyd ajjarjai, xapaaHbl TanOailH KOHLEHTPUK OyypanT Yycax
APCIITIN. DMUMD yaaH YPIa/DKWIDK, SMUNHH TYH XypUMTJIArIaxblH X3p33p XapaaHsbl
©OpWIONT MXCOHY. BHUrabaTpuHBl SMUMITIST 3XJIDXIIC OMHO Xapaa, HYAHUH TOPIOTHHAT
IIAJITaXK, SMUMITIIHMN ABLAI XSHAX X2porToit.!’

OMUtiH 2adic HeJIOOHULL XAHATM
VYpr xyramaaraap 390-MHI X3p3IVI3X TOXHMOJAONA Tak HeJleer TyyIUTail XsHax
mlaapjularatal. AjnuBaa 30BYypb 1106H XOHOIOOC WIYY Xyraunaaraap YpIaJpKiIdX
TOXHUOJIION]] IIyCHBI €pOHXHUH 0a JPAr3pIHTYH MIMHXKWITID, SJ3THUH Y3YYIATYYIUIT
TYPISH XsiHaX Iaapuiararaidl. beemxux, Tonopxoit Oyc manrraaHaap xaiayypax, TYypaiT
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rapax, ux sapax, HOMPMOIJIOX, XaHHUAATal TOCTAM IIMHXK TOMIAT WIPIX, YHAIT TAaTaIT
OJILIPOX, yXamcapT yxaaHbl Oaiian eepwyerfex, XdIBIMWUIIOP 6OBI6X MIHMHX HIPIX
TOXHUOJION] IYCHII XsHAX IIaapajaratail. AIUTACTUK aHEeMH YYCIX OHIep SPCAITIH
¢denpbamaraac (Lycheir oiip oip xsHaHa!) Oycan DDD-MHUTr X3paridX TOXHOIIONA XYHI
39PTUIH TaX HOIIeO YYCIX dpcadn Oara Oaiimar. ['axk HONee MXIHXIID dSMUNHH IMUMITIAT
3XOJICOH IXHHUHU XDPH CapbliH TypII WIPIAT. !’

A3u rapanrtail XymyycT KapOaMasenmuH, OKCKapOa3emuHBI AIMUMITIIT 3XIIYYIIXIIC
©MHO XYHHUH JedkonuTuitH antTured HLA-B*1502 annenuitH CKpUHUHT IIMHKUITDD XHHX
X3parmi. Xoa X319H yHIC yrcaarail xymyyct HLA-A*31:01, HLA-A*24:02 amnens
WIBPIAT 62 X3T M3APATIINX YPBAJI YYCAAT. DArdp MUHXWITIAT YPbIUMIaH XUUX andaH
€cHbI 30BIIOMK xapaaxaH Oaiixryil. HLA-B*1502 annens separ xymyycT kapbamazenuH
(3apumaa okckap6aszenuH, GEeHUTOMH) XIPIMIIIXI XIT MIAPITIIUX ypBa yycd, CTUBEHC-
JKoHCOH XaM IIMHK, apbCHBI XOPT HEKPOJIU3 YYCAIX Marajajiai eHjep Oaiimar. Yr amnens
36BX6H A3M rapajitail XyMyYCT WISPJIAT, OaTiaracad TOXHOIIOMI A93p AypacaH 0371aMaI
X3POIIdXIIC 3aMICXUIX XIPIrTdid. 2

['5p OynuitH acyymHHI TI3p OYJNMHAH THHIYYIP/A ajuBaa SMUNH O3JIMAIII IyCHBI,
apbCHBI TAX HOJIOO WIAPY OaiicaH, 3CBAI IIp OYIHUNHH OJOH THINYYAS/ ayTOUMMYH 3MI3T
TOXHOX Oaiican 00N ypbaumiIaH JAOOPAaTOPUMH XsSHANT XWX Hb 3yWTdil. Tommpamar,
30HHCAMUJ XITYYJIIXIIC 6MHO I3p Oyia OeepHUil smrar, 6eepHuil uynyy uidpu Oaiican
3COXUIAT J1aBiax xoparmi.!’

Acnwl apyyn mdo1O
Xyyxma ypr xyrapaaraap 900D  X3pAardyyiadxdAd  BUTaMUH  J[3-bIr  XSHaX,
maapyiararaid 601 BuramuH J13 6a Kanblui yysrax xaparmi.!’

Comesyutin, mepx yunutiH 6atioIblH XSHAAM

ONuiencu OHOUUIOTACOH XYYX3A OYpPT TaHUH MOADXYHH, COTTAIMUH, TOpX YHINHH
Oaiplr  WMHXKIX  copuiblr  xuiixuiir OTOVYX-ooc 3eBnenmer. 3apum  DID-miir
X3PATIAIX3 CITIBI TyTpaldl YYCdX, amua XOpJOoX 3pCAdi HUXdCAr. OBYHMM TYYXUUT
OYpAYY/IPXIP3 aHxaapall TOBIOPONT, SIpUX YaaBap, Cypax, TOITOOX YajBap, T'YHIPTIII
39pruir jasia”a. CATraL, TaHWH MBJPXYHH YHWIMHI CKPUHMHI MIIPYYJAIT X3P3II3IAT
COPHIIYYABIT (aCyyMXKUIT eepeep/acpaH XyMYYKYYJIdrusp Oernyynsx, aCyyMKUHT 3MY
aBax, KOMIBIOTEPUIH IPOTpaM allIUriax) allluIjaH ©BYHUH SBLI, SMUMITIHUN Yp IYH, TaxK
HOJIeOT XsHax 60HO.!’

B.3.2.7.9MuiiH YMYHJIIMIT 30rC00X HOXIIOJI

DNUNENCUTIN XYYXAUWH SMUYMITIIHUAN SIBIQJI MIAITraaHaac yJ xamaapan Oaramgaa 18-
24 capblH TypLI YHAITTYH OaiiX TOXHOJIIONA SMUIH SMUMITIAT 30ICO0X Tajaap 0010JI0XK
6011HO. DOD-MIfH SMYMITIAT IMHAT 30I'CO0XK OOJIOXTYH, SMUHH TYHT aakuM OyypyyJiHa.
Tynr xopxsH Oyypyynax Tajmaap TOIOpPXOH 3eBieMK Oaixryil. DMuiiH TyHT OOTMHO
Xyranaanja Oaracraxaj YHaIT TaTalT COAPAIX PCIAITIA TyJd TYHT aakuM, X3JPH CapblH
Typmi Oyynrana. Snanrysa OeH30[ua3enuH, OapOUTYypaThIH TOPIUNH O3IIMAIUIT
30rCOOXOJ] YHAQJIT TaTalT JaBTarjax »dpcidi eHJep Tyl WYy YPT Xyraraaraap
GosnroomxToi Garacrana.?’
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DDD-uitH XAPArad3r 30TCOOCHBI Jlapaa AaBTaH yHax Tatax spcadi 30-40% Oaiina.
VYuanrtryii 6aiican 2 KUJIMAH JOTOP SMHIH 3MUYMITIAT 30rCO0X TOXHOJION IaBTaH YHAX
TaTax 3pCIAJI, sUTAHTysia X3CATYMIICOH AMMICTICUTIH Xyyxayyma 6a THB smrarmii yen
WIyY eHzep OaiiHa. 4 *ui yHaNTryd OaiicHBI 1apaa SMUNHH SMYMITIAT 30ICO0X 0a 2 KUl
YHAITTYH OaliCHBI Japaa 30rcO0X XOOPOH/I CTATUCTHKUIH Marajyian Oyxui sraa Oaixryi
xoM39H AHY-bIH MOIPOJINIH aKaJIeMURH YIUPAAMKHH]L 3aa5K9.2

Jlapaax XY4UH 3YWJI JaBTaH YHAXK TaTax dPCAIMUT HAIMOTIYYJIHD:

XO6JITeOHHH, 3CB3JT TAHUH MJIIXYHH 06puIenTTdil 0aiix,

SMYWIIIAT 30ICO0X Y€ INANTraaH TOAOPXOWIYM smuiencutdd xyyxaunH TLb
SMIIT 0aiix,

onaMon Oyroy YAMBIH MIANTraaHTail SHWIENCUTIH Oaiix (TapXWHBI AYpCT
OHOLIUITOOH] OYTIMITH 6epuIenTTdi Oaiix. >

XyyxauitH Hac Oara 0aifx, 30BX6H aOCaHC YHAITBIH X3JI03p MIPIX TOXHO™OII]] yHAIT
30TrcOX MarajjanTail 6a TaBuiIaH caifH OaliHa. 3apuM ©BePMeI] YMHIJI3YH-I[aXWIraad XaM
IIMHKAWH Y TOAOPXOH HacaH/ ©BUYMH asHIaa HAMXKUX Marajyiantail Oaiinar. D2D-uifH
SMUMIITI3T 30TCO0XO0J OBYTOH, IPp OYIMHHXOH, acpaH XYMYYXKYYJdrd HapT Japaax
MDB/JI3JUTHHIT OreX X3pArTiu:

- ©OBepMeIl SMHAI3YH-IAaXWITaaH XaM IIHHkKAIC Oycaa, DD D-UifH SMUMITIAT 30ICO0X
OO0JIOMKTOM TOXHOJI0JI] ©BUTOH, TYYHUI ap IIPUHHXIHT SMUMIITIAT 30I'CO0X IaBYY
0a ceper TaJ1, PCAIUNT TaIdapIiax erex X3parTail. IMHIH SMUMITIAT 30T COOCHBI
Jlapaa AaBTaH yHaXX TaTaxX TOXUOJIOJ YMIH] TICBIPTIH Oaiix Oara 33pruiiH spcadi
Oyiir Taitnmbapnax, OMuradp O6aranraaxyymnax X3parTii.

- DMHUIH 3MUYMITAT 30ICO0X0/1 YHAIT TaTalT JaBTarax 3pcadi 3aaBajl UXCOXIYH.

- YHauT TaTanT AaBTaraax TOXUOJAOJ SIHICTICHIH CTaTyCT OPOX, Hac 0apax 3pcadi
Ouid.

- 2 KWIMHH TyplI YHaX TaTaaryd XyyxJAd37 3MUMIrr 3orcooxooc emHe TLb-niir
JaBTaH XsHax xopormu. TLb-T snumencuiiH eBepMell Iypd3JI3di WIPIITYH
TOXHMOJIIOJIL SMUMH IMUUITIAT 30ICOOXBIT 30BIOHO. !

B.3.3. OMuiin 0yc 3MUHIrI?

ONUIENICUIH Y€1 KEeTOTeH XOOJHBI J3TJIAM, M3C 3aCIBbIH AMUMITI? 33p3T SMUUH Oyc
SMUWITI3HUN XyBUJIOap Ouii. DAr?3p aprbil 36BXOH SMAH] TICBIPTIH MUIICTICUNH Yel
0010ILI0X TYJT “IMIH]] TICBIPTIH SMHUICTICUH MEHEKMEHT ” 3MHAJI3YIH 3aaBapT Tycraiyian
eryyYi3B.

B.4. XYYX3/] HACHBI SIUJIEINICUH SMI'3I'YY/]

B.4.1. Hapaii, HSUIXCBIH dNIHJIENICH

Hspaiin yen nnpsx UX3HX TaTaNTyy ]l LIMHK TAMATUHH LIOYMOT TaTalTyyn, 36BXeH 10%-
I SMUJICTICUAH ©BUMHTAN X0J000TOW Oaiinar. DnuiencuilH OyX XaM HIMHKUHT HacHBI
xamaapasiH XaMT DTOYX-ooc muH3p aHruiacad. JHA 3aaBpelH A.7 X3C3rT OarraacaH
XYCHAI'T 2-00C Hspail 06a HANX Yex O9XJPX SHWICHCHIH SMISTMHAH KarcaajaThil XapiK
6onuo. !0
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Xycnorr 13: HapaiiH TaTaITHIH SMHII3YHH X3105pyya>*

Tamanmuin . .
Aypcnan Hapaiin e6opmeol; onomunzoo Imuanzyin xamaapan
X21109p
ABTOMATH3M XapbLaHTyl WKUII X9BMAALT Hspaiin uxsBuiidH opanb JyTyy Tepcen Hsxcas,
XO/I6JTO6H yXaMcapT yXaaH aBTOMAaTH3M HIDPH?. MOH XYYHITOPOrd-Iyc
angarjacad YeI WIpIH). Xyranaanmaa 6a IyTyy TOpCoH JyTax SHIe]anonaTuitn
YxamcapT Xe1e1reeHTIi HSUIXCBIH €pJUNH XO0IT00H YeI aXuriargana.
TOCTHH, 3apUMlaa yHAIThIH TaTaNThIH YEUIH aBTOMATU3MTall  YIrcapcaH TaTalaThIH YeI
©OMHOX XOJI0JIT0OH 30XUCTYH TocTH Oaibk O0IHO, THIIMAIC TYJIXYY HI3PHD.
Oaiimaap ypraoKIdHD. TLb 3aiinmryi maapagaraTai.
Yuuyupxuiiadx  xwn 6yisr OymauHr XaMpaH, TaranTbiH yT X>I03pHHAT Hspaiin myc xapsanr,
(KJIOHHK) XapbLIAHTyH JaBTarfax, XKuri, SMHI3YHH HIMHXIDP LIWUII33CUIH Ye WIdpAdT
9CBAI KUK OyC XIMTIH XapblLIaHTyHl HaliaBapTai TATAITHIH XJ103D,
YHIAPXHAITHD. OHOIIIOX OOJIOMKTOH. XYYHITOPOrd-IyC TyTax
SHIe(ATONaTHIH YeT
QKUTIIATJaHa.
OnujiencHiin MHUOKIOHMK TaTBa3/1aac WIYY Hspaiin 6ormao xyranaanz Xosop. bonucen
cHasMm yZAaaH, TIX3 TOHUK TaTadTaac  WIPIX TyJ HApaH TaTBaI3ax COJIMIIIOOHBI TOPOIIXUITH
apaif G0THHO YPraDKIdX, UX tatanraac OMI -uitH Ouwr 9MIIT, 9CBAJI HAIXChIH
6ue 6a ux Ouex oiip OyTauHT AIMIUIIAXTYWTI3p SUITaH caliraxaf — XODKINHH 0a SIUIeTICHHH
TYJIXYY Xampax, I3HIT xs6apryi. Yrcapd mmpd 00THO.  3pT YeHitH
Hyrajapax, TO9HUIX, 3CBIII SHIe(aNTONaTHiiH yer
XaBCpaH TIHHIDK HyTaaapax TOXHOJIIOHO.
xenenreeH. Hyypuuii Oymann
yaHrapax, TOJITON JI0XHUX,
HYJIHUI SUIUMIYH X©J10Ir00H
39PAT 3apUM ©BOPMOI] XIT03p
WP OOIHO.
TarBana3zax 3 OypuiiH Gaiprmny (ux OMHII3YH SIHIIETICHIAH Oyc Bonucea conuaooHst
(MHOKJIOHHK) OueniiH, MOUIMIAH X OUeN Ofp, MHOKIIOHYC TaTalTaac siraH TOPOJIXUITH AMIAT, ICBII
9CBAJI Y3YYPHIH) OYiIaT canraxaj amapryi, TLb HSUTXCHIH XOTKINIH 02
OyJTYMHTHIH raHIaapIMIICaH, 3aimuryd maapaararaif, OMI'-  SIuIencHitH 3pT YeuiH
9CBIJI lapaajiaH, OOTHHO HIH CyBTHHT XaMT OYpTIoH?. SHIe(ANTONaTHIH YeT
Ypramkimx (<100 mcek), TOXUOJJIOHO.
yxamcapT Oyc, IHITHHH ardul
Xywmnx X5A9H CeKyHI?9C OOH MUHYT XacarumnncoH, ouenitn HAr Oyroy  HsuixchIH xerimmiiH 6a
(TOHHK) XYPTOJ1, yAaaH YPIIJDKIDX XOEp Talx, KUTT OyC XOMTIH SNMWJICTICUIH 3PT YEUiH
OyJTIMHTHIH arduiI WIDPH). sHIedanonaru 6a HIpalH
Xywmx tapxman 6atipian 601 YAMBIH IIWICICUIH Ye[I
SMMIIETICHIH Oyc rapanrai TOXHOJIIOHO.
OaitHa.
Bereratus 3ypx-CyIacHbI, XYYX9H AMBCTaNBIH YHIHHT XaMapd Hstnxceia xerximiia 6a
(autonomic) XapaaHsl, XOJ0OI-I3I3CHUIA, 6osHO (amH03). THB 3aimmryit SNMWICTICUIH 3T YEUH

XOJIPOITHIH (CyZOMOTOp),
Ba30MOTOP, ICBAIT
TEMIIEPATYPBIH 30XHITyyJIra
39pOr BEreTaTuB MAAPAIUHH
TOTTOJNLIOOHBI YIIT
AXUIaraaHbl WIT 6OPWIOIT

maapzsararai.

sHIedanonaru 6a HIpaH
YAMBIH SIMICTICHHAH YeT
TOXHOJIIOHO.

3aH TepXHiiH

YinanuitH xopur, caaTax
(ramax MdT), XOOITOOHTYI

TLb 3aiinmryi maapagaraTai.

JlaHraapaa X0BOp WIPH).
XOCOr4uIcHH yHaNIT

caaraJ
(behavioral 00J10X. TaTaNTHIH JapaajliblH HAT
OYPAIIIAXYYH X3J103p33)
arrest) YPOJLAXYY po3p
QKUTJIaraaHa.
apaaJjiax Oep mmmk TMmaRrmi, THB mpx aBaMrapaax MUHX OalXIyH, Hspaiin asnmaa xssHarmax
P XTIy
TATANTYY] ©OpUWIONT COJIUTIOX “‘Aapaanax TaTAITYYAbIH OMHII3YWH IIHHK snutericy, 3¢ KCNQ?2
(sequential TaTaNTYyn’ TOMIRT sTH3 Oyp OaifHa. X314 XoMPH  3HIe(aIONaTH I9X MIT
seizures) [IMHX JlapaajjaH WIdPpH), YAaMIDIBIH STTHICTICHIAH
TaTaNTHIH Y/, TATAIT XOOPOH/ Yen 3103T aKurIarajar.
OWEHIH TaJl COJTUTIOHO.
3eBxeH DOMHII3YHH UAT AKX TLb 3aimmryii maapiaraTai. TYYy TOPCOH HSUIXCa/,
Y ry YTYy
HaXUJIraaHbl TOMJIDTITYH MOH XYUHITOPOTd-IyC
AYPII1321T3H IyTax sHIedanonarurait
YHAJIT (stmaHTysa CyypuiH

3aHrujiaa, 5CBOJI XapaaHbl
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(electrographic TOBTOPUIH IIMTINTIH),

only 9PUMMT SMUMITHA OyH,

Seizure) 3YPXHHH M3C 3acal
XUMITICOH Hspaig
QKUTIIATIaHa.

AHrumiax M>b 1391971 XaHTanTryH, 3CBII TLb 3aiinmryi maapagaraTai

00J10MIKTY i SMHAJI3YHH IIUHXK TOMJIT

YHAIT TaTaJT aHTHIIax OOIOMXKTYH

TOXUOJJIOIL

Hsipaiin TaTanThr ypA 6MHO 36BXOH SMHIJI3YHH IIMHKTIH, SMHAI3YHH 0a axuiraan
OWUWIATUIH ©6pUWIeNTTIH, 30BXOH IaXUITaaH OMUIATUHH 0OPUIONTTIH XIMI9H aHTHIAAr
OaiicaH. 36BXOH 3MHAI3YWH MUHKTIH TaTanThiH yea TLB-T eepuient wimpadrryid, 3Arsp
TaTaNTyya SHWIENCcHiiH Oyc rapanrtail Oaiix MarajuianTtaid. XapuH 36BX6H [axXHIraaH
OUWIATUIH ©6pUIONTTIH OalfX TOXUOIIOI SMHAIIZYHH XYBbJl YUMAII'YH, 3CBAIT OMUMI, VI
MDJITIRX IIUHXK TAMISITAH Oaibk OosHo. HsipaitH TaTanThIr SMHAI3YHI OHOILIOX Hb
XsITOApTyi, sIaHrysa S3pUUMT SMUYMITI9H/I XaMparicaH, XYH/l ©BUTH HApaila SIHICTICUIH
0a snuierncuiin Oyc IWHXUNT sUITaH cajraxaj Typliara IaapaaHa. Xy4uiaTeperd-1yc
OyTIbIH SHUedanonatutaii HapaiiH 50-80%-1 SMHIA3YHI WIDPXHHA TaTalTHIT SUITaX
yanaxry, 3eBxeH TLlb-T snuiencuiiH eepwienT WIAPASr Tyl SMUYWIT)  XOLPOX
MarajJanraii 6aimgar.?*

AHYVY-bH 3MHI13YHH HEHpOQHU3UOJIOTHIH HUNUIAIMIIIIIC HApaWH 3JeKTporpaduitH
tatanteir “TLB-T Garamaa 10 cekyHa YpraDKIdX, JOITHOHBI OPOM XOOPOHAOX XY4YIDI
Oaramaa 2uV 0aiix, maBTarjaH XyBbCax, IDHAT WIPIX OMIAT ©6pWIeNT X3MIIH
tonopxoiticon. THB gaxe sMrar JOJATMOHBI JaBTaMX, XY4IdJ1, Mopdosoru, Gaipruisix
XYBbJl WIPPXUHA XYBHpaxXbII “XyBbCcaxX~ X3M33H TOAOpXOMIHO. JKMII? Hb, XyralaaHaac
XaMaapaH aMIUIMTYJ MXCOX, JaBTaMX yJIaallpax eepusenT. DIeKTporpaduilH TaTaiaThir
TOMOPXOMIIOX 0T IMHAJI3YHH IMHK TOMIIT Galix miaapaiararyi.’*

Hspaitn TatanTyya X3COr4uiicoH XTI Oaligar. BoauchiH CONUIIIOOHBI TOPOIXUITH
OMIATUNH YeI XOICOTYmiIcoH Oaiiimaap 5X2JCOH TaTalT Mall TYPIrIH Tapxax, CIasM,
MHOKJIOHMK TaTBali3al Xd3J03p33p wWmnp4y O0mHO. 3apuM TEHETHKHHH INaITraaHt
SNWIENICUIH YeIl HApalH yea XACOTYWIICAH XYWIdX TaTaITyyJ WIdpU, HSUIX YeI TapXxmall
TaTanT pyy WWDKUHY. HspallH TaTanThlH yeHiH yXamMcapT yXaaHBIT YHAJIX OOJOMXKIYH
TyJl XeAenreeHuil 0a XemenreeHui Oyc IIMHXK OYXMil yHANT TaTalT XdM39H XyBaaHa.
Hsipaiin on0H TepiauiiH TaTanThlH IIWHX WI3PpY 00J0X OOJNOBY MXIBWIAH HAT IIHHXK
JTaBaMrainaar. 3apuM TOXHOJIIOIA TATAITHIH IMIMHXK TAIMJIAT lapaaiaH WIdpHI, Ouenita Tai
conuraoHo, 2017 oun DTOY X-00c rapracan aHruiail YYHUUT “napaanax TaTaldT X3MIdH

HOPIDCOH (XycHorT 13).24

OTOYX-Hbl HApallH TaTaNTBIH SMHAJI3YIH 3aaBap rapracaH Oaraac HIpailH TaTaaThIT
“TLB-T crepeoTun X3BMasrTail AOITMOHYYH IIHAT YYCY 3XJI3H, AABTarfaxk, XyBbCaxkK
TOrCOX LAXWITaaH JOJTMOHBl ©6epwIeNT  X3MIH TOJOPXOMWIDKI?. YYHI, LaXwiraa
JOJTHOHBI X3JIOAM3IMIH Xyranaar TOJOPXOMIOOrYH, XapuH OYPAJ39X SMIAT JTOJTHOHBI
JTaBTaMX, MOP(OJIOTHUITH XyBbCaX ©6PUIONTOOC TATAITHIH AXJI3J1 6@ TOTCrell aXKUTIaraxynIl
Oaiix &croiir ToxmpyyncaH. WMHHXYy HIpallH TaTaiThIl LAXWITaaH eepuwlenTeep
TOJOPXOMJICHOOP 3MUJIENCUMH TaTalIThlH OHOIIMWI HOTOJDK, 36B TaBMXaac IO
SMUMJITIOHUK IMHIAB3p Xamaapax axd3. TLb-uir XsHacHaap TOAOPXOM XyramaaHni
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TaTaJITBIH YPrJDKIDX HUWT Xyrauaar TOAPYYJIHA, MHIDCHIID HApPalH TaTaIThIH a4aalljibIl

TOI'TOOHO. TaBI/IJIaHI[ TaTaJlThlH JaBTaMX 61/IH_I, XapuH TaTaJITbIH adaadjall Ccepreep

Heneesaer. Har naruiin notop Tatanteid adaanan >30—60 cexynn Oaiix Toxuonmonn 23

SMYMITIAT IXJIYYJIDX IaapjiaraTan.

HsipaiiH TaTanThIr X3pX3H OHOLUIOXBIT aITOPUTM |- XapyyJiaB.

Auroput™m 1: HApaiH TaTAJITHIT 36B OHOILJIOX apra 3aM

Tatax eHAep
3pCA3NTIN HApal

6a/acsan

‘ TaTanTtran HApan ‘

J

TUB

60/IOMKTOM 3CaX

yryi

Typwnaratai aM4YnitH

— —

axXurnant

EpauitH TUB-T
3NUNEencuiH

Janaiiybir
xamxux TUB-T

3aNUNEeNncuinH

THiim

eepynent XacarunsH
eepynent YNUMPXUINIAX, TaTantbiH
3CB3/1 X3C3MY/I3H 6ycag xan63p
™mim yryn XYY/I3X TaTant
TyBLIKMH 1: T 5 T 2 T 3
e BLUMH 2a: BLUMH 2a: BLUMH 3:
SNUNEencuinH TYBLUMH 5: y < TyBLUWH 4: Y , u = TyBWUWH 4:
. SNUNEncuinH SNUNENCUIAH INUIENCUnH
TaTaNTbiH SNUNENCUIAH i Hotonroo 3 3 Hotonroo
TaTant baiix " TaTant Haiix TaTant 6aiix .
HOT/I0X anTaH TaTant 6uw : XaHranTryi - 2 XaHranTrym
maragnantai maragnantai 6on0MKTOMN
cTaHpapt

VYHanT TaTajnThIH IIWHK TOMJJI" TIHU H;{pap”m IOYHBl ©MHO TaTAJITBII' 666X, TYPIOH

SMWIBI/PX IIANTIAaHBIr XaWx Imaapuiaratail. HspaitH 06a HAIXacT wuHoc mMIMOSULH

youmoez mamaim YYCIaX AJITraaH/J Japaax SMIar Oarrana:

Hspaitn  moumor  sHiedanonaTd  (COHTOAOT  XYUWJITOPOrd-IyC  JyTIIBbIH
sHIIeaNONaTH, TOPOXUHH OMHOX 0a TOPOX YEHiiH)

Wmemuitn xapBanT (apTepuiiH, BEHUIH IaJITTaaHT)

TapxuHsl 1yc XapBanT (TapeHXUM AOTOPX, XOBIOJI AOTOPX, TOPJIOT OYPXYYJI T00DX,
XaTyy XaJbCHBI 100pX)

TepesxuiiH 3ypXHHI FaXXur, TApXUHbI CyAACHBI TaXKUT

TMT-ub1 xangBap (MEHUHTHT, SHIIEATUT, MPEHATAIb XaJABap)

BoauchIH cONMMIIIOOHBI ©6pUWIONT (XUIOTIMKIMU, XUITOKAIIBI[IMH, XUTTOMarHe39MH)
I'smron

boaucelH COMMINOOHBI TOPONIXUIH 3MIAT (MUPUAOKCHHBI XaMaapaiT TaTalT
OartaHa)

DM, MaHCyypax 60uC ayTaraax ImuHK. >

Hsipaif, HANX yen 3XJ19X SMHIISTICUIH ©BYMH]I 1apaax dMIar OarraHa:

TapxuHbl aHXAard Tax XOer KWl (AuMcreHe3), KHIIPD Hb, JUCCIHIE]AIH,
XeMUMeTaI3HIedany,

BoauchiH COMMIIIIOOHBI TOPOIXUIHH IMIITTIN X0I000TON TAPXUHBI TUCTECHE3,
Apxar xanasap (TOKcoI1azMo3, pyoesia BUpyc, IUTOMETAIOBUPYC, YHTUIHH XepIiec

BUpyc Oa Oycan)
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- Mbapan-apbCHBI XaM IIHAHXK
o Iurmentwitn nakontuHeHw (Bloch Sulzberger xam muHx)
o Ito-ruitH xUnoMenaHo3
o Sturge-Weber xam muHx
o Tospyyr xaryypan
o Tocon mryraman M3HIS (3nUAEpMall MOHIMIHHUN XaM IIUHXK)
- OPpT 9XJIPX ANWIENICUIH ©BOPMOLL XaM LINHXK
o Hspaiin xopryii Tatantyyn (5 1axs € JpuiiH TaTanTyyx)
Hspalin Xxopry# yaaMIuIbIH TaTAITYY L
MHUOKJIOHUK 3PT YeHuiH sHIedasonaTu

KCNQ?2 snuiedanonatu
SCN2A »snuedanonaru
0 HsnXChIH X3COrUMICHH MIMDKUX TaTANTYY.

o
o
o0 HsnxcelH snuIencuiin 3pT yYeuitH sHiedanonaTu
o
o

22,23

OTOYX-Hbl SMUNENCUUT aHTWIAH TOJOPXOMIOX KOMHCCOOC Hspail, HSUIXCBIH Yen
IXJIPX OSMWICIICHHH XaM IIHHXUUT “asHiaa XsSHargax sSmuierncu” (MX3HXIPD asHiaa
3orcaor) Oa ‘“smwiencuitH 6a xerxiauitH sHuedanonatn” (XD, TapXuHbBl >Mrar 0a
SMWJIENICUNH SMIAT UJPBXKWI ajlb allb XOKIMWH XOLPOTJOJIJT XYPrIH3) XAMIIX XOEp
OymarT xyBaacaH (3ypar 2). Hsapaii, HSIX yen 9XJI9X eBepMeI] MANTraaHTail UXIHX dMIIT
DXD-uitH TooHA OarTana.?’

AsHIaa XsSHArmax OSMOWICTICHHH OYJAIT WKW ASMHII3YHH-IAXWITaaH [IUHXKTIH,
yaaMmIicad 06a MIMHI3P YYCCOH TeHMWH OpreH XYPIdHUN eepwienT OyXuil ynamIuIbH 0a
YAAMIIUTBIH OyC ©BYMH OartcaH. DIradp SMIAr AMHUNH 3MUMITIAH] Yp AYH caiiH Oaiinar,

XYYXIHUIH TaHUH MOIDXYHH XOIKII XOBUIAH GaliHa, 3CBIJI XOHIOH 39Prid9p XOLpoHO.%’

XOTKJINITH BA STINJIEIICAITH
IHIEPAJIOIIATH (X33)

ASTHIAA XSTHATTAX SITAIEIICH

Hsapaitn asHIaa XAHArAaX SMHIEIICH
Hspaii-HsaaxXchH r3p OYIHITH asHIaa
XHArJaX SIHIeTICH

HamxchIH agHmaa XAHArAaxX SMHISIICH
XanyypaiaTeIH 6a HIMIJIT TaTalaTTal
YIaMIILTBIH SITHISNICH

HATXCBIH MHOKTOHHK SITHIIETICH

HsXChIH XOrKIHIH 0a SIHIeTICHIH 3pT YeHiH
sHIeaIonaTu

TITFDKHX X3COTYHICIH TAaTANTTal HAIXCHIH
SIHIIETICH

DIHIETICHIH CIIa3MTail HAIXCHIH XaM ITHHK
JlpaBe xaM IOIHHX

/ ©BOPMOII IAJITTAAH BYXUI XAM IIAHK \

- KCNQ?2 xamaapaiat X292

- TIupunoxcus xamaapant X293 (4LDH7AI)

- TMupunoxcamus 5’-docdaren gyrargant X33 (P5SPD)

- CDKLS5 xamaapair X223

- PCDH19 xamaapair X223

- I'mroKo3bIH T39B3pimard | ayraraasH xam muak (GLUTT)
- Sturge-Weber xam mmmmx

K XHIoTazIaMy ChIH XaMapTOMBIH YEHHH Ie/JaCTHK TaTalITyyx /

3ypar 2: Hapaii, HIX YeI dXJI3X SMWICTICUIH XaM IIWHKANH aHrwiail. ONUIETICUIH XaM MIMHXUNT asHaaa
XstHarax 0a SIUIIeTICHHH 0a XOrKINITH SHIeaIonaTi X3M33H X0Ep YHICIH OYIIArT XyBaax 00J1 TeHETHKHIH,
OyTUMiTH, OOIMCHIH COJIMIILIOOHBI 0a JapXJlaaHbl ©BOPMOIl MIAITraaHTall 3MISTHHT Tycaa Hb, ‘©@BOPMeIl
manTraad Oyxuid xam muHX’ Oyiart karcaaB. ALDH7A1 — ampnexup mexuaporeHasa 7 OymrwmitH Al
rumyyH; CDKLS5 — nuknia-xamaapant kuHasza-tecT 5; KCNQ2 — xyuadn xamaapanT KaluiH CyBrUilH A37
oynruiia Q rumyyn 2; PCDH19 — nporokanepun 19; PNPO — mupujgokcamun 5'-gpocdar oxcunasza.?’
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HIuHX TOMATUIH OYMOT TaTaJIT HAPANU] MIIP3X TOXHOJIOIA OYX IIANTraaHbIT HATTIAX
maapainararail. THracH33p 3pT ye marasx yp JyHTdH, aapaiarataid apra XaMka9r TYproH
aBax OOJIOM)KTOM. SmaHTysia XUIOTJIMKIMH, XUITOKAIBLIMH, XMUITOMAarHe33MHU I'9X 00 TUCHIH
COJIMJIIIOOHBI ©0PUWIONTHIT TYPraH 3acax, MeH TMT-HbI 0a CUCTEeMUITH XanaBapT ©BUHUNAT
3PT dMWX O00JIOMXKTOH oM. CTaHIapT SMYMITIIHA Yp AYHIYH OaifX TOXHMOIIONA BEH
cyJcaap MUPUAOKCHHBIT TAPhK TYPIIUX X3PIrToit.>?

OTOYX 6a IDMb-aac xamTpaH rapracat “‘HspaifH TaTaJIThIH 3aaBap’’-bIH 36BJIOMKHIAT
XYCHOIT 14-1 xkarcaas.?

XycHarT 14: HsopailH TaTalIThIH 3MHAJI3YHH 3aaBpbIH YHACOH 36BIOMK

3eBa6MKHITH
Jda 3esiaemik 3par
1 Taraxx Oyit HApalr TaTAITHH MUK 3 MHHYTAac WIYY YAAaH YPIIJDKIAX, 3CBII OOTMHO oHOOp
XyTranaarail 60J10BY yrcapd TaTax TOXHOJIOJ SMWIDX IIaapiaraTai.
2 Tarax Oyit 6yx HsApaiin OO SMYMITIAT IXIIXIIC OMHO
- XUINOITMKAOMUMI YIYHCI3X IIaapanarataf, WISPCOH TOXHOJIONJ 3XJIIDJ YYHUUT
SMYUHIIHD (36BIOMKHIH 39paT “ondop”). X3paIB IycaH Jaxb caxapbl' XTHaX O0IOMK on

Gaiixryii 601 HXJII9 TYPIIMITAAP TIIOKO3BIH YyCMAa XUIH).

- XopsB cencuc, MCHUHTUT, TMT-HBI XanaBapblH HMIMHXK T3MISI XaBCapy HIAPBAI
OyCconxuiiH XaTralT XuWiK, TapXU-HyracHbl IIHHTOHMNT IIHIKIIHY. XalaaBap
OatiaraBa 30XMX aHTHOMOTHK SMUHUIITIAT XITYYITHD (36BIOMKHIAH 33pAT “oHdep”). on
X3p3B OYCOIXMHH XaTraiT XuiX Oomomk Oaifxryit 6on Typrmntaap aHTHOMOTHK
OMUMIITIAT SXITYYITHD.

- CwuifB3H X KaJbLUHH XOMKIIT IIajrana, 6ara 06aifBar HOXOX IMUMITID XUHH). oHoop
- Xunormukdmu, TMT-HbBl XanaBap, XUIOKAIBLAMH, XYYUITOPOrd-LyC IyTJIbIH
SHIedanonaTy, TAPXWHBI XapBaIT 39P3T TOAOPXOH INANTraaHBIl YIYHCTICOH an

TOXHOJLION XSTHAJITAH JOP MUPUAOKCHHBI SMYIIITIAT IXJIYYIIHD.

Hspaifs TaTaiaThIH SMYMITIHUMH 3XHUM STHH] (eHoO0apOuTamsr XaparmHd. Hspaiin

TyCHaMK YIUTIWIrI? Y3YYIDX 9PYYN MIHIWAH Oyx Oaiiryymmaryynan ¢erHobapOmuTan ondop

02aMaI Oaifx EcToil.

Tacapmax Gomox ¢eHoOapOHUTAIBIH XaMTHUHH ©HIOp TYHT XOPATIIICOH OOJIOBY TaTalT

4 30TCOXTYH TOXHONAONI 2-p COHTONTOOp OEH30AMa3enuH (XKHIID Hb, [HAa3enam), cyn

(eHUTONH, 3CBINT JHIOKAMHBIT X3PITrTyK O0omHO. DEHHTOMH, JUAOKAUHBIT X3PATIIXILI

3YPXHHH OMWISTHHH XSHAJT IIaapularaTai.

Mbapomuita y3mr3p eepwientryd, TLIB-T sMrar eepwmentryi Hspaifn 72-ooc miyy

[AruiH TyPII TaTaITHIH IIHHX WIPIITYH Toxuonmonn D22-uir 30orcooHo. Tarant naBTaH on

WIPIX TOXHOIIOI DDD-MHT JaXUH XIPATIIK OOIHO.

33 HAT HMHUHAT XIPATIIXI HAPAHH TaTaaT HaMJcaH TOXHOII0I DOD-UHT HIyya 30rcoox

6 OostoM>kTOl. TaTanTeIr 30rco0Xox HAr33C oyioH D00 XIparidX maapijarataid Oatican cyn
TOXHONIONT O3D-yyAPdC HIT HOITIIP JapaajaH 30ICOOHO, XaMIWHH CYYIX
(eHoOapOUTaIBIT 30TCOOHO.

7 OMHAI3YHA WpXuil yHaAT TatanT OalXTyH TOXMONAONZ XYUHITOPOrd-iyC TyTIIBIH oHoop
SHIe(ATONATUTAN HApaH COPrHAIIX 30pmiroop 999 erexryi.
8 Hspaiin yen mmpu Oyit 6yx tatantsir TLIB-39p HOTONCOH 6aiix EcToi (30BIOMKHIH 339p3T oHOOp

“ondep”). TLIB-MIT TaTaNTHIH MIATTIAaHBIT TOZOPXOMIOX 30PHIT00p AIIUIIIAXTYH.
Hstpaiis sMHAI3YI I yHANT TaTanT WP Oy SCOXUNT TOApyyIIax, 3¢By1 DOD-uitH yp IyHT

9 XsIHaX 30PHJITOOP TAPXH/TONTOMH AYPCT OHOIIMITOOT XHMHXTYH (3ymaitn sxo, KT, CPT) cyn
(3eBIIOMXKHIH 33p3T “ondep”). XapuH TapXUHBI IYPCT OHOMIMITOOT HSpalH TaTaITHIH
IIAITTAaHBIT TOAPYYJIaX, TATAITHIH TABIJIAHT TOJOPXOMIOX 30PHIT00pP XU OOIHO.

Hspaiin yen tatant 37103r TOXHOIA0X OOJIOBY TaTalT OYPHIH MEHEKMEHT Hb MX39X9H
anraatail Gaiinar. Horonroonn cyypunax napaax 3esinevxuiir 3TOYX-Hbl OJOH yJICHIH
3aaBpHIT  OOJOBCpyyJicaH OaruiiH 36BINWIILEN 33D YHASCISH HspailH TaTalThIH
MEHEKMEHTHIT 30XUILyyJIaX 30PUIT00p rapracan om.
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Reenomorc 1: sxnuti sen390ul 3339

Xy4umnreperd-yc IyTax TapXUHBI MIITIIAI, TAPXUHBI MIUTI3C, TAPXUHBI XapBalT
I3X MIT MIaNTraaHaac yJI XamaapaH 3XHHUHA COHrodThiH 5M DeHobapOurtan OaiiHa
(368UUNYIULH MYBUIUH. OHOOD).

['5p OynuiiH yAMBIH OTYYJISMXKTAH, TaTanTTail HsApai] HMOHBI CYBTHHH 3MIAT Oaiix
Marajyian eHaep OoJ 3XHHH STHHUH 3M33p HATPHH CYBIMHT XOpUX OYITHiH
O2TAMAIIUIT COHTOHO (308UUNYIULIH MYBUIUH. OHOOD).

3eeremorc 2: Xoepoyeaap 3en3snuii 393 (366uunyend cyypuican 30816Mxuc)

Wx3HX manTraanT TaTalTbIH Y€l (Xy4wiaTeperd-yCc AyTax TapXHWHbBl AMIAIIINJ,
TapXUHBI LIUTA33C, TAPXUHBI XapBaJIT) AXHUH STHMHUNA DDD-HI yp AYHTYH Oaiix
TOXUOJIIOIN 2-p 3THIHHKA 031aM3T 6010X (DEHUTOHH, JeBeTHpAIeTaM, MUIA30JIaM,
ACBAJI JTUIOKAUHBIT XIPITIIK OOTHO (3068UUIYIULIH MYSUIUH: OYHO 33DI2).

Omuom3yiiH 6a TLB m39px eepunentuiiH yiamaac CyBIUHH 3MIATHHT CKHUIIIIX
TOXMUOJIJOJ] TAaTalATBhII 3MWI3X 2-p O3THIHUNA 5MAI3p HATPUWH CYBIMWUI XOpHUId
02J1IMAIIIC COHTOHO. YYHI, XYYXAMWH SMHAJI3YHH Oaiijuiaac xamaapaH (SpUyuMT
SMUMIT?? IHaapjuiarataid, 3CB3 OUEeHiiH epeHxuil Oalman caiiH) (EHHTOHMH, 3CBIJI
KapOaMa3enuHBIT COHTOX, CHHMBIH DX XOMXKIAT XSHAHA (3068UUNYIULIH MYGUUH:
6HOOD).

3YpPXHHUIA SMIAITAH Hspailn 2-p STHIIHHHA O0dIAMAIIp JEBETHPALETAMBII COHIOHO
(Be6uunyuLiH Myuiun. OYHO 39P32).

3e6nomatc 3: DII-uiin IMUUNLIIHUL YPIIHCIIX Xyeayaa

36BUIMIIION]] CYYPHIICAH 36BJIOMK: HSAPAH Ye | 9XII3X SMUICHICHITH HOTOIr00 0aixryi,
smEam3yia 0a TLB-1, acBan 3eBxen TLB-T muMHX TAIMATHIH OYMOT TaTaITyyA
3orccon 601 CPT, acean TLB 13X eepuiienteec yi XxaMaapaH YMHIJTIAC rapaxblH O©MHO
DDD-HIT 30TCOOHO (308UUNYAUUH MYBUIUH. OHOOD).

3osenomonc 4: Tamanm ypesnrcidx Xy2ayaano Xxepeox IMUULId HON00L0X MyXail

HoTtonroona cyypuican 3eBiIeMX: XYUHITOPOIrd-1IyC AYTIbIH TAPXUHBI SMIITIIMITII
HSApaW Xeprex 3MUMITI? XUUX) TaTalT YPraJDKIdX Xyranaar oaracrax 00iHo. 9By
XOPrex YMUMIITI? Hb TATAITHIH ©BOPMOIL SMUMIITIIH]L Oartax 3¢3X Hb TOA0PXOH Oyc 1oM
(HOTONTOOHBI TYBIIUH: CYJI).

3eBIINILEN CYypUJICAH 36BIOMK: XYUHJITOPOrd-IlyC IyTaX TAPXMHBI dMI3THIMITII
HSpalH TaTaJTBII XOPrexX 3MUMIrIAIadp Oaracrak OONHO (36BIUMWILVIMHAH TYBLIMH:
OHJIOD).

3esnomonc 5: TLB 093p yaxuneaan Oypan3an ypoaricidx Xyeayaa 6a maguian Xo0poHObIH
xamaapan

36BUIMIIION CYypWJICAaH 3OBIOMK: HApAallH TaTalT YPrajDKIdX Xyramaar Oaracrax
30puiAroop SMumiIcH?3p (3eBxeH TLIb-T xaparmax TtatanTyyn OarraHa) XyyXIuiH
XOIKUII caikpax, SMUIIETICH YPIAJDKIDX Marajian Oyypax 33prasp TaBuiIaH cailkKupHa
(3e6uunyULiH My8uUH. OYHO 39PI2).
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3eeremoic 6: nupudoxkcun 6a nupudoxcan 5’-gpochamoin 2mMyUICID

3eBHIMIIIEN CyypuicaH 3eBJIeMk: B6 BHUTaMuUHBI JyTarjanTtail  Xoia0ooToi
SMHUIIETICUIH SMHAI3YIH 6a TLb-uiin muHx OyXxuil Hspaiia, MeH MIalTraaH TOAPOOTYH
HSpalH TaTanTyyx 2-p STHHHA D33D-HA yp AYHTYH 0Oaiix Toxuonmona DD-Tii
XaBCpaH MUPUIOKCHUH OI'd TYPIIUX X3PITTIH (3606UUTYAULH MYBUUH: OHOOD).

Homanm 30610Mmo1c:

Hsapaiin mamanmoin amyunesd’uuil youpoamxcmai 6arix

36BIIMIIION]] CYYPHIICAH 30BIOMXK: HAPANHH TATANTHIT IMWIIX SMUMITIIHUHN yAUPIAMK
HSpaiH Tacar Oypt Oaiix €cToi (3eBIIMIIUTMIAH TYBIIMH: OHIOD).

Dyse 9x, acpan xameaanraz4uomail Xapuiyaxic 6arx

3eBIIMILEN CYypWICAaH 36BJIIOM)K: HApAlH TaTalIThIH IIWHX YaHap, IMUMITIIHUI
6050MK, DDI-UIH Yp HOJI06, OOI30IITYH rak HOJIee, SMUMITI) YPIIJKIIX XyTralaaHbl
Tanaap Tatax Oy HApalH 31T 3X, aCPaH XaMTaaxarduz M3I33J13]1 erexX XdpATrTIi. JHd
TyXail @BUTOHUI TYYX JOTOP TAIMIAIIAH, OAPUMTKYYyJIicaH O6aix EcToi (36BLIIMIIUINIH
TYBILIMH: OH6D).

OArasp 36BIOMKHMHUI YHASCI?H HApallH TaTaaThblH MEHEXMEHTHHH apra 3ambil

XsUTOapyuiIaH alNropuT™ 2-T XapyysnK, 99D-uilH TyHT XYCHAIT 15-T caHan 6oJros.

Aaroput™ 2: 9TOYX-o0oc canan Oonrox Oyil HSApailH TaTalThIH SMUMITIIHUN 3apuuM
[26]

HAPAUH TATAJIT
TI1b-33p HOTOIHO!
TIIb GomoMKTYH 601
30BXOH XYWI3X, YHIHPXHHIIX
TaTaaTaHJ SMHAI3YHI33D OHONIHTHO

eBOPMOH SMYHJIIII:
1. CyBTHHH 3MT3THHH YIAMILIBIH TYYXT3H 601
- ®enuTonH / pocheHHTOHH
- Kap6amasenus

IXHHH 3rH3YHAH DD
®enobapOHTan (6oxyc TapHHa,
IIaapjyararad 001 HAT yJaa JaBTaHa)

/ OBOPMOII SMYIHJIIII: \

1.ButamMuH B6-HiH AyTaraiblH 3MHICIICHHH
SMHST3YHH IIHEK TAHMIST 6a TI[B-T
©BOPMOI] O6PWIONTT3H, 3CB31 2-p 3THIIHHH
O3 SMUHIT33HA T3CB3PT3H 601 MHPHIOKCHH

2-p 3rH33HHI DI

- ®ennToHH / PpocheHHTOHH

- JlepeTHpaneraM
TapHHA
-Mupga3omnam ~ o 3 3
2. CyBrHHH 3MI3THHH 5MHI3YHH IIHHKT3H
- JIngokaHH o

- ®eHuTOHH / hocheHHTOHH

\ - Kap6amasenun /
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XycHarT 15: HapaliH TaTaJTBIH 3MYWITI3H] X3PATJIdX 9XHUK 6a X0€p Jaxb 3rHMHUNA D30,

SMYHUIITIIHUMN TYH, WJIDPY 00J10X TaxK HBJ'I6626

939 Xdparindx TyH D031 TOXHOJI0X ra:K Taiiaoap
HOJ160
DeHobapOuTAT Oxix TyH: 20 mr/kr BX AMbcrain japanryiaraax, 2 naxb TYHT erex Inaapjararai

cyncaap,
Iaapmnararaii 601 2 1axb TyH:
10-20 mr/xr BX cyncaap,
Xapranmax TyH: 5 MI/KI/XOHOI'T
cyJcaap, 3CB3JI XOHOIT 1 ynaa

YyXaap

HOMPMOTIIOX, yXaMcapT
yxaaH Oyypax, Xexexryi
6aiix, napanT yHax

TOXMOJIJOJIJL AMBbCTAJIBIT IIMMKHX
apra X3M>K33T 03113H Gaiinrax
XJPIITIN.

Jytyy TepceH 6a 7 xoHOT
XYPTAJIX HacTail HApaia xarac
3a/ipaliblH XyTranaa ypracHa.
Xy4unrepery-1yc ayTiblH
sHuedanonaruiit yex 6eep 6a
3II3THUH rajlaruuryysiant 6yypu
60J1HO. Y 1aaH X3PITIIBAI
CHIBAH J9Xb XOMXK33T XsIHAHA.

DennTouH /

Oximx TyH: 20 mr/kr PE

Jlycan Xuiix X3¢ar raspeia

Awmaap yyxaz 6HOXYpTIXYH

dochenuronn ((eHUTOMHBI AYHITYYIIIX HATK) Yp3Bcau, HeKpo3. Japant Oara. DMYMIITIDHUN
cyacaap 30 MMH TypL, YHaX, 3ypXHHUI X5M ajax, XUIOTEPMUTAN HAJIXCAJ XIMAKID
Xaaranax TyH: 5 MI/KI/XOHOIT OpaJuKapau, aMbCra miyy 0aix Tyn TyHr
cyzcaap, 3CBIJI XOHOIT 2 yaaa JlapaHryinaraax. TOXMpYYJIHA. 3YpXHUH XsSHANT
yyxaap. Yp ayH 6a cMiB3H 19X nraapJularaTai.
XOMIKIBHIIC XamaapaH uxa3 7,5 CyBruiiH SMraruiia yen yyx
mr/kr BXK. 60JIOMIKTOM 00JICOH TOXUOJITOILI
Sopmirot XaMx33 10-20 MKIr/Mix kap0aMa3enuHI MIWDKHHD.
JleBeTupaneram  Oxudx TyH: 40 MI/Kr cyacaap. bara 33par HolipMOTrIIOX, TacBopiIIX yaHap UXIHXIID
Ilaapanararait 601 qaxux 20 yuaapiax caifH. Hsapaiin nnpsx rax
MI/KT cyJcaap. HOJIOOHUH Tanaapx M>I33131
Xanranax tyH: 40-60 Oara.
MI/KI/XOHOTIT CyJcaap, 3CB3JI
XOHOI'T 3 yzaa yyxaap.
JInpoxkaun OxJX TyH: 2 Mr/kr cyncaap 10 3YpXHUI MIUHKYYA (XM TepenxuiiH 3ypXHUM Ta)Kurrai,
MHH TypUI. ajjaraax, TOCryyp-XOBIUIBIH — 3CB3J1 (PEHUTOMH X3pIriak Oyit
Xaxranax TyH: 4 naruiH typu 7 XOPHT, 3YPX 30ICOX), JapalT  XYYX[I3J Orexryi.
MI/KI/HarT cyjcaap, gapaa Hp 12 YHaX, METXEMOTJIOOUHIMHU 3ypXHiir XsHaHa.
Haruifd Typiu 3,5 Mr/kr/uarrt
XypTau GaracraHa, napaa Hp 12
uaruiie Typm 1,75 mr/kr/uart
XypTau GaracraHa, 1apaa Hb
30TCOOHO.
TyHr Tepex HH, recTalluiiH Hac,
MOH SMYMITI9HUN XUITOTEPMHUKHH
Y&l 30XHIyyJIHa.
Mmupga3onam Oxmx tyH: 0,05-0,15 mr/kr AMbcrain napanryiaraax, Y praKuiICcoH Tycnaap
cyacaap. [lapaa Hb KUz HOMPMOTIIOX, yXaMcapT X9PAIII3CIH TOXUONIOI TYHT
YPIaDKIdX Ayciaap 1 MKI/KI/MHH — yXaaH Oyypax, XeXexryi aaxuM Oyypyylax
(=60Mmkr/kr/mMun). TyHr HIMIX Oaiix nraapJularaTai.
maapuiaratai 001 MHHYT
TyTaMz 1 MKI/KI TyHraap H9MH3.
Kapo6ama3zenun Xonorr 2 yaaa 10 mr/kr yyarax X5car 3yyp HOMPMOTIIOX, TacBapidX YaHap HXIHXIID
XOZI00/1-T3I3CHUH MIMHK caifn. Hspaiin xaparisx TyH 0a
TOMJIIT. rak HoJIOOHHH Tajaapx
1 capaac 17Hac XypTanx MD/I93J131 XaHTaJITIYH.
XYYXA31 XUHTACOH
CyJAaJraaHjl XUIOHATPUIMH,
apbCHBI TYypajT
a)KUIJIAr/ICaH.
Mupuaoxcun- Oxux tyH: 100 Mr cyzacaap, AMbcran JapaHryiiariax, OXHUH HOXWITHIH TYHI XHHX
XHIPOXJIOPH 3cBaI yyxaap. [lapaa Hb 30 JlapaiT yHaX. OHIep TyHraap  Yel aMbCTallbll IDMXKUX

MI/KI/XOHOTIT CyJcaap, 3CB3JI
XOHOI'T 2 yjaa yyxaap 3-5
XOHOTHIH TypHI

yZlaaH X3pPAII3X31 3aXbIH
Heifporatu yycd 60JHO.

IMYMITI? 03113H Gaidirax
XOPIITHH.

Yp nyHtoii GaiiBan reHeTHKUIH
LIMHAKMUITSHUN IYTHAJIT rapTai
YPIIDKIDX.
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B.4.1.1. Hapaii, HAIXCBIH asiHAaa XSIHATAaX XaM IIHHKYY/

Vpa emue “ymamuuibia” 13K, 0100 OTOVYX-ooc “asHpmaa xsHargax” X3M33H
HAPJIAIIdX OOJICOH SMHICTICUAH ©BUMH XOHIOH sBITail 0a Hac axuxal asHAaa apuiax
Maraanantai. ['3Bu reHuiiH eepunenteec xamaapad 30 XypTaa XyBbJ XOKYyYy HacaHs
SMUJIETICU WIDPAJT.

Hapaiin aanoaa xanazoax snunencu

Hspaiin asanaa xanargax smwiencu (HpAX3) xosop, 100.000 ambg Tepent nyup 5,3
TOXHUOJAIOT. | €HeTHK, SMHAI3YH-1IaXWiIraaH MUHX TIMIST TOCTIH 00JI0BY yIMBIH TYYX33p
yIaMIUIbIH 0a yaaMiuislH Oyc XoBHIMHXK srargaHa. HpAXD Hb ypa emHe ‘“HspaiiH

% e

yIaMIUIBIH XOPI'YH 3nuiIencu’, “HapaiiH XOpry#d TaTantyyxn’, HApailH HAMONATUK XOpTYH

SN 1Y

TaTanTyyn”, “TaB axb XOHOTHUIH TaTaNTyy” X3M33H HIPIIWI TI3/3T OalicaH.

ODMHINZYUH WUHIC MIMOIE

TepcHuil napaax 3XHUN 7 XOHOT AOTOP TaTanTyyAd WUdpaar, 90%-a 4-6 naxe XOHOI'T
YyYcy, 6 101100 XOHOroOC 6 cap XypTaa Xyrauaasj asHaaa XxaHaraax apuijar. 30%-1 xoxyy
Xyrauaasa widpaar. KupsaMciIanT X3BUH, TYHLA TIICIH, TOPOIT XIBUitH Oaiiaar. [lytyy
TOpCeH Hspaiin recranuiiH Hac 40 10100 XOHOI XYpCHUM Japaa 1166H XOHOTUHH JOTOP
WIBPHA. XYYXAURH M3PIIUNRH Y3I3TT €0pUIeNT WiIdPASITYH. XYHCHIiH straa Oaiinarryi.
Tonroi, HYYp, MOYAMHT XaMapcaH, XA3COTYWIICOH XYWIIX TATANTYyJ XaMTHHH 371030
TOXHMOJAO0HO0.22 XOCOTUMIICOH YHYMPXMIIDX TarajiT, TaTBal3aX TaTalT, BOKAIM3AIlH,
aBTOMATH3M WJI3PY OOJHO. 2 TalJ 33JDKISH 3XAIA3T, TATANThIH SBLAJ XOEP TalJ XYWIdX
TaTaNT Pyy MWDK OOIHO, TIX33 TapXMaJl X3103pa3p axidxryil. Huitt Toxuonmiea 1/3-
T aItHO?, UAHO3 39PAT BEr€TaTUB MMHK axurnaryiar.?’ Tatant 1-3 MUHYT yprajoKuiiH,
3apuMIaa WIyy ypT Xyraiaaraap, 5CB3J yrecapd WinpHd.?

Onowunzoo

[MIynHX TOMATHIH [OYMOT TaTalaTaac yr ©BYHUK AMHAJI3YWH IUIWHK TOMITUWT SUITAaH
cayrax amapryit Tya HpAXD oHommiir Oycaj maiarraatbir yIyHCracoH HOXIION] TABHHA. >

THB-T cyypb naxuwiraad WIPBXKHUJI XOBUIH OaifHa, 5CB3J1 XOHTOH 33PTHIH ©BOPMeI]
Oyc eepuitent xapargana. HUAT ToXuonuibiH 2/3-T TaTanT 3aBCPhIH Ye TOB, TOB-4aMapxail
0a myx-uaMapxaiH X3COI'T SMHJICHICUWH 3MI3I JOJITMOHYYJ WISPHD. 3apuM TOXHUOJIOJ
X3CATYMICHH, 3¢BAN auddy3 ymaampan axurimargax OonoBu DXD-mifH yex WIdPIAT
ypaJI33J-napanryiian yyceax €cryil. Tarax yea cyypp umdBxxkmin 20 cekyHA XypTal
JapaHryiiarjax, 1apaa Hb JaBTaraax MIOBX JOJTMOHYY[ FOJYJIOH TeB-4amapxai X3CarT,
OunaTepan aCHHXPOH, Tall COJIMTAOH TaBaMraillK YYCH? (3ypar 3). DNUIeTICHITH JOATHOHBI
rOJIOMT JIapaarkiiH TaTAITaH 0epWIeraeK 601Ho.2’

TapXuHb! AYPCT OHOLIMJITOOH/] SMIAT ©6PUIIONT UIPIXTYH.

I'eneruk: HpAXD Hbp TroawioH Xyyadi-XaanaraT KaJWWH MOHBI T€HUMH AMIAr
eepwienTTdi xonbooroit yycmr (KCNQ2, KCNQ3). YaamMuuisiH X37103p Hb ayTOCOM-
JOMHMHAHT X3BIIMHX?3p yaammaar. Xoxyy wipax HpAXD svp SCN2A renuiiH
©OepWISNTTI! X0I000TOM 6a MYy XYHA IIKMHX TIMIAITAH Oaiinar. Y naMuuisiH 0yc sMrar
Hb D/IM3p TeHUIH MIMHY MyTanuiiH (de novo) ynmaac yycmor.

HpAXD -uiiH oHOLIMITH MaNryypT HApalH YeI TOIr0M, HYYp, MOUYIUNHH XICITYUIICOH
XYWIDX TaTaiTap 9XJ9X, XOEp Taa 9IDKINX XYWRX OyIy YHUHUPXHHIIX XICOTYHUIICIH
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TaTanTaap yprajukinX, Xo€p Talj 33par XYWnX OYIoy YMUMPXHUIIAX TaTalNThIH AMHII3YH
6arrana.’’

AHnean oHowunzoo

HpAXD-r xyumireperd-ifyc AyTax sHIedanonaTd, OOTUCHIH COJIHIIOOHBI 3MIAT,
IPIICUIH ©OPUIIOINT, XapBAIT 33PAT 03T TOXUOIAOX SMIITUNHH YeUHH IIMHXK TIMTHITH
LOYMOT TarajTaac suiraH canraHa. CsIddrAcoH 3Ar33p TaTaNTyyA aMbApalblH dXHHUH
XOHOT00C 3XJIIX, WYY YJaaH YpraJDKIdX XaHanarataid 6aigar. DHiedanonaTuilH ImHX,
TapXUHBI TOJIOMTOT ©epusient nwidpean HpAXD-ir yryiicrans. HolipHbl Xopryii TaTBanszan
APYYI XYYXID]I 36BXOH YHTaX yea Yycax Tyin HpAXD-raac surax xsuibap OaiiHa.
IOmuune’s

KM3 (xonort 10 Mr/kr), 3¢cBaI OKCKapOa3enuH (XOHOTT 35 MI/Kr) yyiraHna. 6 107100
XOHOT OHTOPCHUH apaa UX3HX133 DD D-HHT 30rc00X OOJIOMKTOM.

(A)
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3ypar 3: 15 xonorroii, KCNQ2 renniin mmas Mytanurail xonbooroid HpAXD-T31 0XHHBI TaTNTHIH YeUHH
TLB. A xacarT HipaiiH TaTant OapyyH TalbH TOB 0a apblH XACTHWH HaM Jayiaiiitail XypraH HIPBXKUIIIP
9XJ9HA (yNlaaH cyM), apaac Hb 6 ['11 1aBTaMKTai >KUIL XOMHAIT TeTa-I0JITHOHYYA YPIJDKIDK (yn0ap map
CyM) TOBHIH ©MHO/] (HOTOOH cyM) 0a TeB-4amapxaiiH 0apyyH TalbIl XaMpaHa. DJIeKTpOMHOrpadHifH CyBart
Xaparzax 3YYH TaJIbIH JeJIbTON ] Oy TYMHTUIH TaBTarjax TarBansairail (xap xex cyMm) 33paripH T B-T moBx-
AaKUM JOJITHOHBI Oypan OypTrarmdHs. 20 ceKyHIIBIH Japaa TaTBaji3all OapyyH IeNbTON OyITYMHI daBXap
@XKUTJIaraana, YYHTIH 33poruoH HIOBX-aaXUM JIOIATHOHBI OYpIdI XO&p TajbH TeB 0a apblH X3CTIdp YYCHD.
TaranTsia yen 2 yaaa amberai 30rcox ye oyprraracas (B 3ypar nax mpaxsp cym). 70 CeKyHABIH lapaa TaTanT
30T'COHO.

bbbbeiy

Osunuti 28y, MasUIAH

Tatantyya uxsHXA33 6 70700 XOHOTHWIH Napaa, ypTraaa 6 capblH Japaa apuijar.
XYYXOUHH XOrKUI UXOHXJPD XIBUHH OaiiHa. [[e6H TOXHUONION XOIOeITeOHUN XOTKUI
XOHTOH 3Dpr3dp XOLOopY, Cypax OdpXIdAJI WIPPY, XOXKYYy OIUJICTICH YPIrIDKINX

XaHaraTtaii 6aiimar.22-2’
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Hapaii-nanxcein 2p Oyauiin aanoaa XaHazoax Inuiencu

Hspaii-asnxcein mp OynuitH asHnaa xsHarpax smuwiencu (HHI'BAXD, emHe Hb
“HsIpall-HAJIXCBIH TP OYIMIH XOpryd TaTanTyyln’ X3MdI3H HIpIDAST OalicaH)-iiH yen
X3COTYMJIICOH XYWIdX, 3CBIJ XICOTYWICOH UYUUUPXUIIIX TATANTYyd WIBPHI, MA3APIIHUIH
TOTTOJIIIOOHBI AMIAT ©OPWIeNT Oalxryii 6aiHa.

OMHINZYUH WUHIC MIMOIE

Tonroii 6a HYJ dpraK XyWIdX X3COIUMICIH TaTaluTaap 9X3JDK, MAaallu] XYWwnX Oyoy
YUYUPXUAIIX XICATYMIICOH TATANTYyl WISPHI, 3apuMIaa OMeniH XOEp TaJbIl XaMapcaH
XYWIDX-YUUUPXUIIBX TAaTaNT pyy IWDKUHY. TaTanTyys 3XHUN X3J XOHOT0OC X3J2H cap
XypTa, ayHkaap 11 10100 xoHorTo yycasr, 20 ceKyHI133¢ 4 MUHYT XYPT3J1 YPIIJHKISH),
UXOHX]P3 Oarmammk Wmnpadr. MaapaauiiH y37I5r33p, TapXUHBI TYPCT OHOIIMITOOH/I SMIAT
©OPWIOJIT WIPIXTYH, yaaM/] HApaiiH TaTaIThIH TYYXTIH Oaiina.??

Onowunzoo

YT OHOWMII TaBUXaaCc 6MHe TaTaNThIH HIMHX TAMJIAT YYCIdX Oycaj INalTraaHbir
YIYHCIDX IIaapajaraTai.

THB-T cyypb MIPBXKHUI XOBUNH OaiiHa, TaTaxX yel TOJWIOH TapXUHBI apbIH XICTIIP
X3CATYMIICOH AYP33311 Oy1oy nuddy3 yraampan xaparjaHa.

TapXuHBI TYpCT OHOIIMIITOO XABUIH OaiiHa.

I'enetux: HHI'BAXD ©Hp ygammmx yaHap eHOep OYXMH ayTOCOM-JIOMHHAHT
X3BIIMHXKI3P NaM)KHUHA, I3p OYJIUNAH TUIIYY] TOTOp HApaiH 0a HIX yel allb aJIMHA IX3JDK
6omH0. xsHX 133 HaTpuitH cyBruitn SCN2A reHuiiH, XOBOp TOXHOJI0JI]] KaJMIH CyBIUHH
KCNQ2 renuiiH sMrar xyBuindapTai Xon000ToH YYCH?.

HHI'BAXDO-uiir ononuiox manryypt 1 xoHorooc 23 cap XypTan Xyramaasz 3XJdX,
TONTON 0a HYJ HAr Tal Ypyy XYWIdH 3pIdX TaTalTaap 3XJdX, LAAMIN] XYWdX Oyoy
YUYUPXUAIIX HIHHKIIP YPIIDKIIX, OMenitH Xo€p Tan pyy JamkKuX OO0JIOX TaTalThIH
IIMHX TAMJT O6artaHa. YrcapcaH TaTaiTyy[, STHJICTICUIAH Clla3M, MHOKJIOHUK TaTBaI3all
Oaiix €cryil, MeH XOIKIHUIH XOLPOraoi, 3HIe(ATONaTUHH MIMHXK TAMAST WIPAX ECTYH.
TLb-T cyypp WABXKUI yJaalmpax, TOJIOMTOT yJAaalpa, AYPAI3I-JapaHryuian 33par
eopwienr HHI'BAXD-iir yryiicrons.?’

AHnean onowuncoo

HpAXD, Xxyumiarepery-yyc JyTarJUlblH 5MIA3T, XalBap, XapBalT, OOJUCHIH
COJIMJIIIOOHBI OMIOTHIH MAITTaaHT [IUHK TIMATMHH [I0YMOT TATANITAAC sUIraH canrana.?’

OMYMIT?3: 9XHUNA ATHAIHUN SMUMITIOH]T KapOaMa3eMHbIT XIPITIdH).

OBYHUI SBII, TABWJIAH: TATAJITHIH IaBTAMXX siH3 Oyp Oaiinar, 3apum HsuIXac 11eeH TOOHHI,
3apuM Hb OHp OMp yrcapcaH TataintyyAraid Oaimar. 12-24 capraiij TaTanTyya 30TCOK,
X0XKYY aMbJIpali JaXuH WIPpIRrTyid. XoBop Toxuonnonn SCN2A reHTsit XxonbooToi spt

SXJI9X TATAITTal XYYXI9/ YEUUIICOH TIHIBIPTYHITMIH IIMHK TOMIAT YYCIor. >

Hanxcoin aanoaa xanazoax snuniencu

Hsnx yen sxJax HsUIXCHIH asgHiaa XstHaraax snuiencuir (HxAXD) ypn eMHe HAIXChIH
yAMBIH (YIMBIH OyC) TaTauTyyJ X3M33H HAPIDAAT OaiicaH. DXOHAID TATAITHIH JaBTaMXK
OHJIOp, XsHAXaJl Xsnoapryi OalicHaa asHIaa apwigar. XyyXIUiH XOTKWI XOBHIH OaifHa.
AHX YT SMITHIT JOMUHAHT YAAMIIHITAal HAJIXCHIH TaTalTTai rap OYJa TypcasicaH Oaiinar,
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XapuH XOXKYyy T3p OYJIMMH THIIYYASJ YEUMJICOH AMCKUHE3W/JUCTOHMWH IIMHXK, 3CBAI
HSUIXCBIH TaTajT, 3CBAJI X0€yJ Widp4 OalicaH Tys “HSJIXCHIH TaTalnT 0a XOpeo-aTeTO3bIH
AMIAIr” XAMI3H ©BUHHUN HAPLUUIMNAT ©PTOTrOCeH.

HxAXD-iiH ynaMuuisiH x3109p 06a MKHY MyTanuap YYCCOH yIMBIH Oyc X3103puitH
SMHJI3YHH MIMHXK TAMIT MKW IOM. YT 3MIAT XapbLAHTyH 3103T TOXHOJII0HO, 2 HaCHaac
OMHO HXJI3X OYX SMHIEHCHIH 3MIar ayH7 7-9% 331313, 100.000 amba Tepent ayua 14,2

TOXHOJIBIT OypTracaH GaitHa.?’

ODMHINZYUH WUHIC MIMOIE

OBunH 3-20 capbplH XOOPOH[, UX3HX/33 6 capTaiia 3XAIJI3T. YPruliH XerKui, Tepellr,
HSpalH ye XdBUHH OaifHa. MpIp3IHiiH Y3I3r33p €6pwIeNT WIPIXTYH, TOITOHH XIMXKII
X3BUIH OaiiHa.

HxAXD-ilH yen XedenreeH XOpUTIOX, LHMAHO3, yXaMmcap ajjarfjax TreJHix,
aBTOMAaTH3M, TOJITOM/HYJ XYWIdH 3PriX, YHYHUPXUMAIAX 39P3T XACOTUMWICIH TATANTYY]
WIBPHA. XACOTYMWICOH YHUUPXUIIIX TaTanT OMEHH XOEp TalJ 33IDKIH WIDPHD, ICBII
XO0Ep TaNA XYWIdX-UNUUPXUIIIX TaTAlT Pyy AaaM>KUp4 O0JIHO, TIXI33 TyXalH TaTalThIH
XyramaasJ{ Har Tajlaac Heree Tajl pyy IWDKUXTYH. TaTant 3 XypTajax MUHYT YPIaJDKUAIHD,
©BUHMH 3XJI9X HXHUH 3 XOHOI'T OHep JaBTaMXKTal Widpy 60mHO (xoHOrT 5-10 ymaa). Huiit
eBuTOHUH 1/3 TOXMONI0I] raHaapYHIICaH TaTalT uipada, 10-15 xonoruitn gapaa olip oiip
TaTaX, JAaBTAaM)K WIT UXCOHA. XOBOP TOXHOJAON] YPIIDKIdX Xyramaa ypT Oaix OoHO.
Tarantyyn asnmaa 30orcono, 1-3 capbin gapaa 1/3 TOXHOI0M 1aBTaH YYCIOT.

Onowunzoo

THB-T cyypb MIPBXKHJI X3BUHH OaiiHa, TAaTalThIH Japaa 3apuMIaa X3COTYMIICIH
ypaampan yycd 6onHo. Tarant 3aBcpbiH THB uxsHX133 X9BHiH Oaiix 00510BY 3apuM
TOXHOJIOJI]] AaXKUM JOJITMOHT HOMPHBI YEA TOB IIyraM Jaryy LIOBX JOJTMOHYYZ YYCAIX
Tyxail TaMIeraacsH Gaiinar. THB-T Xacarduicsn yaaampan YprabKUICoH Oaimaap nipax
écryi. TaTanTslH yea XOCOTUMIICOH AYPIJI33JI FOJWIOH YaMapXaul, 3CBAI TAPXUHBI apbIH
X3CAT'T YYCHD, X0&p Tali pyy Tapxax 00iHO (3ypar 4). TatanT OypT snMIEICURH AYPIA33I1
TapXUHBI ©6P XICII3C, MOH HOIOO TaNaac X3JDK OOJHO, X33 TaTaNT TyXalJ eep X3car
pYY IWHDKAXTYH.?

TapxuHbl IypCcT OHOLIWJITOOHJ TOJIOMTOT 3MIAI ©6pWIeNT HIPIXTYH. DMHAIBYH-
[aXWIraaH OHOII TOJAOPXOM, yAMBIH TYYXT3H, PRRT2 renuiin XyBuiOap Oatnarjcan Oaiix
TOXHUOJIOJI JYPCT OHOLIMJITOO XMIX HIaapiararyi.?’

T'enemux: nxsHX Toxuonaong PRRT2 reHuitH sMrar xyBuiabap wmpmar (prolin rich
transmembrane protein 2). XoBop Toxuonnonn SCNSA (xeenreeHui YMIIrTi XaBcapHa),
SCN2A4 renuiiH sMmrar xyBwilap axuriarjaHa. YJZaMIIMX Xd3JI03p ayTOCOM-IOMHHAHT
X3BMasraap eHaep Maramiantai aamckuHa. Hwuiit ToxuonmmnbiH 80%-1 TeHEeTUKUH
manTraan oarnarmaar.?’

Anean oHOWIUNZO00

HHI'BAX3-33¢ 3xJ13X Hacaap suIrax cajraHa. XapBajiT, XaJJBap, XUIOTIUKIMHU IIX
[IAITTaaHT IMHUHX TAMATAAH MOYMOT TaTaJITHIT, MOH OYTIHMIH ©6pUIeNTTIH XOJIO00TOM
TATAITHIT OOJOJIIOX XAPITTIH. XAICOTYMIICOH HIMIDKUX TATAITTAll HSIXCHIH SIUJICTICHITH
yen XyyXaudH Xxerxkwil xouopd, TLB-T TaranTelH yex SHUIENCUNH AYPAI3IT TOJIOMT
XOOPOHJ IIMJDKUHA. X3COTYMIICOH YNUUPXUIIIX TAaTAITYYJ ypT Xyrauaaraap ypraJjpkKinx
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Oycaj 3pXTOHUI YUl aXWUlaraaHbl ajajarjag WIdPBAI OOAMCHIH COIHMILIOOHBI AIMIITHIAT

TOXHOJ0N JpaBe XaM IIMHKHAT CHKUIISHD. TapXWUHBI SMIBIIIMI JaaMKpax, 3CBIJ
COKHUTIIIHA. 2’

64

3ypae 4: xaBuitH ecu xerkmwk Oy, HXAXD-1ai 6 caprail HIX XyyxaumitH tatanteiH yeuidtH TLIb. Tarant

3aBcpeiH TLIB x3BuiiH Oaiican. HolipoH AyHA TaTtaxjgaa HYA Hb HIITIK, OapyyH THHIN TOMHIK, yiIMaap
OuenitH X0€p Tay XYWdX, Aapaa Hb YNIUPXUHIIIX TaTalT WIBPCoH. DHd YenitH TLIB-T TapXuHBI apbIH X3CATT

SMIIETICHAH JTYPII33JT 3X3IDK (CyM), Xo€p TallblH Yamapxai pyy, Japaa Hb Oycaa XdCIr pyy TapXcaH.

TaranTeiH ye 3ypXHUH LOXWIT OJIUPHO. >



Osunuii a8y

TaranTbiH TaBTaMK 9X3H YeI eHAep Oaik OOJHO, 3X3JICOH Yed3C XOWII HAT KWINHH
JOTOP TATAJT 30TCA0T. DMUWIATIIATYH TOXUOIIOI] yrcapcaH TaTaliTyy/] 00rMHO XyTalaaH]|
YPIIIDKWK 001HO. 1[e6H TOXHMOMAONT SMUICTICHITH IIMHXK XOKYY HAacaH[ YpPraJDKUIIAT.
PRRT? reHuiiH 3MTI3r XyBWIOApTail XYYXIdA XOXKYY XYYX3[A Yead, 3CBAI HACAHJ XYPCOH
XOHHO YEUMJICOH JAUCKUHE3U/IUCTOHUNHH MIUHXK HIAPY 00JIHO. XO1eJITe0HUN IMIAT IIHHK
OOrMHO XyramaaHj YprajDKIdX TyJd HSUIXCBIH TaTalTTall XYYXIMWT calTap axuriax

X3pormii. 2%’

B.4.1.2. XanyypaaTbiH 0a H3MIJIT TaTAJITTAH yIAMILIBIH JNTHJIENICH

AMBApANbIH 3XHUN KU 9XJI3X, XaIyypalThiH 0a Oyca OJIOH X3JIO3pHUIH TaTalTTa,
SMUJICTICUAH yAAaMIIUX XaM IIUHXK OYXHil OyJIdr SMIAruiir XayypaiaTblH 0a HIMAJIT
TaTaNnTTail yAaMIUIBIH SMIMJICTICH X3MA33H HAPIAHA. YT OMIATUHH Y€l XalyypalThlH
TaTanTaac rajHa TapxXMall XYWDX-UYMYUPXUAIIX TaTaiT, a0caHC, MUOKJIOHHMK TaTajrT,
X3CATYMIICOH YHAIIT 39PAT MUJICTICUHH YHAIT TaTaJITBIH OJIOH X37103p XxaBcapaar. Hsuix yen
OXJPX HArIIP TaTANTyy[ 6 HAacHAaaC XOHII YpPrayDKWIDK, Xallyypaaryd yel Xyw€wdX-
YUYUPXUIIIX TaTANTYY UI3PAIT.

B.4.1.3. Xerxauitn 6a Jnuiiencuiid 3Huedanonatu

XerxnuitH 0a snuiencuitH sHedanonata (X23) X3MI3H 3MIHJ TICBIPTIH YHAIT
TaTainTTad, MOIAPIJI-COTIOUHUWH XOIKJIMWH TaBUJIAH MYyyTal OSMIOTYYAUUT HAIPIDIAT.
TaBunan Hb Cyyph XaM IIMHX 0a yHaJIT TaTajaTaac, MOH SIWICTICUIH 3MI3I HAXUITaaH
©OpWIeNT alb aluHTail Xxonbooroi OaifHa. lloumor yHanT TaTanThIH MIANTraaH
TOAOPXOUTryH, yHauT 3aBCpblH TLIb-T nypam3ai-IapaHryWUIbIH XOBMasr WIIPIX, DXHUHU
SMYMITIOH Yp AYHTYH OaiiX TOXHMONAONI HsIpalH SHMWICTICHMH XYHA X3JI03pHiH XaM
IMHKHAT COKUTIIIHD,?323:30
OH? OYJIAIT apaax 3Mraryyn OarraHa:

- Hsuxcsin 3pt yeuniin X909
o Oraxapa xaM HIMHXK
O DpT yeuilH MHOKIIOHHK 3HIIeanonaru
- IIwpkux X3C3r4uiciH TaTalITTall HAIXCHIH SIWIETICU
- Hsanxcein snunencuiid crna3M OyXuil XaMm IUHX
- JlpaBe XxaM IIMHX
- OBepwmerl manTraant X229
o CDKLS5-X35
PCDHI19 6arnancax X293
Glut-1 gyTnem X329
Sturge-Weber xam mmax

o O O O

XunoraraMmycuiiH xamapromTaidl nH3X yHanTyya KCNQ2-X99
o Ilupunokcuns! xamaapant X33 (PD, P5SPD)

XDD OYyXuil SMIAITHUT “OMIHO MICEIPMIU INUACNCUUH MeHeHCMeHm™ HMHIIBYHH
3aaBapT TyCraiylaH eryyJdB.
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B.4.2. Xyyx3a1 HACHBI X3CITYMJICIH IMUIENCH

B.4.2.1. Xyyx3a HACHBI asiH/1aa XAHAT/AAX JNUJIENCH

XYYX31 HacaHA TOXHMOJAOX XACITYWICHH OSIWICHCHHH SMIAT HX3BWISH asHIaa
XSHArIaK apuwijar, HaCHbl XaMmaapaiTad, TOJOPXOW IHAITraaHryi, SMUJIEIICUHH ©BOPMOLL
x3709p oM. XYYyXdA HacaHJ TOXHMOJNJIOX asHIaa XsSHArgax Xd3COTYMICOH SIUICTICHI
[aXWIraaH UAdBXKWIT 62 SMHAII3YHH 6BOPMOI] OHIIIOT HIMHXA3P WIBPJIAT SMUICTICUIH XaM
IMIMHXKYYZ OarTaar. DIrasp xaMm IIHHKUIT 6eMHe Hb UIUONATHK, XOPTYH SBITA SMUJIETICH
X3MI3H TOJIOPXOIiK OaiicaH. 3apuM TOXMOJIO] XaBCapcaH ©BUYHUMT 3H3 OYJIAIT Oarraax
naapuiaratail Tya “Xopryi”, “mamonaTuk’ rac3H H3p ToMbEéoHooc DTOXY Ttarransax,
SMUJICTICUIAH aHTuiai “asHnaa xsHargax” (self-limited) xaMa3X yxarJXyyHBIT aluriax
9X3NCHH. XYYX3 HACHBI assHJaa XsHAr/Aax SMIJICHICHHUT XACOTUMICOH 0a TapXMmall XaMI3H

anTwmiHa, %931

XYYX3I HaCHBI
BEreTaTUB yHAITTal
asiHAaa XsAHargax

Te-uamapxaiin
[I0BX JIOJITMOHTON
asHaaa XsHaraax

Hacusl xamaapanrai

OMHeX TYYX X3BHHH

TaHHH M3A3XYHH XOIKHI X3BHHH, M3IP3IHHH
Y37I3T X3BHHH

» TIX3HX7193 6cBep HacaH[ ajfHIaa XJAHATJaK apHIHA

1-14 Hac (oprun ye 3-6 Hac)
OHzep JanaiiTai, OI0OH
TOJIOMTOT IIOBX JOJITHOH

3-14 Hac (oprun ye 7 Hac)
TeB-uaMapXaHH IIOBX

JAar3Hel MI0BX JOITHOH,

SIUJICTICH SIUJICTICH VHAIT TaTalThIH COHIOJOT IMHHK TIMISTTAH
XHBYAXD TUIII H Axa) TIIb-T eBepMel eepwIenTTIiH
B N

JarsHel OIOBX 110

JIONTHOH

HYJI aHHXaJ CI33TA3H

1-19 Hac (oprun Hac 8-9 Hac)
e

1-50 Hac (oprum ye

(XHXIIA2)

e e
XyyXo HaCHBI Jlarsuel
XapaaHbl IHHX OyXHid JPIO’HI UITH
Jar3Hbl 3MUJIETICU (hoToceHCUTHB

anunencu (D)

3ypar 5: Xyyxs4 HacHbI, asiHaa XsTHAT1ax X3CArYMIICIH AIUICTICUITH XaM IHUHXKYY /]

XYYX31 HACHBI asH/1aa XAHATrAaX XACOTYWICOH SMUIENICH HUUT XYYXAUNH SIUAJICIICUITH
25%-1 TOXHOAAAOT (3ypar 5). DAra3p 3MIar Aapaax OHIUIOT IIWHX YaHApTa:

- HACHBI XaMaapaiTai 3XJI3H),

- TapxXHWHbI OYTLH/ TOJIOMTOT ©6pUIIeNT Oalxryii,

- TOpeX, HApalH YEUIH 3MIIT OryYJIdMXKIYH,

- TAHUH-MDABXYHH, MAIPAIMIH Y3JI2I33p FOJIOMTOT €0PUWIONTIYH,

- HX3BWIBH OITHifH OOMKUWITHIH e astHaa XsHarajaar (peMuccH),

- BMUIH SMUYMWITI3H Yp AYH Mall caifH Oaiijiar,

- TATAITHIH IIMHX TAMIAT COHIOAOI CEMHUOJIOTMMH Jaryy WIBPAAT. X3COTYUIICIH
XOIIOJITOOH, 3CBAI MIAPIXYHH IMMIMHXKIID WIBPY, yXaMcapT yxaaH HXIHXIDID
XaArajgarjaHa, IaXJ9> 3apuMJaa yxaMmcap ajfarfjax, XOE€p TaJblH XY4WIdX-
YUYUPXUNIX TAaTAIT XaBCAPHA.
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- THb-T eBepmel OHIUIOI ©6PYISJT MIAPHD. YYHI, CYypb HIOBXKWI XOBUIH
OaifHa, YMHIIETICU-TOCT UIPBXKUI Hb MOPGOIIOTH, OAWPILIBIH XYBbJ XOOPOHI00
sraatai, MX3BYJI9H HOUPHBI VeI UXCOHD. !

B.5.1.1. TeB-uamapxaiiH HIOBX J0JTHOHTOI, asiHIaa XAHATAAX JNUJIENCH

Onudemuonozu

XaMruiH TYI?dMJI TOXHMOJIOX JIHIICHCUWH XaM IIWHXKUJ TOB-4aMapXalH IIOBX
nonruoHTOM, asHnaa xsHaraax smunencu (TULIJAXD) Garrana (eMHOX HAPIIWIL: TOB-
yamapxaiH II0BX JOJTMOHTOM Xopryil snwiencu, Ponanno snunencu). YT eBUHH XYYX3]
HACHBI AMUJIETICUIH 6—7%-1iir 33310k, <16 Hacau[ *kui TyTam oiiposniooroop 100.000 xyx
amz 6,1 Toxuonor. XoBUNHH XOMKMK OyH XYYXJI X3JI 3aITHYP, Xaluap ypyyJIbIH HAT TaJIblH
YUUUPXUNIIX, 3CBAJI XYWIIX TaTAIT UIBPH?I, 3apUM/IAa XICATUUIICOH, XOEP TablH XYWIIX-
YUYMPXUIJIDX TATAIT Pyy IMHWDKUHD (XYCHIIT 16).3!

ODMHINZYUH WUHIC MIMOIE

OButeHuil 90%-1 4-10 HaCHBI XOOPOHA AXJIPH, OPTUJI Y€ 7 Hac. DpArTai Xyic sumMryi
nasamraitnaar (60%). YpruilH Xerkui, TepenT O0JIOH Hipaill yeuiH TyyX X3BHUUH OaifHa.
5-15%-n1 xanmyypaiTbIH TaTaJIThIH OTYYJISMKTIH Oaiiaar. TaTanT 3X19X33¢ ©MHOX XOTKHI,
TAaHUH MBIPXYH, MAIPIJIMAH Y3/I9T X3BUMH Oaiiiar. 3apuM TOXHOJIIONA ©BUHH IXIIIXIIC
©MHOX MBPAJIMHH SMIAT TYCCaH, 3CBAJ OIOYHBI XOTKIUIH XOIPOrI0aTON Oaiik 000X
00JIOBY YYHMHT IIajTraaH OWII, 36BXOH XaBCapCaH AMIAT XOMI3H Y3/3T. OINUIETICH
9XJIIXIIC OMHO aHXaapall IyTax, XOT X6JeJIreeHTeX XaM IIMHK, TAHUH-M3I3XYHH YHINIH
OycaJl eepuIIeNT, sJaHrysa X3 SpHaHbl 0a T'YHIDTIIUIH 6pwIenT TOXHOII0K 00ITHO.

OBYHUH SIBII: TaTalAT MXOBWIPH ©CBOP HAC XYPIXDJ asHIaa XsHAraax O0O0JOBY 3apuUM
Toxuosaoay 18 Hac XypTan Ypramkuiaasr. X0oBOp TOXUOJIOJ AIMICIICUIH HI3BXUTIH Ye
X3 spua, 3aH TOPX, MAIAPII-COTIAIUUKUH Oaliman mopagor. TaTanTelH 3CPAT IMHIMH
SMUMITI3H] OHIep YP AYHTAH Oaiinar, eBUMH XsHArAaH HAMXKUX Marajyiai eHJIep oM.

Tamanmvin WUHHC MIMOIR
3aaBan 6aiix €cTO TaTaNTBIH X3I03PT TyX-3yJIaiiH 30BXHU X3CTUH (opercular) ImuHXyYQ
00J10H OMEeniitH XOEp TAJIBIT XaMpaxX XYWIdX-YHUUPXUIIIX IOHUIHH TaTanT Oartana. TaTant
6oruHo, 2-3 MUHyTaac 0ara XyramaaHja yprapkiadH3. TaTanTelH TOO 1eeH OaifHa, UXIHX
XYYX3 ambjpainbiaxaa sasuaj 10-aac neeH ynaa tataar. IXaHXA93 X3/19H XOHOT JapaajiaH
TaTax, Jlapaa Hb X3/13H cap 3aBcapiajar.
TaranTeiH ©BOpPM6I] CEMUOJIOTH/I Aapaax IHWHXYY/ OarraHa:
1. M20pIXYIiH wiuHdHC: HAT TAJBIH X3J1, PYYI1, Oy, 3aBbK X3CTHIH MAIPIXYH Oyypax,
Oanaiipax,
2. aM-xauap TaTax LIMHX: sJIaHTysia HAT TalbIH HYYP, aM, XA3JIHHUH XY4I3X, 3CBAI
YUYUPXUNIIIX TATaNIT,
3. Apua xopuedox: XYYXIUHH X3 TyJbTpaagHa, 3CBII SAPbHXK YaAaxrydl OOJIHO
(mm3apTpH, aHApTPH), IIXA33 OYCIBIH sipUar caifH OMJITroHo.
4. wync 2o0xcux (cuanoppos): TaTaNThIH YEUIHH 6BepMeI] IIMHXKHU] Oartana. Y yHUN
[IANTraaH Hb HIYJICHUH SITrapainT MXC3X, CBAJI IIYJICID 3aJTMXK 4alaxryi 00mox,
3CBAT XOEYII XaBCpax 39par Hb TOJOPXOH Oyc oM.
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3apuM TOXMOJI0JI] HOMPOH AYyHA HYYPHHMM HAT Tajlaac TaTalT dX3JDK, TyXalH TaJIbIH
rap, apaa Hb XeJl pyY TYPI'H JaMKWXK, TaJl OUeUITH YMUMPXUIAIIAIX TaTanT 00JDK XyBUp/Ar,
3CBAJI XOEP TaJbIH XYWIdX-UYHUUPXUIIIX TaTAIT Pyy IIMIDKAST. TaTalThIH Japaa 3apumaaa
Tomn-pIH caa yycasr. YHaNT meHe WIPIX YeXI Xauap, X371 3aJTHypbIH TaTaaThIT TIp Oyp
MBJIPIAITYH.

Tarant ux?BwidH yHTax Oaiix yex (80-90%) wmpmr, <20%-x capyyH yen
TOXUOJIAOT. DMUICTICUIH SHD X3T0IPUIH Ye TAHUH-MYIDXYIH, COTIDI-XONIOUHH O0JI0H
BEreTaTUB MINHXKYY WIDPASITYH. X3COMYUIICOH XOI0JITOOHUI, SCBIJI HAT XICI3IC XOEP Tall
pYy Tapxax XYWIdX-YHUUPXUHUIIX AMWIEHCUNH cTaryc (>30 MMHYT YprajDKIdX TaTalT)
MaIlll XOBOp TOXHOX 0a 3HD TOXHMOJIOJT OHOIIUHUT JaXUH HATTIAX XIPIrTIH.

Onowuneoo

THDB-T Cyypps HIIBXKUI X3BUIH, HOUPHBI JOJITHOHBI XOBMAAl X3BUWH WIBPHI. X3pIB
TeB-uaMapXailH IIOBX JOJIHMOHOOC TaJHa 53HY XAICOIT UI3BXXKU JIMHH YyJaampaln
QKWTIIArABaN SMUJICTICHITH 00p XaM IIIUHXK, 3CBAJI OYTIUHH 00PUIONTHIT CIKHUTIIH TypCT
oHommiroo xuiH3. THB-T TeB-uamapxaifH X3cartT engep ammiuryarait (>200uV) xypu-
AaXUM JOJTHOHBI OYpIdJT WIBPY, 3HD Hb 3YYPMOAIIIIX, YHTAX YeI HUIIBXKHMK OJIIMPBOI
TUIIAAXD oOHOII HOTIOTJOHO. DMIAT SHA JOJTHOH Hb 3 (asrail (6ara XdoMKIIHUN
JananiTail 3epar PHAT Hb OHJep AaNalITail coper MPHATIIP YPrIJDKIdH, 6ara nanainraii
3EpAr IPHArIP TerceHe), ennep namainrai (100-3001V), xeHII6H XOIO0ATOH YPBYY
X0€p TyWnTail (ayxaHz 3epar, yamapxai-3yJaij ceper), apaac Hb OHIep aakUM JIOJITMOH
JaranjaHa. DOWIENCHMH 3HY AYpd3J33J1 TaHUaapuywicaH Oaifuiaap, 3cBAI XOEp, rypaB
JapaajiaH YYCH, TapXHHbBI HAT, 3CB3J XOEpP Taig 33p3r OYIOy 33JDKIPH YYCHD. XOBOp
TOXHUOJION]] 9HD X3COIT OYJAr aaXkuM JOITHOHYYA YYcadr (3ypar 6). 3apumiaa TeB-
yamapxairaac ragHa X3c3rT Iypai33J1 axuriarjasa (roj myraM aaryy, 3yJaif, JyXaHm,
narzann).’!

3YYPMBAIUIdX, YHTAX Y€ SMUIETICUHH 3MIAT TOJITMOHBI HI3BXKUI WIT OJIIIUPHO. DMIAT
UPBXOKAJ IIOBX-aa)KUM, 3CBAJI XyPI-aa’KUM JOJITHOH X3J103p33p WIdpY 60JIHO, XOEP Tan
CHHXPOH YYC4 OOJIHO.

TatanTbIH JaBTaMXK 1166H OailX TyJ TaTaJThIH YEUHH OWWIAT XUUX Xsutbapryi 6anmar.
TaranTblH yeq cyypb HIPBX)KUAI TYP HAMCasK, apaac Hb TOJIYWIOH HAT TaJblH TOB-4aMapXau
JapaajaH YYC3X Xypll JOJTMOHYYIbIH JaJlalill ©HIepPCeX, OHAep aaXuM AO0JITHOHOOP
COJIUTIOK, aakKMaap XIBUUH HIPBXKUI IIWDKUHY. TaTant OuenitH HATr Taj, 3CBA XOEp
Tall pyy JaMKIK XYWDX-YUUUPXUIIDX Tatant yyesxsn TLb-t Xo€p TamblH TeB-
yamapxaii CHHXPOH 3MI'3T UA3BXKHWII YYCH).

X5p3B TeB-uaMapxaiH IIOBX JOJTHOHOOC TrajHa rojJoMToT OosioH auddy3 TapxcaH
yJaampa WIBPB3J SMWICNICUIH Oycaa XaM HIMHXKUHUT, OYTUHUHH SMISTHHUT CIKHUIIIH
TapXHHBI TYpC OHOIIMJITOOHBI IIIMHKUIITIAT caHall 00ITr0X X3pATrTIH.

Jlypc OHOMmMIT0O: AYpC OHOIIMWJITOO X3BUHH OaifHa, 3MI3r TOJOMTOT ©6pPUJIeJNT
wnpmrryid. OBepmernt TLB 06omoH SMHAI3YHH MIMHXK TAIMIAT HOTJIOTJCOH Oaiix,
XIBIIMHXKUT OycC W37 Oaiixryit 6aifX TOXHOIIONA JYPC OHOMIMITOO Iaap iararyi.

l'enemuk: yAMBIH XYUMH 3YWJI Hb IIQNTraaHbl XyBbJ 4dyXaj YYpAr TYHIDPTIDIAT.
TUIIJJAXD-19i eBuTeHuil rp Oy, XamaaTaH caJaH JOTOpP XalyypaJThlH TaTadThIH
OrYYJOMXKTOH, SNWICNCHUWH YIAMUUIBIH TYYXT3H, HACHBI XaMaapaJlT XJICOTYUIICOH

68



SMHUIIETICUIAH 3MI3T HIPBXKUITIH XYMYYC 0aiiX TOXHOJIO0] TeHETUKHIH [IaJITraaH eH1ep
marajuiantaii 6aiina. Tepcen ax nyycuitH TLIb-T TeB-uamapxaifH ayp3a33,T3ii 000BY
SMHJI3YHH IMHX TAMIRITYH Oaiik 6omHO. Heree Tamaap HAr rap Oy VXKW HIMHKTIN
XYMYYC Mall XOBOP OJIAJOr TyJ SMHXJI3YWH 3HY XaM WIMHXKUAWH YAAMIIWI HapuiH
92pIITIU Oaiix Tantail. MXsHX XYYXA94 FeHUHH SMIar XyBuiabap onanorryi. Xaiu sipua,
TaHUH MDYJPXYHH XOXJIUHH Xompornon Oyxuil XOD-pyy MIMDKHX XYYXIDJ TCHHWH
GRIN2A sMrar XyBundap uimpor.
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3ypar 6: THHIJIAAD-13ii 9 nacrait xyyruitn THB. A -capyyn yeuitn TLB-T GapyyH TanblH TeB-4amapXxait
X3COIT OHAep NalalliTail MOBX-aaXMM JOJTHOHBI JYPIJNI33 TaHmaapuwicaH Oa napaancaH Oaiiaap
xapargana. TecTdi OoBX JONTHOHYY/ 3YYH TAIBIH TOB X3CarT 0aiiHa. B — HotipHer TLB-T smurencuiin sMrar
©0pUIeNT UXCIK, WYY OHIep Janaiiurail yycHd. C — TaTalNThIH YeUiH OMWIATT 3YYH TaNIbIH TOB, YaMapXxait
X3COTT KUI XOMHYJIT IOBX JOJITHOHYYZBIH Al MXCK, TAaBTaMXK ynaammpd Oyil. YYHUMH xaxyyraap
GapyyH TaJbIH JIyX, YaMapXai/] aCHHXPOH MIOBX JIOJITHOHYY I XaBcapHa.>!
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Xycnorr 16: TUIIJIAXD-unitn oHomMiAH manryyp’!

3aiinmryii 6aiix MMHKYYA

AHXaapax IMHKYYA

Xacargax majaryyp

Tarant

® XOCATUMIICOH TaTaNTTail
O IM3apTpH, Auchasm,
CHAJIOPPOs XaBCpaHa,

O HOT TAJIBIH Xalap-ypyyJIbIH
YHIAPXUIX OYI0Y XYWIIX-
YUUUPXUMIIX TATAIT COPYYH
Oyroy yHTax yelI WIBpH?,

o 6a/3cxyn 36BX6H HOHPOH
JIYHJT X3CATUMIICOH SXIIITHH,

X0€pAOor4oop Tapxax
XY WX -SHIHPXIAIIX
TaTaNT WIDPHD.

e Tarant HOUPOH AYHA WIPIXIDI
yHTCaHaac xoim 1 naruitn
JIOTOP, ICBII CIPIXIIC 1-2

LATMHH ©MHO WIIDPH).

e X3COrumiIcoH MOTOp
TaTaNT, ICXYJ TapXMall
TaTaJITTall SIAJICTICHITH
craryc >30 MuH
YPIJDKIDX,

TaTanTelH AaBTaMX 616
Oyp >1 Gaiix

36eBX6H COPYYH Ye[ TaTax

CopnaHrH yen tapxman
XYWIDX-YMYUPXUAMIIX
TATaNT WIPIX
X3B-mUHKHAT Oyc abcaHc
TarantelH yen aMTIaxyiH
aypa, aiinac 6omon Oycan
BETeTaTHB IIHHX HIP3X

20r

e TeB-uamapxaiiH X3Ccradp eHIep

aMIDIUTYATal, 2-(a3rai

SMUWIETICUITH 6BOPMOLL JOITHOH

WIDPH?.

I'onomrot ynaampan
TaTaNThIH Japaax yeap
XsI3raapiaraaxryi,
TOTTBOPTOH HIIPIX
Hyspan THD xwuitxan
OUIAT OYPT 36BX6OH HAT
TaJIbIH TOB-4aMapXanj
LIOBX JOJITHOHYY] YYCOX
TeB-uamapxaiin
SIMIICTICUIAH HIDBXIKHIT
HOUPHBI Y& UXCOXTYH
Oaiix

XX HAC

>12 HacaH IXJIIX

<3 Hac, 3¢B371 >14 HacaHa
IXIIX

OBYHH XJIIX
YeHiiH XOrKui1

O10yHBI X6 KW TyH/aac
XYHJ 39pI33p XOIPoX

Hotipusl yen moBx-
aa)kUM JTOJITHOHBI OYpAdIT
YPIIILKIIOH YYCOXTIH
39PATIPH TaHUH
MBJIDXYHH YIII aKuiliaraa
Myyaax (HOMpHBI yen
IIOBX-AaKHM JIOJTHOH
HBXOKUX SHMHICHICHITH
sHIIearomaTi 6anx

MarajianTan)

Mbaapaauitn o “Tomn”-bIH caa)KHIITaac
Y3/3IT Oycan Tan OuenitH

CaaKUIIT, MDIPIUIH

TOJIOMTOT IITHHX TAMIAT

HIPIX
Hdyper e Tapxunsr CPT-1 smMrar
OHOUIUJIT00 TOJIOMT HJIPIX

OBuHHIi ABI

e OcBep HaCHBI TyHA O0JIOH

XOXyy Yex TaTait OypIH
XSHATTAK apuiiax

o TanmH-M31IXYi1 6010H
XOKITUITH XOLPOT 101
WIPAXTYH

Hotipusl yen moBx-
aa)kKUM JTOITHOHBI OYpAdIT
YPIIIDKIIDH YYCOXTIH
39PATIPH TaHUH
MBIOXYHH YIII aKuliaraa
Myyaax (HOMpHBI yen
IIOBX-AaKHM JIOJTHOH
HBXKUX SHMHICHICHITH
sHIIearomaTi 6anx
MarajianTan)

Taiin6ap:

» Jypcr onommiroo (CPT): yr oHommiir HOTIOXOA IIaap/uIararyi, 30BXeH “aHxaapax IIHHK~ aXKHTIaraaX HOXIONT XHHH).
» Tarante yenitn TLB: oHOmMIT HOTIOXOA ITaapuIararyi.
» TUB xuiix 60JI0MKIYH HOXIOI “3aluryil 6aiiX MUHKYYA™ TOAOPXOH HIPIX TOXMUOJINO0I] oHomuidr HoTioxoxn TLIB 6a CPT-

UifH OHOIIMIIT0O LIaapasararyi.

»  “aHxaapax WHHKYYA’ UXOHX TOXHOJJION WIPIXIYH, HIZPBAI OHOIIMIT HATTIAX IIaapyiaraTaii.
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B.4.2.1.2. Xyyx3a HacHbl BereraTMB YHAJITTal asiHIaa XsHArAax Xd3CIrYujiciH
MUJIETNICH

XYYX3/1 HaCHBI BET€TaTUB YHANTTal asiHaaa xsHaraax snwiencu Hb (XHBYAXD, emue
Hb [lanaiioronynoc xam muex [Panayiotopoulos syndrome], MeH nar3ubl XOopryi spt
HXJIPX SMWIEHICH X3MAI3H HAPJAIIIAT OaiicaH) ynaaH YpraDKIAX, BETeTaTUB IIHUHXKIAP
WIPAX, XYYXIHHH 06ara HacaH [ 3XJI9X XICATYMUIICIH SMUICTICHIH SMIaT oM. TLB-T HoMpHBI
YeI UAPBXKUX, SIH3 OYpHiiH Oaiipimirail, enaep ganainrait (>2001V) moBx 10ATHOHYY T
OypTraramer. YHaNTHIH AaBTaMX MXIHXI93 X0BOp Oaiinar, 25%-1 36BX6H HAT yaaa yHalIT
WIBPAAT. YHANT 3X3JICHIIC 1106H KWIMHH Japaa asHAaa XsHarjax, apuijgar. OBUMH
YPIOJDKIDX AyHAQK Xyramaa 3 skui 6aigar (xycHart 16).3!

Onuoemuonozu

1-14 HacHBI XOOPOH]I 3XJIIX XYYXAUUH dnuiienicuiid 5%-1, 3-6 HacaH[ 3XJI3X XYYXIUNH
snwiencuiid 13%-x Ttoxuongaor. Yr eBUMH XYYX3J HAacHbl TAaTaNTIYH, XalyypanaTryu
SMHUJICTICUIH CTAaTyCUIH IrOJUIOX INAITraaH OoJIor.

OMHINZYUH WUHIC MIMOIE

1-14 nacann »xa1H3, eBuHUi 70%-1 3-6 HacaH[ IXAI3T. Y PrUifH XOrKIuiH 0a Topex
YEHIiH TYYX X3BUIH Oaiinar. XamyypaiaTblH YEUHH YHAITBIH OTYYIdMXK 5-17%-1 TOXHOAOT.
ToJIrOMH XOM¥XK33 XIBUIMH, MAIPIIIUNH Y3II3I39P 00PWIOINT UIDPISITYH, XYYXIUWH XOI KU
X3BUIH Oaiiyar.

Osunuii a8y

YHanteiH gaBTamxk Oara, 25%-1 36BXOH HAT yJaa yHaJar, UXd3HX XYyXIpa <5 ymaa
YHAJITBIH IIUHX WIBPIAT. 1-2 )KWINMH Japaa UXdHX TOXHUOJAOJ] YHAITHIH IIMHXK asHJaa
XsTHArJax apuiaar 6a XyyXAIuiH TaHUH MDIDXYUH XOrKWI X3BUitH Oakinar. Xapud 20%-1
snwiIenicuiiH  Oycan Xai09pT mmkadr, kummd Hb, TUIJIAXD, X0BOp TOXUOIION
HOWPHBI YeJ| IIOBX-aaKUM JOJITHOH HWAIBXXKHUX SIWICTICHWH SHIE(ATONaTUHH IMIITT
ALK AT,

ODMHINZYUH WUHIC MIMOIE

VYxamcapT yxaaH XaJrajgarjiad, 3CB3JI ajaraax, X3CAMUMICOH BET€TaTUB YHAIT WIP3X
Hb YI' OHOIIMHMI TaBUXaJ 3alIIUTYH I[aapjyaraTaidl IIUHXK OM. YHaIT 3XJAX3J OTHXK
0e6IDK1X, 3YC Lapai aix, ynaix, 10Top Myyxaipax, TaBI'YHTIX, I313¢ 0a3iiax 33par 0JI0H
SH3BIH IIMHX Yyc4 OOJHO. beemkux muHXK XaMTHuifH 3503r Toxuonamor (75%-m) Oa
MUTPEHb OYI0y IIOUMOT TaCTPOIHTEPUT XAMIIH aHAyyparpaar. HamanTsp xyyxsH xapaa
eprecex, OMeUitH TeMIlepaTyp, aMbCrai, 3ypX CyJIacHbI YW eepuiiernex (Xexpex, Haiix,
3YPXHHHA LOXWIT €6puernex) MUHXKXYYI Wpd 0071HO. XO0BOp TOXHOJAONI MYYKUPY
yHajgar. Tarax yex TONroil, HYJ 3prak uaHrapu (BepcHB TaTaiT), OuewiiH Oycan
OyTUMHTYY CyJapd (XUIIOTOHH), XICOTWINH UNIUPXUIIIX (Tal OMe YNIHPXHUIIIX), ICXYIT
X3CATWIBH 0a X0Ep TalA XYWIIX-YHUUPXUIIIIX IMHUHXK WIBPHI. TaTtanTt 3xisx yen yxaMmcapt
yXaaH XxajranarjacaH Oaijgar OOJOBY TaTanThlH SBHAA XDJI03M3%K anaarijaar. YHalr
tatantbiH 70% Oop4YMM Hb YHTaxX yex Toxuoianor, 30 MuHyTaac Wiyy yJaaH xyramaaraap
YPTJDKUILIAT.
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Onowuneoo

THB-T cyyph WIIBXKHI X3BUHH OaitHa. ['0OTOMTOT yJaamipan TOTTBOPTOW YYCIX
TOXHUOJI0J]] OYTUMHH €epuIeNTHHT TOoApyyJax Iaapanaratail. TatanTelH napaax yesc
Oycaa yen HHIIMOAI yaaampan WIPIXTYH . OBUMH dXIAX YeJ UXIHXIID TapXHUHBI apblH
X3Cr33p OHAep AalailuTaid, OJIOH TOJOMTOT XypL HOJITHOHYYI, 3CBAJ IIOBX-aaKUM
JTONTUOHBI OYypd1 OypTraramar. TLB xuiix OypT SnuIencuiiH SMIar JOJATUOHBI OalipIm,
Japaanan XyBHpY, TOB-uaMapxai, 3CBAJI JyXHBI OO XACTI3pP AaBaMrailiik 00sHo. 3apum
TOXHOJIOJI] TAPXMaJl IYPIA33J1 YYCIAT. DNUIETICUIH AMIAT TypaUI33J1 Hb HOMp XacaxX, MeH
YHTaX Ye€J COIIIATIRK, XOEP Tal CHHXPOH YYcAdr (3ypar 7). XoAuNrasp HYIUNT aHuXa[
apbIH X3CTI3p Oaiipiax aypa3an UXciX OOJIOBY YT ©6pUIONT 9HD XaM IIUHKUI 6BOPMeI]
OuIl oM. YHQITBIH Ye€J TaTaaThlH AMIAT HIPBXKHI UXIHX/ID TapXUHBI apblH X3CTI3P
9X3JDK, XOMHIITIA aakuM JONTHOHYYJ AYHJ OWYWI IIOBX JONTHOHYyH 0a TYpIraH
UIPBXOKKI XOIUIagor (3ypar 7).3!
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3ypar 7: XHBYAXD-rtaif xyyxmuitH capyyH Oa yHrax yemitn TLb. A — copyyn yemitn TLB-T 9-10I'g
JABTaMKTall CYypb UIPBXOKIJI IyH/I TaHIAAPYHIICAH IOBX JOJITHOHYYI XO&P TaJIbIH apbIH X3CII3P XapariaHa.
B — Hotipubl TLIB-T TeTa 6a feapTa XOIMMOT XOMHDJT IyH]T X0&P TAJIbIH apbIH XICT33p MIOBX-aa)KUM JIOJTHOHBI
IIYPOII32IT OHp olp yycHd.!

JlypCT OHOIIMITOOH/T 3MI'3T FOJIOMTOT ©OPUIONT WIAPIAITYH. OBUHUH SBII XIBIIMHKUT
Oyc 0aiix, TaTanThlH AaBTaMX MXCAX TOXHOIAnona CPT-uitH MUHXUIATI? XUHH?. TapXUHbI
Oypcidia eBepmel Oyc eepuent wipax toxuongony XHBYAXD-ulir yryicraxryi.

VYnam3yitn onommnroo: XHBYAXD ymammmx wMaramiantaii 0oJoBY 0OZ00OTOOP
TOJOPXOH TeHWH XyBWJOAphIl oylooryd. XyYyxd[ HacHbl asHJaa XsHargax oOycan
SNWIENCUIHH SMI3ITAH  Xapbllyysnaxaa l-p STrHI’HMA XamMaaTaH AyHJ XalyypaJTblH
TaTaNTyy WIPIX Marajajain eHaep Oaifnar.

72



XycHarT 17: XyyXs1 HaCHbBI BETE€TaTUB YHANTTal asHiaa XsiHaraax 3MUICTICUIH OHOLIUIH
wanryyp’!

3aimmryii 6aiix IUHKYYH Anxaapax mmHxkYyA — Xacargax majaryyp

Taraar e YxamcapT yxaaH e TaTanTbiH 1aBTaMX
XaJranariaH, 3CBIJI ajariax, cap oyp >1 OaiiHa.
XJCOTYUIICOH BEreTaTUB
YHAITBIH [WUHX WIDPH?.

e BereraTuB MIMHX JOTOP UX
X3MOXKIOI39p OTMXK OO6JDKHX,
3yC mapai naix, ynanx, 10Top
MyyXxaipax, TaBI'YITIX, T3¢
6aznax, XYYXoH Xxapaa
eprecex, 3ypx cynac 0a
aMBbCTaJIbIH ©0PYIIONT

OarTaHa.
THb o 3yypMDIUIdX, YHTAX VeI o X3COrumnIcoH
HXCOX OHJep AajaniTai, yJaalipall yHaJIThIH
SIIIICTICHIH TOJIOMTOT 0a Jlapaax yeac XalluH
OJIOH TOJIOMTOT JTyP3JI33JT TYYyILITall YPrajpKIdX
HJIDPH?. o Xon x3m3H THB-T
SMIAT TOJIOMTOT
©OpUIOJIT 30BXOH HAT
TaJ WIPIX
IXJIX HAC e <3 Hac, 3cBa >8 Hac e <1 Hac, 5cBa >14 Hac
OBuMH X)X e OIOYHBI XOIKUI e HolipHbI yen mMoBX-aakuM
YeuiiH IyHJaac XYHJ 39pr33p  JOJTHOHBI OYpIdI
XOIKHJ XOLPOX YPIOJDKIIDH YYCOXTIU
33PATLPH TAHUH MAAIXYUH
YT akuiiaraa MyyJaax
(HOMpHBI YeJ MOBX-aaXuM
JIOJITUOH UIDBXKUX
SMUIICTICUIAH HIE(haTIONaTH
0aiix MarajyranTain)
Mbaapaauniin o “Tomn”-bIH
Y3131 caaxuiTaac oycan
X3I02pUH Tan OMeHiH
CaaXHUIT OyI0y
MBIPIIUIH FOJIOMTOT
©OpUWIOJIT
dyper e Tapxunsl CPT-g
OHOLIMJIT00 TFOJIOMTOT ©OPUWIONT WIPIX
OBuHUil ABIl & OCBOp HACHBI JAyH] GOJIOH e HoiipHbl ye moBx-aaxum
XO0XKYY Y€l asiHaa XsiHarJax JTOJITHOHEI OYpAdT
apuiax YPIIJDKIIDH YYCOXTIN
o XOrKJIHIH XOLPOrA0I 33PATLPH TAHUH MAAIXYUH
HIPAXTYH YIUI aXuiiaraa MyyJaax
(HOMpHBI YeJ MOBX-aaXuM
JIOJITUOH UIDBXKUX
SMUIICTICUIAH HIE(haTIONaTH
0aiix MarajyranTain)
Taiin6ap:
» Jypcr oHounmwiroo (CPT): yr OHOIIMIT HOTIIOXO[ IlIaap/iararyii, 30BXeH “‘aHxaapax IIHHK aKHUIJIariax HOXIeI
XHUHHD.
» Taranteid yeuitH TLB: OHOIIMAT HOTJIOXO Iaapjararyii.
»  OHOUIMITOOHBI HOJIOMK XOMC HOXION] Oaragaa HAT yaaaruiiH yHaiT TaTant 3aBcpeid TIB maapyiararaii.
»  “amxaapax MHWEKYYT MXOHX TOXHOIJIONT WIPIXTYH, HIDPBIIT OHONIMIT HATTIIAX MIaapjylararail.
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Anean onowunzoo

Tapxunel OYTUMIH eepuwlenT OyXuid XICOTYMICOH TaTalNT JyHJaac dYamapxaiH
snuiencu 0a Jar3Hbl Oy THUHH 06 pUIeNTTIH UHXK TIMATHIH SMUICTICUIH YHAIT 006JKIX
IIMHX33pP XK 00HO. X3paB yHanT tatantelH yeuitH THB m9x eepunent myx-3ynai,
nyxHbel 1007 X3cartT OaiprmaBan TUHIJAXD-wiir cakuriadHd. XyyXd[ HACHBI JIar3HBI
SMUJIETICUNAH Ye/ BereTaTHB IMIMHXK Oyc, XapaaHbl MIMHXYYA TYIXyy wopmar. THB mx
SMMICTICUAH AYPIIBIMNAH TOJOMT HIMJDKAX TYyJ HIMIDKAX TOJOMT OYXWMH yIMBIH
XACOTUUIICOH AMHUIICTICUTIAC sUIraX XIPArTdi. DHY OBUHUU Yel rIp OYIMHH THIIYYIdT
X3CATYMIICHH SUICTICUITH 0ep XyBuiIOapyya axurnaraax 6onosd XHBYAXD umspasrryii.
TonroitH ye4wmsicAoH XOpPryW SpraiiT, CHHKOI, YEWIdH 00eInKuX Oycaa AMIIridc suiraH
cajrasa.

B.4.2.1.3 Xyyxaa HacHBI XapaaHbl HINHK OYXHil Jar3HbI JNUJICTICH

Ypx emue [Nacto xam mumx (Gastaut syndrome) 6y10y XyYX3/1 HACHBI XOXKYY AXJIITIN
JIar3HBI XOPTYH SMUIETICH XAOMI3H HIPJIATIYK OaiicaH XyYXd/1 HACHBI XapaaHbl IMUHXK OyXHii
nar3ubl smwiencu Hb (XHXIIJD) xyyxauiiH xokyy HacaHf 3X3J3T, XOpPryd sBITaH,
asHaa XsSHArQar SMWICICUAH OBYMH IOM. X3BUHH XODKUITIN XYYXAA TOXHOJIIOX yI
YHAIT TaTAJIThIH YE/ yXaMcapT yXaaHbl aJIarJairyura3p COPIHTU HOXIOJI]] XapaaHbl IIUHK
TOMIAT OOTMHO XyTamaaH] WIdP4Y, MUTPEHB-TOCT TOJITOHH ©BIOJITOOD YPTIJLKUIIAT.
VYHaNThIH MUHX TAMAT asHIaa XsTHarlaX apuiijar, XssHaraax xyrauaa XxapuilaH aJuiryi
00JI0BY UX3HXYD OBUUH 3XDIICHIIC 2-7 KUIMUH Japaa ToXuoaor (xycHorr 18).3!

Onudemuonozu: MHUHAP OHONUIOTJICOH XalyypalTryd YHax Tarax XYYXIyYIuiH
0,3%-11 TOXHOIAIOT.

OMHINZYUH WUHIC MIMOI2

OBuuH 1-19 Hacana HXd9T, IXIPX Oprui Hac 8-9 HAC oM. YPruifH XerKkui 0a Tepex
YeUitH TyYX XdBuiH Oaiigar. XyyXIuitH XerKull X9BUIH 00JI0BY XOBOP TOXHOJION] TAHUH
MDJIPXYIH XOHT'OH 39PTHIH XOLPOT 0 aKuraarjaar. ToaroiH XxaMxk33 00JI0H MIIPIIUHH
Y3JI3I33p AMIAT €0pwWIeNT WIBPASITYH.

OBuHMH ABI: DDD-UIH 3MUYMITIIHIIC Y XamMaapaH OdITHH OOMXHUITHIH Yea HUNT
toxuon b 50-80%-1 XstHargax apwiaar. 9232-uiH SMYUITIHUAN Yp AYH caiiH Oaiinar.
36BX6H X3COTYWICIH TaTaidTTail TOXuoyaoan eBuTeHuit 90%-1 asiHaaa XsiHaraax apusijaar.
XapuH XOEp TaJblH XYWX-YMUYUPXUUIIX TaTalT XaBcapcaH OON XsHArjax marajajal
Oyypnaar. TaHrH MAIPXYWH XOTKIII XOBHUIH XaIrajariaHa.

VYHaNTbIH HIMHX: COPAHIM YE€I MIP3X XapaaHbl M3JP3XYWH MIMHX OHOIUIOX TOJI
manryyp 0ongor. DArasp MIMHXK TIHAT 3X3JDK, OOTHMHO YPIaJDKIPHD (X3IX9H CeKyHI, <3
MUHYyTaac 6ara, XoBop ToXuoiaaon 20 MUHYT XYPH?), SMUHH SMUMITIATYH JaBTaMXK OHIIOp
OaiiHa. XYYXIUIH IDYpCIRII®p HMXIHXADY XapaaHbl TamOalH 3aX XICAIT OJIOH OHTUHH
KUKUT LIarapur xaparjax, yJamaap [arapuryya ToMopd, 3Cpar Tall pyy HIWDKUH, XapaaHbl
Tanbair 6yx37193 33719H3. XapaaHsl ITUHKUIH apaac TOJITON, HYJHUNA XYWISH 3pIIX TaTaJT
maranjjaar (BEpCUB TaTajT, IMIAT IPHAMKWIT 3XJIX Tall pyy HYI 0a TONroi 3praHm).

YHaIT TaTaluT Hb Aar3Hbl AI0HTUIH Y ajjaricaHbIl WITIIX XapaaHsl Oycas ITHHXK
TAMAI3P IXIIDK OOJIHO, KHIIDD Hb, YHAX YEUHH Xapaaryimusi, MaauHOICH, MUKPOIICH,
MeTaMop(doTICH 33par XapaaHbl Fax Y33TI3J, yXapXailH eBIeJIT, 30BXHHbI YUUNPrid, HYA
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JaBTaH aHUX XOJeJreeH. 3apuMjaa Aar3Hbl IPI09HIAIC YHAIT Tapxax, Tal OHeuiH
MOAPAIXYHH angarjaan, yxamcapT yxaanel amgarnan (14%), Tanm OMEWiH YHYHPXHIAIIX
tatant (43%), X0€p TalbIH XyWX-9ndupxuimx tatant (13%) x3163p33p widphd. XoBop
TOXHUOJIION]] XICOTYMIICOH MOAPAIXYWH YHANTHIH INWH)XUKAH apaac XdIBUIMHXKHUT alcaHC
WI3PAIT.

YyH33C rajiHa, yHaITHIH Y€, MOH J1apaa Hb TOJITOM ©BlIeX, JOTOp MyyXaiipax, 60esnKix
IIMHX WI3PY O0NHO. YHANTHIH JapaaX TOJITOMH MUTPEHb-TOCT OBAOIT 0a J0TOp MyyXalpu
006 DKHX ITUHX 371031 Toxuomaor (50%-).
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3ypar 8: XHXIIJI3-nitH sMrarTsii eBUTOHHHA YHANT 3aBCPhIH 0a yHaITHIH yeniH TLIB. A — taTanT 3aBcpbiH
copaHru yeuiH TLB-T apbIH X2Cra9p MOBX AOITHOHYYA AABTAraH YYCH). B — HOMpHEI yea snunencuitn
SMIAT P33 WIT oJupy Oapar GaifHra moBX JONTHOHYYA YYCH?. C — YKUIT ©BUTOHUH YHAIITHIH YEUIH
TLb-1 10 cexyHABIH TypIll XOEP TaIbIH apBIH XICII3P HAM JanailTall TYPraH UA3BXKUI YYCH), apaac Hb
Jlarax TeTa-X3MHDJITIH MIOBX JOITHOHYYA XOIHIIOHO. DMIIT IPBXKII XOEP TalbIH apblH X3CII3P
naBaMraiiiax GOJNOBY TOBMITH aphiH 0a 3yyail X3CorT WidpH). !

Onowuneoo

THB-T cyypbh WIIBXKWI X3BUIH OaifHa. YHANT 3aBCPBIH OMYJIAIT Aar3 X3COIT XYpI[
JOJTHOHYY OYIOy HIOBX-aaXKUM JIOJITHOHBI OYpAdJ WIBPHA, 3apUM/Iaa 36BXOH YHTaX yel
axurnaraana. Huitt toxuonmnein 20%-1 TeB-uaMapxai, JyXHbI X3CAIT, 3CB3JI TapxMai
Oaiifylaap SMWICTICUIH 3MIAr aypai3ann widpHI. 20-90%-1 Xapil TOTTOONT apuiaxaj
(’KUII? Hb, HYZI3D aHUXAJ) SMIT AYpaII33J c3133r19H? (fixation-off sensitivity), raBu 9H?
Hb YT ©BUHUI 6BOPMOII IHUHXK OHII FOM. DMUICTICUIH YP3II33J1 HOUPHIT XacaxX, MOH YHTax
yen caapans (3ypar 8A,B). Xosop Toxuonnona XHXII/ID-uitH eBYMH HOMPHBI YE I0BX-
AaKUM JIOJTUOH WIPBXXKUX SMMIICTICUHH SHIE(ATONaTHIH 3MIAr pyy MWWDKAST. TaHuH
MDBJPXYUH XOKIMUH XOLpOrao axuriaarasal menuitH TL b xuiix maapaaratai.

VYHanT 5XJI3X Yed Jar3Hbl Xypl JOJTHOHYY[, IIOBX-aaKUM JOJTHOHBI OypIdi
JapaHTyWIarjax, Jar3Hbl HAT Tanj Oara manmailirail moBX AOJITHOHOOC OypIdX TYpPIraH
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UIPBXKWI IHAT YYCH?. HyaHUN anuM 4MYupXMNAIDX TAaTalNThIH YelI, MOH Xapaarymadi
OyXuii YHANTBIH Ye[ IIOBX-aa)KUM JTOJITUOHBI OYpANIUiH qaBTaMx yaaammupHa (3ypar 8C).
Tapxunel Aypciadn X3BUMH OaiiHa. ByTowiiH smrar yryicrax sopuiroop CPT-uiir
LIaJITaHa.
['eHeTHKMI{H IIANTraaHell Taamariax OOJOBY OJOOTHHH Oaliiyaap TeHMWH SMIAr
XyBWIOAphIr Wipyyiaryid. Hwuitt ToxwonmiaeiH 1/3-1 XamyypaiTelH Tatant Oyioy
SMHUJIETICUIH OT'YYJIIMKTIH, XapuH 9-16%-1 MUTpeHnit oryyIdaMKTIH Oaifar.

Anean onowunzoo

Tapxunbl OYTHUIH €6puIenTTIi X0I000TOM XICITYMICIH TaTallTaac sraH cajrasa.
Ilenuak eBYMH, >MMJENCH 0a TapXWHBI HIOXOMKWITHIH XaM IIMHXHWAT Jar3 X3CTHiH
HIOXOWKUNTHIT TapXuHbl KT-T HOTOJIICHOOpP OHOMIMIIHO. VDKW TOCTI yHanThIH LIMHXK
YYCI2X 00J0X “MHUTOXOHAPHUIH SHIIE(ATOMUONATH, JAKTAThIH aluI03 0a XapBaJT-TeOCT
yewmnn” (mitochondrial encephalomyopathy, lactic acidosis, and strokelike episodes)
AMIAITUUT 00J0I0X X3parTid. Jladopa eBuHMI yen TaTBai3ax TaTalTyy[ TOJA WISPHD,
YYH?3C TaJiHa YaHTapCaH CAaKWIIT, TIHLBIPTYHIDI, TAHUH MAJDXYHH XOTKIUIH Oyypant
33p3T MBJPAJIMMH FOJIOMTOT ©0PUJIeIT AaaMKpPaH YYCH).

XapaaHbl aypaTail MUTPEHUIH Y€l XapaaHsl IIUHX TAMIAT aaKUM 3X3JDK, WIYY yaaH
YPI3JDKIIPHI, MOH TOMPOX Larapur OWII, XapuH HIyraMaH Xyrapaj, XepeeHHd up MasruiH
Xyrapaj Xxaparjaax, HyJ rs10ax, o4 yCpaX 33pa3r XapaaHbl IIWHXKYYI3P sUITaH calraHa.

Xycnsem 18: XHAXUID-unitn oHomMiiH manryyp’!

3aitnmryii 0aixX MIMHKYYAX  AHXaapax IIHHMKYYA Xacaraax manryyp
Taranr e XapaaHbl SHTUIH IIHTHK e >15 munyT Oytoy ypr Tonroi yHXux, yHax
OYXHil X3COIMIICOH Xyranaaraap TaTaNT (ATOHUK)
MOAPAXYHH YHAIT WIDPH). YPIaJDKIIDX YHAIT o XoBmMHKHT Oyc abcaHc
Yxamcapt yxaaH e CopoHru yea TapxMan e Jlaamkpax MHOKIIOHYC
XaJrajiariaHa, 3CBaJ XYWIIX-IAIAPXAAIIX
anjariaHa, XeJeJIreoHuil TaTAIT WIPIX

©OPWIONT Jarajiax
60JTHO (TONTOM, HYXHUH
BEPCHUB TaTaIT)

o VHaIT COPIHTH Yea

JTaBaMTaKIIHA.
THb e Jlars xacrasp IoBx o YHaNThIH Aapaax yesc

JIOJITHOH, IIOBX-aaXHM XaJlUH, TOTTBOPTOH

JIOJITHOHBI OYPIIAIT COPIHTH YYC3X T'OJIOMTOT

0a HOWPHEI YeII WIDPHD. yaaanpa
IXJIIX HAC e <6 Hac, ocBa1 >14 Hac e <I Hac, 3cBa >19 Hac
OBYHH XJ13X ¢ O0yHBI XOKIHIHH e TaHMH-MDIPXYIHH
YeuiiH XOLPOrJ0J yiumite Oyypant
XOTKIT
Mbapaamiin o Mbaponuiin o Xapaansl TanOaiH
Y331 TOJIOMTOT IITHHK OalHTBIH aJaraan
dyper e Tapxunst CPT-g sMrar
OHOLIMJIT00 TOJIOMT HJIPAIX

o Jlar3HbI MIOIHTHIAH
LIOXOMKUIT
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OBuHNI ABIY e TaHuH MAIRXYHH
yitnmiin Oyypant
e MUOKJIOHHK TaTaiT,
TOHLBIPIYHIDIL,
YaHTapCaH CaaXHiT
YYCOX

Taiinoap:
»  Jypcr onontmroo (CPT): OyTUHiH ©0pWISITHIT YIYACIIX 30pUIr00p LIaapiararaii.
» Tarantein yeuiid TIB: oHOMMIAT HOTJIOXOJ IIaapJiararyi.
»  OHOWIMITOOHBI OOJIOM)X XOMC HeXLeJJ Oaragaa HAT yIaardiiH yHant tatant 3aBcpeiH TLIB Oa
tapxunsl CPT maapanaraTtai.
>  ‘“aHxaapax IMHXKYYA” UXOHX TOXHUONIOJ HIPIXTYH, HIBPBIJ OHOIIUIAT Hr'TIAX [aapAasararaii.

B.4.2.1.4. {ar3ubl 13J03HIMiH (OTOCEHCUTHB MUJICIICH

Jar3asl mpnosHTUiiH QorocencutuB snuiencu Hb (JADD) xyyxsa, ecBep HacaHn
3XJI3X, XOBOP TOXHUOJIAOT ©BUMH IOM. X3BUUH XODKWITIM XYYXIA IIPIP 61606raex
X3COTYWIICOH TATAITYy[ WBPHA. TatanT 3xidX ye[ yxaMcapT yxXaaH ajlarJaxryurasp
XapaaHbl aypa HIMHX YYCY, 9H? Y€/ TOJTOM, Hy/ XYWIdH 3praH3. TaBunan stH3 Oyp Oaigar
(xycnorr 19).3!

Onuoemuono2u
Xyyxaa HacHbl snwiencuitH  0.7%-uidr 33719X  Marajuianrtai, SMIHAeMHOJIOTUNH
MDJI93JIIT XsA3raapiaraman OaitHa.

OMHINZYUH WUHIC MIMOI2

OBunH 1-50 HacaHy 3X>K 007HO, 4-17 HacaHA WIYY 10T TOXHOJIIOHO, OPTHII YE Hb
11 Hac, oxua, SMAITTINUYYARI WIT AaBaMraiiaHa. Y pruifH XerkJIHiiH 0a Tepex YeuilH Tyyx,
XYYXIUUH XOTKWI X3BUHH Oaiimar. TonroiH X3MK33 XOIBUHH, MOIIPIIUHH Y3I3TI3p
TOJIOMTOT ©OPUIONT WIDPASITYH.

OBuMH sH3 OypuiiH sBUTal Oaiijar: 3apuM TOXUOJAON] 36BX6OH I[66H YHAIT TaTalT
WIBPJIAT, 3apUMJI asHIaa XsSHarjax apwigar 6os Oycaj TOXHOIIONA IIPIdP 6/1e6er1ex
TaTaIT YPrJIKWIIOAT.

I'apiasp eneernex (aHMBUMX IPPAJI, HAPHBI IIP3J1), XapaaHbl XACATYMIICOH YHAITHIH
LIMHK TAOMAAT YT ©BUYHMMI OHOLUIOX IOJI TYJIXYYp oM. bara HacHbI XYyXOyyAd Xaparjgax
3yinuir ™p Oyp TainOapiak 4amaxryd XdOUiM 4 3apuM SHb 3ypraap HIDPXHAIIAT.
XapaaHbl MIIPIXYHH ©6PWIONTOH]] TIP3, OHIOT TOJI00, XapaaHbl TOJOPXOH XU Y3391,
HYZ OYpan3aX, Xapaxryi 60510X, xapaaHsl Tajnbail aryy coxop ToJa00 ryHX 339par MHUHKYYT
Oartana. DH» yel xaparjaax 3yWIHHT Jarax M3T HYJ, TOJTOH HAT Tal pyy XYWISH 3PriH?.
TaranTeir BUAEO TOTJIOOM, TIPIIHIH Oycaj HOYPYYIyyd 61606He.

VYHant tatant <3 MUHYT Oyr0y OOTMHO XyTanaaH][ YPraypkinX O0N0BY 3apuMaa ypT
XyramaasJl WJIdpH3. 3apuM/iaa yHaAIT TaTalT JaaMKUpy, “XOOCOH TOJITrOM” M3PIMXK TOPeX,
TOJITOH ©B/I6X, aloyixairaap aHxaix, 06eJKHX 33p3r BereTaTuB IIMHXK YYCU, yXaMcapT
yXaaH aljarjax, Xo€p Tal] XYWX-UYHYHUPXUAIAX TaTalT pyy WDKK O00nHO. XO0BOp
TOXUOJIIOJI] TIPIUNH 6J100ITTYid, HOUPOH TYH] WIPY OOITHO.

Yr eBYMH TapxXMal HIUONATHK OSIHJICTICUTIH XaBcapd OOJIHO, SHD TOXHOJIOI]
TaTBajI3aX, FOJIUIX, TapXMall XYWIIX-YUNUUPXUAIIIX TaTAITYyy[ UIDPH?.

Onowunzoo
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THB-T cyyps HIPBXKHUI X3BHIH OaifHa. YHAIT 3aBCPbIH OMWIATT Jar3 X3Cridp HIOBX
JOJITUOHYYJ, LIOBX-aakKUM JOJTMOHBI JYPAJI33Jl XaparjaHa. 3apuMjaa TeB-4aMapXaiH
IIOBX JOJTHOHYYH, TapXMal IIOBX-aaKUM JIOJITHOHBI OYpasn Xascapiar. Jlar3 xscruiin
IYP3733]1 Hb HYIAMWI aHUX, IDPIMNAH JOXHOJUIBIH Yyea eneerieHe (3ypar 9). I'spamiin
JTOXHMOJIJIBIH Y€dp apblH X3CI33p JAaBaMraiiiax, Tapxmai MIOBX-aakKUM JOJTHOHBI OYpJIdIL,
ACBAJ MOJHUCIAWK-aa)kKUM JIOJATHOHBI Oypmadn yycu Oomno. Hoilp xacax, yHTax yen
SMUJICTICUIH AYPAII3IT UXCIHD.

VYHaNT TaTanThlH YEUHH JYpII33J1 Hb XapaaHbl ©OpUIONT aryyiax xapaaHbl TanOaiH
3CPAr Tajj, MOH HYJ, TOJIOWH 3pIri3X TaJbIH 3CPAr TaJ aKUIVIArjaHa. TaTalTblH YEeUHH
Jar3Hbl JYpII33J TyXaH TaJblH 4amapXaiH I3J03H pYY, 3CBAJI 3CP3T TAJbIH Jar3Hbl
TIIO3H PYY TapXaxk OOIHO.
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3ypar 9: JJI®3-1oit xyyxamiin yrHant 3aBcpeiH TLB. Hymas anuxan narzaap naBamraitnax nuddys mosx-
AKKMM JIOJITHOHBI IYpau13311 YycHd. Hy o Haoxan aypanson apuina.®!

JlypCT OHOMIMITOO X3BHIH OaifHa.

I'enemuxuiin oepunonm: HAAT eBUTOHUU 1/3 HBb rIp OYAMIH OryyisMXKTIi OaiiHa.
JNJDPD vp tapxman uauonatwk smmiaencu 6a TUILJIAXD-1oi maBxuax xaHjjaratai
Oaiigar. ['eHUIH M3 XyBHIOAPHIT 0100I00P OJOOTYH.

Hnean onowunzoo

XHXIIJAD-uiiH yen XapaaHbl HIMHKTIM X3COTYWICOH TaTaITYyyd OMp OMp Yycax
00JI0BY HATI3P Hb MIPIUIH I0UpyyIaap eaeernexryid. byTiuitn eepunenTTsii xon0600Toi
X3COTYUIICOH TATANTYY MOH aIAJI I3PIIUIH LoUpyyjlaap e40er1eXIyu.

CLN2 eBuuH (Ceroid lipofuscinosis type 2) 5-aac moomr HacHBI Xyyxa31 wpd, TIb-
T Oara JaBTaM>KUUH rIPIUiH 1oxuoutbiH yeu (1-3 ') hoTonapoKCH3MbIH Xapry TypIia3d.1
aKUTIargaHa. OHY® OBUHUHM yel XYYXIMHH TaHHMH M3JPXYHH Y naamkpan Oyypd,
TOHIBIPTYHIDI, XapaaryWmna xypasr. Jlagopa eBuHMIA yen xapaaHbl IIMHXKTIU
X3CATYMIICOH YHANTYY] UIPIX OOJIOBY HAIMDAITIIP XYH/I 39PTHIH MHOKIIOHYCTall 1aaMKkpax
SMMJIETICH, TAHUH MB3PXYUH YHIMNHH OyypanT, TOHUBIPIYHIDI XaBcap/ar.

XapaaHbl TOXHO OYXUIl MUTPEHHUIH Y€ XapaaHbl IMIMHK TIMIAT aaKUM IXIIDK, WIYY
y/aaH YpraJDKIdHI, MOH T0J00, Iarapur OWIL, XapuH HIyraMaH Xyrapal, XepeeHHH up
MasSTUHH Xyrapaju Xaparjaax, HyJ Isutdax, o4 yCpaX 39par XapaaHbl MIMHXKYYII3p sUIraH
cairana.’!
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Xycnorr 19: JIJIOD-uitH oHOMWMIH airyyp?!

3aitnmryii 0aixX NIMHKYYA AHXaapax HIMHKYY/ Xacarpax manryyp

Taraar ® XapaaHbl MYAPIXYIHH e ynaas, >15 MUHYT o HynHuii 30BXHHEI
XICOTYUIICOH YHAIT TaTalT, YPI2JDKIDX TaTaNTyyzH TaTBaI3all
XOEP TaJIbIH XY4JIIX- o JlTaamxxpax
YUYUPXUIIIX TaTadT pyy MHOKJIOHYC
LIMDKIK O0IHO
® YHAJIT TaTaJIT Hb AaHUBUUX
T3p3J1, HAPHBI XypII FIpaI
39paT IIPAMIH HoYpyyIaap
©/I06TIOHO
THb o Hyn anux, rapiuiiH ® YHaITBIH Japaax yesc
JOXHOJUIOOp 6166r1eX Aar3 Xalux, Tyylrai
XACTUIH 3MMICICHIH YPIIJDKIDX X3COTIHIICOH
ZYP3II31 yraamparn
e 1-2 I'm maBTaMIKTAl,
TAPJIANH aaXUM
JOXHOJUIBIH YeT
SMUJICTICUIH TYP3N33I1
eneernsen CLN2
OMI3THNAT CHKUTIIIHD.
IXJIIX HAC ® <4 Hac, 5cBa71 >17 Hac e <1 Hac, acBa1 >50
HAaC
OBYHH X)X ¢ O10yHBI XOIKINHH o TannH-MOIOXYHH
YeuiiH JlyHJ1aac XYHJ 33pTUiiH yitnmiin Oyypant
XOIKHII XOLPOT IO
Mbapaumiin © MbapanuitH roJIoOMTOT ¢ XapaaHbl Tan0aiH
Y3731 IIMHX anjargan Oaifnra
HIIPIX
dyper e Tapxunsl CPT-g
OHOLIMJIT00 SMI3T TOJIOMT
HIIPIX
Taiinoap:

»  Jypcr onontmroo (CPT): OyTUHiiH ©0pWISITHIT YIYACIIX 30pUIr00p LIaapiararaii.

» Tarante yeunitn TLHB: oHOIIMAT HOTIIOXO/ IIaapararyi.

»  OHOWIMITOOHBI 0OJIOMXK XOMC HOXLION ] Oaraiaa HAT ynaaruita tatant 3aBcpbid TLIB 6a tapxunsr CPT
miaapjyiaraTai.

>  ‘“aHxaapax ITMHXKYYA” UXOHX TOXHOJIOJ HIPIXTYH, HIDPBII OHOIIMUT HATTIIAX [Iaapuiararai

B.4.2.2. lyxHbl 3n14J1encu

JIlyXHBI SIMIIENICH XYYX3/1 HaCaH] TOXHUOJII0X XICATYMICHH anuiencuiid ayna 20-30%-
WHUT 3313, 3703T TOXUOJI0X XAJI03p FOM. DIMUIETICHITH MAC 3acajl XUIITIAT ©BUTOHHMA
30% myxHbI >nUJIETICUTIH Oaiiiar 6a SHA Hb OJOH MIAJNTraaHbl yaMaac YYCIdr, )KUIIDD Hb,
OyXHbl JPIOSHTUHAH TAMTI, XaBAap, CYJACHBI TaKUT, YPIBCIN, TaApBIH IUCIUIA3H,
TEHETUKUIH MIAITIaaHT XaM NIMHK.> >3

JyxHbl PJI0%H UX TapXWHbl XaMTHiH TOM Tal0air xamapd, TAaHMH MD3JDXYH, TOpX
YHIMIH dyXal YWIMHT XapuyLax, XOIeJI'eeH, IIDOCHUM Yill, YHIPIdXYH, HYIHUU
30pWITOT XOIOJINeOeH, Xd3JI SpUaHbl 4ajaBap, TYHLOITIDX 4YaaBap, HIIBX CaHaawiara,
HUWTMUWH XapWiIlaa 35p3T OJIOH YW aXuwularaar XsHax yaupanar. TuiimMidc TyXHbI
SMHUJICTICUAH IIHWHX TAMJAT OJIOH LIMHXK?3P HIAPY OONHO. YHANT TaTanT HIPIX LIMHXK
TAMAII3C TYXHBI ajb aTHpaa 3MIAT eepwIeNTeH] Xamparjax OyHr Taamariax 0o0yox
00JIOBY 3apUM TOXHOJJIONA 3HY XICATTIH XOIO00TOM €ep aTHpaaHaac dMIAT IPHATKHUIT
yycaor. JKummms Hb, Xe1eJITe0HUI HAMIJT aTUPaaHbl IIHMHK OYXHUH SIUICIICHIH yHANTTal
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©BYTOH NyHJ raapblH HapuiBumicaH TLDb Xuik y33X34 3MIOI LPHOI 30BXOH HOT
TOXHMOJIJION]] YT aTupaaHaac rapantaii Oaiican. Heree Tamaap myxHbl yxapxaiH rajapaac
YYC3X OMIAT LIPHAMKUIT YaMapXaiH JOTOP XICAT PYY JaMKUXK, YaMapXalH IIHHXK YYCIdX

TyJl YaMapXaiH SMUJIETICHIHH 3MIIrIOC SUITaH canrax xsubapryit.>>33

OMHINZYUH WUHIC MIMOIE

JyxHbl I3I09HTUAH YHANTHIH MIMHXKYYX OOTMHO Xyralaanj YPraJDKIdHY (MXIHXIII
<30 cexyHJ, 2 MHUHYT XYpPT3J), HOMPOH AYHJ TYJIXYY WJIDPHD, JaBTaMX eHaep Oaijar
(menenee 3-22 ynaa). OMHAIM3YHI TIHAT 3XJIX, XalTHPaX, TaiiBaH Oyc 0ONOX, XOIIuX,
LOXUX, OUINIIIOX, THUPAX, “Iyryi yHax’, JOPOO IIFAX 39P3T MIHHKYYA 3703T TOXHOIIOHO
[33]. YamapxaiiH SHMIETICUTAN XaphllyyjaxaJ yrcapcaH TaTaiTyys, SIMUIEICUMH CTaTyc
WIYY 3JI03T TOXMOJAOHO. YHAITHIH Japaax IIWHX WIPAIXTYH, 3CB3 OOTMHO XyTalaaHn
YPIJIKII2H?, 3apUM TOXUOJI0IA XO0EPAOIU00p TapXaxk, XOE€P TAIbIH XYWIIX-UNIUPXUIIIX
TaTAIT Pyy UIMDKAHY.>? JIyXHbI JOI09HIUMH SMMIETICHIAH YHAIT TaTAIThIH Yl Japaax
HMIMHXYY WIBPY OOJTHO:

- YxamcapT yxaaH XaJrajarjaH, 3CB3J aJariaH, MOYAHH UX OUe]] OMp XICTHIH XOT
XOJ6JITOOHTOX TOPXOOP MIIPIX XICOIUMUIICOH YHAITYY (XUIEPMOTOP YHAIT). 3apuM
XOIOJIreeH XauMH 3TrI3] Xapargax TyJ SMHJICICUHH OyC, COTIAUUIH MIAITraaHT
YHQIT X3MI3H aHayypargaar. JlyxHsl SHWICNCUMH IUHXHA “Iyryd yHax”’
aBTOMATH3M, aapUIHUT TYJIXIX XOA6NreeH OarraHa. 3apuM TOXHOJIOI TOITOU, HY
TOJIOMTOOC 3CPAT Tall Pyy XYWIdH 3praHd. Xamrupax, Oycaa aBua raprax HIMHXK
35103T, aypa XOBOp TOXHMOJJOHO. AWac TYTIIYYPUHH IIMHX TyXHBI 02 yamapXxaiH
SMMJICTICUHAH Yel alb ajduH] wpd OomHo. YamapxailH yHanTTail Xapbllyyiaxaz
ITyXHbI YHQJITBIH Y€ yXaMcapT yXaaH Xajarajarjaax Xxanjiara wiyy OaitHa. YHanTbIH
Y€l 0OJIOH TOXHOJJIOJA OPUMHTOMN Xaphliax yaaBap ajjgarjgax 0ojoBY Japaa Hb OOJICOH
YHII SIBIUIBIT SIPUHA.

- XenenreeHui aHxjard ragap raMTIX TOXUOJAONA X6A0ITe0HUNH X3CATUNIICIH YHAIT
YYCY, 3CPAT TajlblH HYYp, rap, 3CBI X6JJ YHYUPXUIUIIX TaTaiaT WidpHA. Tarant
OMenitH TOOPXOHM HAT X3CII3p Xs3raapiarjaxk OOJHO, ICBAI 33PATLRD X3CAT PYY
JI>KEKCOHBI MapIll XaBMasraap Tapxax O0JHO.

- XeaenreeHuil HHMAIT TaApbIH rapaiTail TaTaaThIH Yel )KUT Oyc, CTEPEOTHIT XYWIIX
XeAenreeH yycHd. Hor sxumms Hb, “TysuByyp c3am33p xammx’ Oaipian, YYHI
TOJITOM, HYZl 3CPAT Tajl pyy YUIJIIHI, I3MTCOH TaJIbIH rap Hyrajapu, 3Cpar TajlblH rap
TOHUIDK eprerneHe. TaTtaiaTblH FOJOMTBIH 3CP3Tr Tald XYWIdX (TOHHMK) TaTalT TOL
WIBPHA. YYHTAM 33p3TLUBPH aBHUA Taprax, 3CBAJ YHNUUPXUIIIX XOJIOITO6H JaBXLAXK
6onHo. /laBamraitax Tan 6emOesier epTex TOXHOIIOMI Spra XOPUTI0XK ranHa. bue
MaxO0OUITH M3APAIXYHH aypa HIMHK WIdPY 001HO. XOEP Tal XYWIdX TaTalT WIPIX
yen yxamcap Xaarajargax OOJHO, XO€pAOTrdoop Tapxax TOXHOJIONA yXaMcapT
yXaaH ajjarjiaHa.

- JlyxHbI aOCaHC YHANTHIH Y€ XYYX3 XOBCIAYYJICAaH MAT TenuidH?. itM yHANT qyXHbI
YPI X3CIT, IYXHBI TOTOP X3CI33C YYCAAT 0a YHANTHIH Oycas X3I03pTaid Xaphlyynaxas
yZAaaH, X3J3H MUHYT, 3apuMJiaa 11ar, XOBOp TOXHOJI0JI XOHOTOOP YPIIJIKIIIH).

80



- YHaiur X0€paordoop Tapxax TOXHUOJIOJJ YHAITHIH DXHUM INIUHXUNH apaac Xo€p
TaJIbIH XYWIX-YNYUPXUUIIIX TATANT YYCHI. XOBOP TOXUOJIOJ yPbAAI HIMHXKIYH,
HIyyJ TapXMaJl yHAJIT TaTalaT yycd OOJHO.

JIyXHBI SMUAJIENICUIH DMIII TN XYYXAYYAHNUT dpYYI XYYXAYYATIH XapblLyyiaxal TAaHUH
MDJIPXYH, COTMAIMHUH OalUIbIH XYBbJ MAT €6pWIeNTTIH OalicaH Tyxail cypairaanyyn
eryyiamsr. YYHI, HUNIMMMH XapwillaaHbl anjarjgajig, aHxaapiblH JyTarjaig, XoT
XO6JIreeHTe, OIOYHBI YaIBApBIH OyypajiT, TYHLITIIX YaaBapblH OyypauiT, TepX YHIMHH
eepwIeNT (CapHUMTrail OalX, XsSHANT ajjarjaax, 30XUCTYW YHIIAN XuilX, JOTrmIpox),
3apUMJaa rax CITIDXYH, COTIAJ TyTpan axuriaraaar. Tepx YWIMHH ©epuieiT TyXHbI
YHaNTBIH IKHX Oaibk OOJHO, ACB3J YHAITHIH Japaax yea Widpd OOJHO, 3CB3J YHAIT
XOOpPOHJBIH ~ Ye/I ypT Xyramaaraap WIp3X IIHHX Oaix OonmHO. JlyXHBI yHalT eHIOp
JABTaMJKTall YYCOX TOXHMOJIIOJ YHAQITBIH Japaax Yeld, 3CBIJI YHalIT 3aBCPBIH Ye.I
COJIMOPJIBIH IIUHXK, OOAJIBIH TOOPeraell, raXk CITIAI3I, JOTMIPOT WIdpU O0nHO. 30XHUX

DDD-MIT Orexe 1 SArIdp MUHKYYL apungar.’>33

Onowunzoo

TLB: qyxHbBI SUMIECNCUTIH XYYXAMUH YHAIT 3aBCPBIH OUUJIAT UXIHX/IID XOBUIH OaiiHa.
X3COr4miIcoH SMWICTICUIH Oycaa Xd3103pTdiil XaphllyynaxaJ IyXHbl SMWICTICUHH yel
SMUJIETICUH ©6BOPMOII JOJTHOHBIT MIPYYIIdX Hb XAJIOapryid, IIXI33 HacaHI XYPIrduaTi
XaphllyyJaxaJ XYYXA3Z A3MIAT eepuwiedT HIpIX Marajjial Wiayy eHiep Oaimar. Ypr
xyranaans! Buaeo-TLb xuifxan HAr Oyioy XO€p TalblH JyXaH[ 3XJI33] CYYpb MIIBXKHI
JTapaHryiinarjax, Aapaa Hb KHULJ XOMHIAT ajbga, 3CBAI TeTa MIIBXKHI, 3CB3J IIOBX
JOJITMOH, IIOBX-aa)KUM JOJTHMOHBI JYPAJI33JI YYCIOT. YHAITBIH Japaa eHAep Hajanuran
aa)XMM JI0JTHOHYY I SMIOT T, SCBIJI X0Ep Taia yycHd.> -2

Jyxubpl [IO’HTHIH [g0oTOp ©Oa 1004 XOCTHHH Tajgpaac surapax IaxuiraaH
WIBXOKWIMNAT TagapryyH TLB-33p OypTrax OONOMXKIYH, XYUTIH XeaeiareeHuil yiamaac
3apuMJiaa TapXUHaac sarapax [Maxwiraanbell cajirax OOJIOMXKIYH Tyl HUAT eBuTeHui 1/3-1
YHANTBIH YeI 3MI3r eepuienT Oariaaranarryid. ToaroiH opoil X3CTHHH MI3BXKHIUIT
XOH/IJIOH X0J00JITOOp UIIYY CaifH Xapax OOJOMMKTOUT 00M0MII0OX XIp3rTdai. YYHIAC rajiHa,
JyXaHJ[ YYCOX 5MIII MIPBXKWI 3apuMaa Mall TYPrdH XyralaaHj] JaM)KUH TapxJar Tyl
ACPAT TalJl SMIAT ©OpWIeNT WIPAX, ACBI TapXMaj IIOBX-aakKUM JOJTHOHBI OYpIdI
x37109p33p xaparanar. JlyxHel abcaHC YHAITBIH Y€ XHUrj Oyc IIOBX-aaKUM JIOJTHOHBI
OYPARIMIH X3BMasT OypTroradH).>!

J23px 0JI0OH O3PXIIIAIMHH yaMaac eHAep NaBTaMKTail, SMAIHA TICBIPTIA yHAIT
TaTaNTBIH YeJ AYPCT OHOIIMITOO XABUIH OalBai HAIMAITIAP TapXUHBI YT aKUITaraaHbl
LIMHXWIT?, UHBA3UB TL{b-1ilH MOHUTOPUHT XSHANT XUUX IIaapajiaratai 6aiinar.’!

Hypct oHommnroo: tapxuHbl CPT-niH IIMHXWUIATIAI39p AYyXHBI TaIpblH JUCILIA3H,
XaBJiap, TAIMTAJI 33PAT AMIAT TOJIOMTOT ©OPWISNTUNT WIPYYIDK OOITHO.

['eHeTnk: MyXHBI SOWICNICH TEHETHKUIH ImanTtraantail Oaibk Oomuo. IllenuiiH,
ayTOCOM-JIOMUHAHT YJaMIIWITAil TyXHBI TRIIO3HTHIH SMUJIETICH Hb XYYX3/1 HaCaH/I DXJI9H)
(axmx gyHpax Hac 11), HOUPOH AYHII CTEPEOTUIl XOJOJITOOHUN IIUHKIIP OHIIep
JaBTaMXTal WIdPHA. 3apuM rap Oyna 20 gaxb XpOMOCOMBIH alleTUXOJIUHBI HUKOTHHEPT
PELENTOPBIH I3/ HIMKUWH T€HUIH MyTaly WIBPIAT. DHD SMWICNICUWH YHAITYY SMAH]

UXJHXJI9D CaifH XsHaraar 601084 1/3 TOXHOIIO0II SMOH TOCBIPTIH Oaiigar.3!2

81



Tasunan

JIlyXHBI 3MIUIENCUTIN XYYXAYYAUNHH 36BXOH Tasl XyBbJ DDD-Uil Yp IyH XaHraarrai
caifH Oaiimar 6a »HD TOXMOJAON] YHANTTald XOMOOOTOW CITIILUMHH €6pUIeNT MOH AUl
calbkupaar. JlyxHbl SIHHJIENCUNAT OHOLIWICOH TOXMOJAOJM MAAPAI-CITIILUINH, TaHUH
M3A3XYHWH COPWIIBIT TOJOPXOW XyralaaHj JaBTaH XUIX IIaapajgarataid. OM3H] TICBIPTIN
SMUJIETICUIAH VeI MOC 3aCIIBIH SMUMIITIAT 0010/I0HO. >

B.4.2.3. Yamapxaiin 3nuJiencu

X3COrdmiICcoH HJNUJICTICUAH XaMTUHH 3703T TOXHOJA0X X3J103p 00a uamapxaiiH
srunenicu (U0) rom. Hacann xyporunuitn UD-Tai1 xapellyynaxajq yr eBUMH HsUIX, Oara
HAcCHbl XYYXAYYZI?A SMHII3YMH 6BepMeIl HIMHXK TAIMAIIIP WIBPHAI. XYYX3J HacaH
TOXUOJ10X UD-MifH TapXanThIH cynairaa xoBop 6aiaar. 30 sKUIMIH HAMH KOXOPT XSIHAJIT
cynanraaraap YD HUNT yHax TaTtaar XyyxayyauiH 8%, x3cardmicaH snwiencuii 13%-

WHT 337)0K OaiiB.>*

OMHINZYUH WUHIC MIMOIE

YamapxaifH AdI03HTUIH 10TOp (Me3uanb), XaXKyYruilH (J1atepaiib) Xd3cCar Oyoy
apiaHuap (MHCYJSApP) 33p3T SMIAT TOJIOMTHIH Oaiipruiaac UD-uitH MMHX TAMIAT SH3 OYp
Oaifna. Hacann Xyparuuardii xapeiyynaxan XyyxauitH UD-uitH ceMuoJIoru XYyXIUiH Hac
0a TapXMHBI XOIIKI06C UXIIXIH Xamaap/ar.

Hsanxac, 3 xypman nacuel xyyxoutin 4Y23-utin wiundic

VYHaNT TaTanThlH MUHX TIMATUUT 3H3 HACAH/ TaHUXAJl MX33X3H O3PXIIFAITIH, YIHp
Hb 4YaMapxaiiH Oyc, TapXmaj YHaJIT TaTalTTall TeCTIW HIMHX aXuIjarjjaar. DMrir
LPHAMKWIT TapXWHBl HAI TajllaaCc YYCdX XOAMM 4 XYWIdX, YMUUPXUIUIIX, TaTBan3ax,
XUIIEPMOTOP TaTAJIT, SMUICTICUIH CIIa3M 33p3T X6AeITreeHHH IUHKYY/ HAT Taja Oyc, XoE€p
Tang WKW Oalaymaap WiIpsX TyJd SMHIIBYHH MIMHXK TAMATIAC SMIAT TajbIl Taamariax
OomomMxkryit Oaiimar. XenenreeHwid MmMUHXKYYA nAaBamraiiaxeir TMT-HbI MuenuH
OYpXYYJIMIH XOI’KWJI TYHIPAITyl Oaiinarrait xonboxx TtainOapnaaar. YyHZ, sulaHrysia
JTUMOUITH TOTTONIIOOTONW XOJIOOOTOM HSApal, HSIXCHIH YHAITYYA XaMaapHa. DHY HacaH[
yXaMmcapT JOXHO XO/IeJIT660H XOrKeeryl 0aiix Tyl ayTOMaTH3M Hb SHTHIH ypyyd 10JI00X,
rapbiH OOJIXM JOXHO XO16JTe6H, HY/I aHUBUUX IIMHKI3P WIdPY 00J1HO. M3apaIxyitH 10XHO
IIMHXHUHAT YT HacaH WIPYYJIIX OOTOMXKIYH U XOJeNreeH caaTrax, TeJIiX, Ypyyl Xexpex
39pAT MIMHKUUT aXKUTTIaX OOITHO.

Cypeyynutin eMHOX HACHbL XYyXOutin YI-utin wunic (3-6 Hac)

OH3 HacaH]| Xe18JIrOOHUH MIMHK TAMIAT 3MIAT FOJIOMTBIH TaJbII WYY CaliH XapyyJiHa.
YyHI, AucTOHUITH Oaiipial, TOJAroM, HY I aMbIH 3praX Xe1eJ1reeH (BepcuB yHanT) 75-100%-
7l SMI3T TOJIOMTBIH 3CP3T Tallj aKurjarjada. AyToOMaTU3MbIH WIPAJT HAWIMAI IHHKUNT
aryyJoK 9X3JIHD, JKUII3D Hb, IOJIMHX, 3pI3H TOUPHBIT Xapax, ajra TalluX 33par MIMHXK
WIBpHA. YHAITBIH ypbJal, JOXHMO MIMHXHUII 3HD HACHBl XYYX3[ XapaaxaH IypCaJDK
yaaJarryd Ty yHAJITBIH ©MHO WIPAX IIMHXKHUUIT 3L3T 9X33C JaBiax X3partai. XKumms He,
XYYX3/I TOHAT XaLIXUPY aaB 333K PYYI3d TYIK HPBAJT alfICBIH MAJIPIMK MHAIT YYCCIH Oaiik
00JIHO, 3CBAJI XYYX3/] HAT TAJIBIH YUX33 OPOJI0X Hb 3CPIT TaJIbIH YaMapXaiH 33/ aTUpaaH]
XaMaapax COHCTOJIBIH JIOXUOHBI IIMHXK Oaii 00JIHO.
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6-aac 093uL, 6C86p HACHBL XYYXOUtin YI-utin wuHI c

OH» HacaH WIIPIX MUHX TAIMIAT UD-T3i HacaHa XYpATr4AuitH IUHXTIH TOCTH OO0JIHO.
VYHanTaac X3[3H XOHOT, IIATMIH 6MHe WJIP3X TOJITOWH OBIeNT, ylaapiaMmTrai Oaiimai,
HOMPIYHIDJI, 3aH TOPXUHH €6pwWIeNT, “aloyll 3aHAIXUIUX® M3APIMXK 33p3T ypblall
IIUHKUAT 3apUM XYYXd[ Aypcaiaar. YamapxalH Me3uanab XA3CTUHH TOJIOMTOOC YYCIX
YHaNTBIH Y€/l afoyJIxairaac 3311 IOM ercex JOXHO0 M3APAIMK 3J103T WIdPpHI. Y YHIIC TajHa,
YHIpIIX, aMTiax, Oue Oamaiipax, COHCTOJIBIH, XapaaHbl, XOBIUIH, COTIIIUNH (1e-KaBy,
KaMme-By, 3YYUIIX XyypMmar Y3dIA3J) JOXHO LIMHXKYYA Yycd OonHO. JIOXHO HIMHKUIT
TOJIPYYJICHAAP AMIAT TOJIOMTHIT TOJOPXOMIOX 00MOMXKTON 00sHO. XKUIIId Hb, MaKpOICH,
MHUKpPOIICH, MaKpOaKy3H, MUKPOAKy3H 33par MNHXKYYA YaMapXaiH Xaxyy X3CIr33¢, XapuH
YHAPI3X, aMTJIaX XMW Y3373 Hb YaMapXalH MapaxuIInoKkaMIlal aTUpaaHbl ypI X3CrIdC
(uncus) yyamor. byiincan 6eem (amygdala) raMT3X31 TOHAT aiik TYTIINX, YJI TAHUX 3TV,
MYMX 30BOX MB3IPAMXK YYCH?. bara HacHBI XYyXIyYAT3H Xapbllyyjaxal TOM XYYXIYYZd[
ayTOMaTU3MBbIH XOJeJINe6H WYYy TOX axurjaragar. YYHA, ypyyJaa J0JI0OX, ILIYJIC33
3aJITUX, YUMX3X, TAMTPAX, FapblH 30pUITOTYH Xe/eireeH OarraHa. AyroMaTu3m OHeHiiH
36BX6OH HAT TaJlJl WIBPBIJ SMIIT TOJIOMT TyXalH TaJIbIH Tanx 0emMOenerT, HAr TajblH rap
XOJIMNAH IUCTOHUK Oalpiia aXKUrJiarBai 3Cpar TaJlbIH Tal 6emOenert OaiipiaHa.

VYHanTeIH Y€l yxaMmcapT yXaaH anjaraBal Xo€p TalblH JUMOUIH TOTTOJIIOOT
XaMapCHBIT WITI3H?. HUHIMAI-X3CATYMIICOH UM YHAJT X3J19H MUHYT YPIJDKUIDK OOJTHO,
X0EPIOrd00p XYWIIX-UNUUPXUIIIIX YHAIT Pyy HMIMDKAK OONHO. YHAITHIH Japaa yxaaH
Oamapraxk, Oapumkaa anjgargax, sAgapd CyJdpAax, TOJTOM ©BAeX, ayTOMaTH3M
YPIJDKUILIAT. DAr33p MIMHKYYA X33H MUHYT, 3apUM/1aa X3/19H HAaruiH TypLl YPIaDKIdX
TyJ YHAJITBIH IIMHXK33C sIraxaj Xanoapryii 6aiiaar.

Xoenutin snunencu

UD-1olf XYYXIDPA XOBJIMWH SOWICTICH X3J03p 3703 TOXUOIOT. DHD YeI DXIII
X3BIMHUII3p 0azamk eBlex, 0eeDKUHe, Japaa Hb MXIHXJPD yXaMcapT yXaaH ajljarijaHa.
I'3a3¢ 6azmax MIAPAIMIK TOTYIOH XYHC TOMPCOH XACAIT MIIPPHI, TIHAT XY4TIH OazanHa,
3apuM/Jaa TOJTOM ©BIeX, TOITON 3PTIK, TYP XyralaaHa oM xapaxryid 60Ho0. X3BIUHrzp
©B/16X IHUHX TAOMAAT 10-15 MUHYT OpUMM YPraJDKWIIHI, 3HD YEI XeIpeX, X0A001 XYPXpaX,
HIyJIC srapax, XMid rapax 33par HIMHXKYYA Jarajjad widpd O0oiaor. DArsnp IIHHK
TAOMATHHAT XYYXI3/1 OHOIIJIOXO/] XYHAPAITHH Oaiiaar Tyn ypT Xyramaansl Buaeo oyxuit TLb
XHIX M1aapanararai o6aiar.

Xyyxouuin YD-utin yeutin gecemamus WuHICyyo

Xyyxaa HacHbl UD-HH yea XaMIuiH TYTI9M3J WIPAX BETETaTUB IIUHK 0O0J1 YHAJITHIH
YEUIH 3YpX I3JICOAT (TaXUKapAM) I0M. DHD IIHUHX HAacaH[ XYPATrdua, MOH XYYXA3J WKW
JTaBTaMXKTal WIDPIAT 062 XyyxauitH UD-uiin 98%-1 axxurnaranar. YHaIT TaTalThlH TOJIOMT
OapyyH Tan GemOenert 6alpiax TOXHOJION TaXUKapAH 3Tyl aarangana. 3ypXHuit
LHOXHWIT yJaampax I[MIUHXK XYYXA3J XOBOp aXHUIJarijar, TOJTWIOH uamapxaiH Oyc
HIajaTraaHTai Xxon00oToil Gaiinar.

Xyyxaa HacHbl UD-A WIBPIAT BETeTaTUB XSAMPAIbIH XYHA IIWHXUAH HAT 0o
XHUITIOKCOMHU OOJIOH arHo3 oM. UD-T3# XYYXIUiH Tal XyBbJ, SATI3PHIH 4 yHANT TaTaJlThIH
HATJ XyuuiaTeperunitn xanamx 90%-uac Oyypaar, 3apumM yHauIThIH yea 60%-uac goom 4
Oyypaar. X3CrduicoH MUHXIIP IXIIX YHAIT TaTAIT XOEPA0TI00p XYWIDX-YHIUPXUATIX
TaTaIT Pyy MWDKAX TOXUOJIO0JI] XUITOKCOMUITH €0pwIeIT aXUriarjaar.
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Onowuneoo

YUD-iir ononwmoxon TIb-uiir capanru 6a HOWPHBI ye OYpPTraH). 3apyuM TOXUOIION
HAMAJITIIP CHEHOUAAIb, ICBAIT YUaMapXaiH Xaxyy 00 X3CTHIH 3JIEKTPO/I allluTIaHa.
Tarant xoopouabiH TLB-T vamapxaifH X3¢arT craifk, XypI-aaxuM JIOJITHOHBI OypJIdII,
gamMapXaiH JKUTI XOMHIIT JAenbTa uadBxkmt wnpaar (TIRDA). Yamapxaiin criaiik,
XYpII-aa)KUM JIOJITHOHBI OYPIAII Hb YaMapXaH ypJI X3CATT XaMTUiH OHJep Janairaii
olip oiip YYCHD, YuXHUH X0n60nToH WdpH) (3ypar 10). Huitt eButenuit 90%-1
SMUJIETICUIH TOJIOMT Hb 3YYPMAIIIIX VeI UAIBXKUK UXdcadr. [1loBX-aakum JOJITHOHBI
OYpJdI anmb HAT TallJ, CBAJ OMIaTepall CHHXPOH Oaiiinaap 2 TajablH YaMapXa Widpy
00JHO.
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3ypar 10: 13 HacTaii, yamapxaiH JOTOp X3CTUIH ckiepo3Tor, YI-1ait xyyruiiH TLb-T
3YYH 4aMapxai criaiik JOJITHOH YYCH).

UD-mitn yen wipax TIRDA Oyroy wamapxaifH KT XOMHIAT JEIbTa UAIBXKWI Hb
TOMWIOH 3YYypMarmdXx yen, REM Oyc Hoiipona wmBxkmdr. YyHa, Oaraac AyHIax
JlajlaliTai, HAT3H X3BMAATHIH JIeJIbTa JOJTHOHYY/T YaMapXaH HAT TaJlJl, 3CBAJI XOEP Tall
wmpar (3ypar 11).
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3ypar 11: 12 nacrait U2-1aii xyyruiin TLB-T yamapxaift 3yYH Tanj >KUrd X3MHAIT, MOHOMOP(®
JenbTa UIPBXKII yewdH yycHd (TIRDA).

VYuant tatantein yeuitH TLb: xaauiirasp UD yHax TaTtax XamruiiH 6ara 60croToi u
XYYXAMWH TapXuHbl OypaH Oyc xerknuitH ynmaac TLb-T yHanTBIH TOJOMTHIT
ToOpXOiIoX0a Xsbapryi Oaiinar. Hspait, Hsuixcein TLB-T snmtencuiin Tapxmat, 3CBII
OJIOH TOJIOMTOT €epujenT uidpu Oonmor. YamapxaiH yHant TtatanteiH yen TLB-t
UX3BWIDH 4YaMapXalH HOI Tl WIYY OHIep JalalTail, >KUTJ XOMHOIIT IAPOKCHU3M
UIPBXOKAJT WIIBPH. DMIIT 9HD 06PUWIeNT 1aall XyBbCaXK Tapxjar. TaTaaTblH eMHE 0OJIOH
TaTaITBIH Japaa 4YamMapXaiH HOI, 3CBI XO€p Tajj CHaWK IOJTMOHYYJ OJIIIMPJIOT.
TaranteiH gapaa ura Oyc XdMHAIT aaXUM JOJITHOHYYZ HAT TaJblH yamMapXaui, 3CB3I
Tapxmai Oaiianaap yycax 00HO.

Anean onowunzoo

YamapxaifH TaTalThIH IUHK OYTHUIH TOPOIXHUITH, 5CBAJI OJIIMOJ IMIATUIH Ye[ YYCIK
0omHOo. YamapxaifH HOTOp XOCTUHH YyHAIT TaTAITBIH COHIOJOT IHNajaTraaH 0ol
XHITITOKAMITBIH CKJIepo3 0a 9H? Hb OJIOH TOXMOJIOJN YJaaH YPIIJDKIDX, XIBUIMHKHUT OyC
XaJyypalThIH TaTantaap 3x39r. TyyHwIdH OyTumitH Oyc yamapxaiiH A3i03HTUiH XaM
MIMHXKYYX Oaiijar, >KMIID3 Hb, ayTOCOM-JIOMHMHAHT yIaMINWITal yamapXxaH Xaxyy
X3CTUHH 3MUIETICH (3CB3JI COHCTOJIBIH MIMHX OYXH XICOTYMIICOH MIUOMATHK SMHIICIICH),
yaMapXaiH JOTOP X3CTUUH yAAMILUIBIH SIWICIICH, YHIIMXBIH XCOMYMIICIH DIUIICTICH.

AyTOCOM-IOMMHAHT yJaMUIWITal yaMapXalH Xaxyy Xd3cruiH snwiencud Hp LGI1
TeHUIHH MyTalWHH IIanTraantaii 0ereej X0Xyy ©CBep HacaH 3XAJIAT. X3COTYHUIICIH
TaTAJITHIH IOJI IIMHXK TAMJIAT Hb COHCTOJIBIH aypa. 17%-1 Xanryianx muHx nispasr, 90%:-
I X0€pAor4oop tapxaar. Jlypc OHOLIMITOO0 X3BUHH, SMHAI3YHH IIHUHK TAMIAT Hb XOHIOH,
DDD-HI Yp AYH caifH Oaiimar.
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YamapxaiiH Me3uaib yAaMIUIbIH SMWIENICH OJIOH TeHUMH MyTamurtail Xoi000Ton
YYCIOT. OXJ3X AyHAAX Hac 15, 3apuM TOXMOJAONI 6MHO Hb XaJlyypalTbIH TaTalTyy]
wpIer. Yin seaan ngasraraax (déja vu), aifmac, 1otop MyyxaWpax IIHHXIID 9XIIK,
3apuMJIaa yxaaH ajngana. Uxsuxisn D93-uiiH yp IyH caifH Oaiigar.

VYHIIMXBIH X3CATYMIICOH MWICTIICUNMH Ye YHIINXaap ajJeKCH COAIIAIAT. 3YYH TajlblH
JamapXxaiH 3MI'3T TOJIOMTBIH YeI WIBPH).

UD-Ur XyyXIauiH snuiencuiiH Oycal XaM IMIMHXK33C suiraH canrana. HolpoH myHI
IIOBX-aa)XKUM JOJTHOHBI Oypadn Jlannay-KnedgdHuep xam mmHkuiiH yea, HOMpHBI yeuidH
YPI2IDKUJICOH HIOBX-aaKUM JTOJTUOHBI OYpIdJT OyXHii XaM IUHXUKH yen, meH THIITAXD
(Ponmanmo »muiernicm)-itH yex wmdpu OonHo. Jlanmay-Knedpduep xam mmmxuiiH yen
TaTaNTHIH IIUHX 166H O0JIOBY XYYXAUNHH X3J1 sipua X3/3H J0JI00 XOHOT'00C X3/3H CapblH
TypII Leepy, ylaapiaaMTrai OOJK, X3T XO/IeJITeeHTeX, aHxXaapall TeBIepenT Oyyplar.
HotlipHb! yeuiiH ypraynpKUIICOH HIOBX-aaXHM JOJTHOHBI OYpAdi OyXuil XxaMm IIWHXUKH yel
OJIOH TOPJUIH YHAIT TaTalTaac rajHa XYyXJIUHH TaHUH M33XYHH, OIOYHBl XOIKUJ WIT
XOIOpY, SApUX yajasap Oaracy, mar Xxyramaa Oa OpoH3aiiH OapuMikaa anjgariax,
XOJ16JITOOHMM, 3aH YHIUIH Ol caHaMXXHIH XYHJ 33pruiiH eepunent yycaor. TUILJIAXO-
UIH Y€ UXABWIAH HAT TaJblH HYYP Xalap rapHsl M3Ip3XYH anaaraax, Oanaiipax, X311 spua
XOPUTIOX, IIYJIC sUIrapax, Xo€pAordoop YHIHUPXUAIIX TATaNT UXIBWIAH YHTAX Oaix yen
wpaer. XYYXIUiH XOKWI X3BUH Gaiimar.>*

B.4.2.4. X3¢3r4miIc3H 3NMUJICNICHTIH XYYXIMITH IMYWITIIHUA 3apUnM

Memnesicmenm:
1. Iloumor yeniiH MEHE)KMEHT:

- Tarantr >10 MuHyTaac ygaaH YprajpKIdX, 3CB3J1 SOWIENCUHH CTaTyCT OpOX
TOXUOJIOJ XYYXAUNH sapajiTall TyCIaMyKUIH TacarT XYpraH, 30XUX SMYMIT33T 3pT
9XJIPX XOPIrTAH. OPT ye IIaTaHA 3aBbKaap TOJMYIOH MHAA30JaMbIl X3pATIdX Hb
OHJIep Yp AYHTH OaiiHa.

- Jlopazemnam, 3CB3J IMA3ENaMbIl 3PT YEI XIPAIJIIX3A aMbCrall, 3ypX CyAacHbl YHI
aXWutaraar aapaHryinax spcaanrai 6ainar (Ferrie et al., 2007; Lacroix et al., 2011)

2. DDD-HiiH SMUYMIT39HUN MEHEKMEHT:

- TaTtanTeiH 1aBTaMX LOOH, IIMHXK TAMJIAT XOHIOH 33PTUH XYUTIH, 30BXOH LIOHUIH
YHAITTal, X3BIIMHXUT SMWICNCUMH XaM IIMH)XUWH HIAITYypbIl XaHrax OaiBai
D3D-uitH SMYMIITIAT SXJIIXTYHTIIP KUTIIAXK OOIHO.

- OBUTeH XaBcapcaH AMIITTIH, XOEPAOTIO0p TapXCaH TATAITHIH JaBTAMXK OHIOp 00
DDD-UIT X3P3TIIXUIT 36BIIOHS.

III-HifH IMUMJITII IXJIIXIIC OMHO Japaax 3yHJICHIT aHXaapax X3p3rTiu:

- MxsHX XYYyXAuiH XyBbJA TaBwiaH caitail, 10-30%-1 TatanteiH HAT X3109pTHit, 60-
70% up HUITIIY 10-aac 11e6H yaaa TaTcaH Oalaar.

- bonruiin 60¥kuNTEIH Hac Oyoy 15-16 HacaH HAMMKUX Y€ pYY IIHIDKIAT.

- DDD sMumIr’? HXI33rYH OalicaH 4 TaBUIIAH[ HOJIOOIOXIYH.

- 3apuM XYYXIYYA YHAIT TaTaiThIH HAT IIMHX OOJIOX aypa IIHMHXKI3C 3MIK, IIP
OYyNMUIHXHUHN XyBbJ] MOH AapaardiiH TaTaiaTaac CyPrUyiK IMUMITIAT XX XYCHITIH
Oaiinar.
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- THB-T mipsx OalHTbIH TOJOMTOT ©OPWIONT Hb AMHIJI3YWH OalUIbIH XYH/ XOHTOH
33par, YHAITBIH JaBTaMyK 39pTUMT ypbIdWIaH Taamariaxaj HelleeleXIYH.
X3pa3B III-MitH IMYIITIIT IXJIYYIIXIIP TOJTOBIOCOH 00.I:
- MoHnorepamnu: TatanTaHa yp AYHTIH, raxk Hejee 0araTtail Har SMUUAT COHTOHO.
- Xyyxsa OypHiiH ©BUHHUI OHIUIOIT TOXUpPYYyJaH DDD-HHUT COHIOHO, SMUHH COHIONT
XapuiIlaH aguiaryi Oaita.
- Japaax DOD-HiT 3XHUI 3TH33H]] COHI'OXBIT 30BJIOHO:
e Jlererupaneram (LVT = levetiracetam)
e Jlamotpmwxus (LTG = lamotrigine)
e Cynpsruam (SUL = sulthiame)
e Kap6amazenun (CBZ = carbamazepine)
e Bansnpoarsin xyunn (VPA = valproic acid)
III-miir X3333 30rc00X BI?

- DDD-uir 30rcooX 3COXMUT IMHABIPINX, MOH 30ICOOX Xyraiaa Hb ©BUTOH OypT
XapWiIlaH aquiryi OaitHa.

- HNxsHX133 CcYyIudH TaTalT WIdPCHAIIC 1-3 >KMIMHH Japaa X3M33H Y313T 00JI0BY
SIUJICTICUIH XaM IIWHKAWH OHIJIOr00C XaMaapHa.

- DDD-uir 30rco0X TOXHOIIONA SMHUMH TYHT aakMaap OyypyyJK 30COOHO. DMUNH
TyHr OyypyyJCHBI Japaa yHanNT TaTalT AaxuX Maraiian Oalaruidr xapraizaH
TOOLI0O0JIOH, HAXYYP aXHIJIaX X3pArTii.

- Slnanrysa ¢enobapOutan 0ooH OeH30MA3ENUHBI OYJITUIHH SMHUUT OOITOOMXKTOMH,
TYHT OHIITOM aaXUM OyypyyJiax X3parTiid.

B.4.3. TapxmaJg snunjiencu

XYYX3 HacaH/1 HXJIX TapXMasl SIUJISHICHIH XaM IIMHX YAMBIH [IaJITraaHTai Oainar.
YaaMmmuia Hb OJIOH TEHTIH XOJI000TOH XAMI3H Y3A3T 0a OpUYHBI XYUUH 3YHIC HOIOOIIK
60mHO. Har reHuitH eepuieonTTsil X0I000TOM SMIar TapXMall SMHUJIETICH YYCTK 00JI0X
TyXail CYYJIMHH YeuHH cCyJanraasHja IypAcaH, JKUII3D Hb, TIIIOKO3MMH TI39BIpidry |
OyTarajblH XaM IIMHX. AHTEeJIMaHbl XaM HIMHXK, 15q ypByy ycTax 3MIar 33par XyHJ
X3703puitH XOD-UiH AMI3T Hb T€HUIMH IUHIIP YYCIX 06pWIONTTIH X01000Toi Oaiiaar (de
novo).’!

“TapxMan WAMONATUK SHHJICHICHUWH 3MIAI” yXargaxyyHI XYYXd[ HacHbl abcaHC
snmiernicu (XAD), ecBep HacHbl aOcaHc smmiencu (OAD), ecBep HaCHBI MHUOKJIOHHUK
snunenicu (OMD) 0a 36BX6H XYWDX-YMYUPXUWIDX TaTalTTall Tapxmaji SIHJIeTICH
(BXYTTDI) xam33x nepBeH »Mrar dartaar. 2017 onx rap OynuiiH cyganraaHbl M3
yHmaemH OTOYX-Hooc TapxMain yHaNT TaTanThlH X3103p1ai, TLIb-T Tapxman crnaik-
AaXUM JIOJTUOHBI OYPIANITIA AMIATUHH yen “TapXmajl yAaMIUIbIH SMHIEHCH X3MI3X
yXarJaxyyHbII aIIWTJIAXbII 36BIOCOH. DHD yXargaxyyHJI OJOH SMIIr Oarrax Oereen
“TapXMal UAMOMATUK MUIICTICH  -MIiH SMIITYYA YYHHUH HAT X3¢ATr OalXbIr caHai 00Iroxan
(3ypar 10). Bycan tapxman snuIeNCHH 3MIAITAM Xapbllyylaxaja “Tapxmall UAMONATHK
ANWIEINICU - 1apaax IIMHX YaHap aryyJjHa:

- Tapxman 3nuiIencHiiH SMIar AyHJ XaMIHiH 3J103T TOXHUOJIJOHO.

- YHaIT TaTajnt 3M33p CaifH XsHarjaaHa, TaBWIaH caiiH OaiiHa.
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- Dnunencuiid sH1eanonaTH ] IMWDKUXTYH.
- XAD, 6AD, OMD sMIaruifH SMHII3YWH MIMHXKYYA JaBXUax OoiHO. XyyXdA
©COX6/]1 TapXMaJl UAUOMATUK Oyca SMUICTICUIH XAJI03PT IMWIDKIK 00JTHO (FKUIID?
Hb, XAD x0xuM OMD 3MIar pyy IWDKUX).
- THb mdx eepunment TecTdit OaliHA: XIBUUH Cyyph HIPBXXKWI IyHA 2,5-61'11
JIAaBTaMKTal TapXMaJl CIanK-aa kUM, 3CBAJI MOJUCIIANK-aaKUM JTOJATHOHBI Y PIJ133J1
YYCH?, XOT araapKWITbIH COPUIIBIH Y€, 3CB3JI MIPINIH JOXUOJUIBIH YEI COII3TAK
6omHo.>
Tapxmasl uauoONaTUK SMUIETICUMH 3MIATYY] TapXMall yAAMIUIBIH AIWICIICH aHTUJIall
JOTOp XaMaapaxbIr 3ypar 12-1 xapyynas. Tapxman HIUONAaTUK AIWICIICUIH XaM IIHHKTIN
r3p Oy SHWIENCHIH SHIEe(AaNonaTHa Xamaapax XaM HIMHXYYHA, MOH XalyypalThlH 0a
HOMDJIT TATAITTAN AMIAT TOXHOJI0K 6osaor.>

TAPXMAN YOAMLbIH 3MUNENCHU
/ TAPXMANT UAUONATUK INUNIENCKH ﬁﬂMnEﬂCMﬁH SHUEPA/ZIONATU

MMOK/IOHUK-ATOHUK TATA/ITTAW
SMUNENCU (MAT3)

XYYX3/[, HACHbI ©6CBoeP

ABCAHC HACHbI
SNUNENCU ABCAHC XOMKJIMIAH BA
(xA3) 3NUNENCH SMUNENCUIAH

(6A3) SHLIEQAJIONATH (X33)

30BXWUHbI MUOK/IOHUK
TATBA/I3ASTTAV
SMUNENCH (3MT3)

©CBOP HACHBI
MUOKJIOHUK
3NUAENCH
(em3)

MWOK/IOHUK
ABCAHCTAN 3NUIENCH
(MA3)

36BX6H
XY4/I3X-
YUYMPXUIANIX
TAPXMAN
TATANTTAI
3NWUAENCH
(3X4TT3)

HANXCbIH MUOK/IOHUK
SMUNEMNCH (HM3)
Pt

XOMHJIMIAH SHLIEGATIONATH (X3)

3ypar 12: Tapxmaj yAaMIUIBIH STWIENCH 0a TapXMal HIUONAaTHUK OSIWICHCHHH KoHment. Tapxman
WAVOTIATHK SIHJIETICH Hb TapXMaJl yIaMIIUIBIH SITMICTICHIH HAT OYJdIT XamaapHa. YYHI, XAD, OAD, OMD
6a 3XYTTD xoM33X epBOH 3MIar OartaHa, 5Ar33p Hb XOOPOHII00 JaBXHax OoiHO. Tapxman yaaMInIbH
SMMJICTICUHH OYJIATT TOXOPXOW XaM HIMHXKWJ XaMaapaxTyH, TapXMall TaTalTTaid SMrar 6a XOBOp TOXHOJIOX
TapXMaJl SIWICHICUIHH XaM MIWHKYYZ 0arrana. Dnranp SMIar yJaMIUIbIH IajdTraaHTaid 0a Ol0yHBI XI9BUHH
XOIKHMIITIH, 3CBAJI OIOYHBI XOIKIMHH XOLPOTAONTOH XYyXmda wmpd O6oixHo. MATD Hp smutencuitH
sHuedanonary yycrax 6on 3MTI, MAD xerxkiuiiH 6a snuserncuiin suiedanonatn xamaapaa, xapua HMD
XOTKIIUHH 3HIe(anonaThiiH ye 1 HiIdpH).

XYYX3/ HACHBI TapXMaJll AMUJICTICUIH 3MI3T JAYH/Iaac XYYX3J HACHBI a0CAaHC AMUJICTICH
XaMIUiH cailH cyjularacad. Xyyx3J HacaH[J dXJPX YAAMIUIbIH IIAJTIaaHT TapxXmall
SMHUJIETICUAH SMII'T MUOKJIOHUK a0CaHCTal AMUJIETICH, 30BXUHBI MHOKIIOHYCTal SMUJICTICH
X3MI3X X0Ep OBOPMOIL XaM IIHHXK OartaHa. DAranpuilH TaBUIaH siH3 OYp, IMIH TACBIPTIU
0aiix, TaHMH MPAPXYHH XOrkuil Oyypax maraiian wiyy eHaep OaiiHa. XamyypaiTeiH 0a
HAMDJIT TaTaITTal XYYXIUHH rap Oy TapXmaj SMUIETICH TOXHONI0XK OomHo. Tapxman
SMHUJIETICUAH HAT 3MI3I 00JI0X MUOKJIOHUK-AaTOHUK YHANTTal SMUIICTICUNH Yea XYYXIUUH
XOIKUIT 30TCOX, XOLPOX IHMHK TOMIIT WIPIX Tyl XDI-1 xamaapHa (3ypar 13).3!
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30BXMHbDI

XYYX34, HacHbI . MMWOKNOHUK abcaHcTai
MUOKNOHYCTaun
abcaHc anunencu anunencu
anuaencu
4 A 4 A\ ,/
2-13 nac (oprvn Hac 4-10) 2-14 nac (oprun Hac 6-8) 1-12 nac (oprun Hac 7)
2,5-3,5My, gasTamkTait Tapxman cnamk- p XypaaH VK (3-6Iy, Hya a) 3Muy Tapxman cnaik/noamucnank
aaxum aonruoHb! Bypasn -
I TABW/IAH TOJOPXOUN BYC
6 cap-8 Hac (oprun Hac 2-6)
2-671y Tapxman cnaiik-aaxum AoAruoHbl Bypasn

» TeHeTUKWUUH WanTraaH (010H reHTai xon600Toi) /’ 2
»  [3p 6YNUiAH TyyxTal
#  TaHUH M3A3XYI, M3AP3UIAH Y313 43X 66PUNenT AH3 Byp MWOKNOHUK-aTOHUK
> DMMIAH SMUMNTIZHUIA YP AYH AH3 Byp yHantrta " anunencu
#  YHanT TaTaNTblH COHrOAOT WHHK TIMAIITIIA (X33)
>

TLB-T eBepMeL, ©6pUNENTTIH
\

NS

3ypar 13: Xyyxd/ HaCHBI yAaMIIJIbIH ITAITIaaHT TapXMa HUJIENCH Hb OJIOH T€HUHH 00pUIIONTUIHH CYYPHUHT
YYCaX OYJIar aMrar oM. ['3p Oyiia SIUISTICHIH SMIAT 35103 TOXHOIIOT. 3yparT 3MWISTICUITH OBUHH 3XJIDX
Hac 6a TLb-T mnpsx eBepMel] eepuenTHHr TycraB. MHOKIOHHMK aOcaHTaid Smuierncu 0a 30BXUHBI
MHOKJIOHYCTail SIIICNICHIH ©BYHMH TaBWiaH sH3 Oyp Oalimar 00l MHOKIOHMK-aTOHHK TaTaiuTTai
SMMJIETICHITH YeI XYYXAUHH XOMKHIII X0L0p, COPOr yp jJarasap ux 6aiix Tyn XOD-iH Toon  Garrana.*

B.4.3.1. Xyyx3a HacHbI a0caHC INUJIENCH

Xyyxaa HacHBI abcaHc 3muiencH Hb (XAD) X3BUIH XOr KK OyH XYYXA3/ TOXHOII0X,
SMHI3YH] abcaHc yHanT eaep Oyp mipax, THB-T 2.5-4 'y naBramkraii, Tapxmail, IMOBX-
aaXUM JTOJITHOHBI OYypa3a OyXuil eBepMell Aypasi3daTai TapXMai SIHICTICHIH TeIee1e
oM. AOCaHC YHQJITYyJ aMbCTajblH COPHJIOOP aMapxaH ©/e6r/eHe, XaphuH M3APAXYHH,
ACBAJI Xapax COPUIIOOP COIIIIIIXTYH. YHAIT Hb Mall OOTMHO XyralaaHj YpraJDKIdHD,
GarnamsK npd 00IHO. DXIICHIIC XOMII 2 KUITMHH Japaa OypaIH dArapsx Maraiairai.>

Tapxanm
Kun ryrama 100.000-1 6,3-8,0 Toxuonmon mmHp OypTraramdr 6a tyyauit 18% Hb

CypryysiuiiH HacHbl XAD 3391112, 4748

ODMHINZYUH WUHIC MIMOIE

XAD sxmx Hac 4-10, gynmax Hac 2-13. 10 Ga TyyHS3C 19310 HAacaHA 3X3JICOH
TOXHOJ0J] a0caHC YHaNTHIH JaBTamkaac xamaapaH OAD-msc  snraHa. XopoB
XIBIIMHXKUT a0CaHCUIH JaBTaMX e7epT eHJep OailBan (sjaHrysa SMHUH SMYHITI?
xmIryil yen) XAD Oaiix maraaman wiyy OaiiHa. YyHssc ragHa, TL{b-33p surax
O6omomxTol. XYHCHIH XyBbJ OXHIOX WYY TOXHOJIOHO. XaJdyypalThlH TaTadThIH
eryymmxk 10-15%-x Gaiinar.

XYYXAUHH M3Ip3I-COTIAIUMH, TAHUH MDDXYUH XOTKHWI UXDIHXIDD XIBUUH OaifHa.
3apumnaa AJIXXD (anxaapan ayTax X3T XeJeJIreeHTeX dMIAT), Cypax YHIMHH O03pXIaai,
COTI3J TyTpax 0a TYTmmMx 3MI3r XaBcapy 001HO. XAD OIOYHBI XOMCIOITOH XYYXI3[
UJIDPCOH TOXUOJIIOJI N'€HETUKUIH IUHXKWIT) XUNH MAJITIAaHbIl TOAPYYJIaX Hb 3YWUTOU.
OBunH 4 HacHaac eMHe WpY OaiiBan mantraanbl 10%-uir TIOKO3UIH TI3BIpIArY 1
myTtaribii xam muHK (SLC2A 1) 933103.4 XAD Hb SMUIHH SMUUIT39H] OHIOD YP AYHTIH.
60% HBb ©CBOP HACHBI APT Y€ HAMXKAT, YJIJICOH X3C3T Hb TapXMaJl UINONATUK SIMIECTICUIH
0P X2JI09p JIyy MWDK,

Tamanmuin x3163p
TaranTblH YHACOH X3JI03p Hb XOBIIMHXKHUT aOcaHC yHanT Oaimar, Oycaa X3103puitH
TaTaJIT XOBOP WIIPH?.
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X9BIMIMHAKHUT abCaHC YHAITBIH Y€ yXaMcapT yxaaH TIHAT Tacapy, HAH OOTHMHO
xyramaasz (ux3Hxa33 3-20 cex opunM, ayHxaap 10 cek, xoBop Toxuonnonn >30 cek)
YPI3IDKII3] YHAIT I3HAT 30TCOXK, YXaaH X3BUIHH O0JI0T. YHAITHIH VeI XapIl TeIUNHK, XK
Oy# YIIIDI Hb 30rCOHO. DHD YeI 30BXUHBI OymuuH Oara ganaiiraii (3 ') unupax, Hy1HUH
ATUMHBl XOMHIJT XOJeNreeH, 3alruxX, 3aXiax, rap Xypyyraa oOpOJAOX IdX MOT
XOI6JIreeHH XOHTOH aBTOMATU3M Jarajifax 00yHO. 3apuM yel HYYp Laix, XYyXdoH xapaa
TOMpPOX, XOJPeX 39p3T BEreTaTUB IIWHXKYYH aXUIJariaHa. ©IepT Xd/9H apBaH yjaaa
JaBTargax 6a M3JPTIIXTYUTIdp OHrepex Tall OHid.

AOcaHC yHANTBIH JaBTaMXK UXTAH U] YeI TapXMall XYWIdX-YHUUPXUHIIX TaTalT Widpy
00JIHO, 6MHO Hb WJIP3X Hb Mall XOBOP. XapuH a0CaHC YHAJIT 30I'CCOHBI Japaa 6CBOpP HACaH]]
WPy OaiiBa TapXMai HIUONATHK AHUIICTICUIHH 06p X3I03PT IWDKIDK OYHH JOXHO XOMI3H
y3H3 (BAD, ©OMD, 3XUYTTDI). XoBop TOXHONAONI aOCaHC YHAITHIH VeI MOYIAUiH
MHOKJIOHYC @)KurJiaraax 0oiHo.>

Onowuneoo

TLB-uiir capauru 6a HOMPHBI Yell, YHAITBIH 0a YHANT 3aBCPBIH YeIl BUACO OUUIATUIH
xamt xuiHd. Coponru yewitH TLIb-uiiH sBrag abGcaHc YHANTBIT COAPIIX 30PHITOOP
aMbCTAJIBIH OOJIOH TAIPJIMAH COPUJIBIT OPOJIYYyJIaH XUHHD. YHICOH HJIPBXXKWI X3BUNH
Oaiimar (xycHort 20).

YHaNT XOOPOH/IBIH YEUIH OMWIATT YHACSH UI3BXKUI X3BUIH, HOWPHBI yen 2,5-4 I'in
JaBTaM>KTai, IIOBX-aaXUM JOJITHOHBI AYPAJI33J1 TapXMall YYcHd. 21-30%-11 gar3Hsl nenbTa
UIPBXOKAT WIDPAAT. 3YWPMAIUIX, YHTAX YA LIOBX-aaXXHM JIOJITHOHBI OYPIdIT OJOHTOO
xaparngax OonHo. [dPpmuitH moxuommoop c3193Xx yen 21%-a Tapxman MIOBX-aakKuM
JNONTHOHBI Aypan3an, 2,5%-n Oaiipmman xypu goiaruoH, 0,7%-ma OaiipmiMan 3Mrar
yIaampan uispy Oaiican Tyxai eryyncon aizar.>’

YHanteiH yewitH ouwnrt 2,5-4 ['m gaBramkrait (conromor 3 I'm maBTamkrait), sMx
3aMOapaaryi, IOBX-aaXUM JOJITHOHBI JTYpAJI33J TapXMal HIPIX33C rajHa MIOBX-aaKUM
JONTHOHBI OYPJIRIT OJIOHTOO Xapargana (3ypar 14). YHanTeiH eMHeX 0a Japaax yen cyypb
UIRBXOKUI yaaamupy 6omHo. <2,5 ' naBTaMkTai XaMHAI 6apar WidpadrTyi.

OMYMIT?I? 3XJIPATYH HOXIea Oapar OyX TOXHOJAONI XOT araap>KUITHIH COPUIIOOP
abcanc ynant O6onoH TIB-T moBX-aaXuM JOJNTHOHBI TapXMall JYPII3371 ©J1eerJer.
OMWIPATYH TOXUOJAOIA X3T araapXXWITbIH 3 MUHYTUHH COPWJ XUHX3[ IIOBX-aaKUM
TapxMal JOJTHOHBI UAIBXKUI WIPAXTYH 001 XAD-Ur yryiicraxk 601HO.

Omuam3yiin 600 TLB-T eBepMern eepusent WIdPCIH 00 AypCT OHOUIMITOO XHHX
maapainararyid. Xapus smMHI3YMA, MeH TLb-35p romomMTor eepunent WiapdX, 3MUNH
SMUMITI3H] YP IYH Myy OaiiBan OyTuuir xsHax 3opuiroop tapxuHsl CPT-uiir xuitHs.
AIXXD xaBcapcaH yell eHJep HapuiBWIAATal AypCIdI33p TalaMyCUiiH caapain 6oauc 6a
Oyitican Oeemuiitn (amygdala) »337mxyyH Oaracax, 3B3pidT OHEMiH J0OpX aTHpaa
XaTaHTUPIIUX, 3YYH yXapXal-JIyXHbl aTHpaa, Xo&p TalbIH yaMapXalH JIJIO’HTHIH Yill
ajaaraax 39par eepuwienTyya wipcesn’!>? Gon 3apuM xyyxma 3 tecna CPT-uap Xo€p
TaJIbIH AyX-4aMapxaifH 00p 00IUCHIH 333JIXYYH OaraccaH, TApXuHbI 0Op raJipbIH apbIH TyH]T
naBxpaa 3y3aapcan Oaiican.>*

Xomuiirasp XAD-Ur TeHWH MalTraanTaid X5MdP3H TOOIIOT OOJOBY TEHUNH
IIMHXKHUITYY HAH ImaapJuiarataii omm oM. TOMOOXOH KOXOpPT CyJairaaraap Tapxmal
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49,55

HOMONATHK dnuitencuiid manrraad ooanor GABRG2, GABRA1, SLC2A1 reuniir, MOH

15q11.2, 15q13.3, 16p13.11 Gaiipnang MUKpPOJENEIHIH XyBHUIOAPYYABIT TOAOPXOUICOH
Gaiina.’%8

AbcaHc yHanT <4 HacaHJ WIP3H, OIOYH yXaaHbl 0a Xe/1eJTeeHN XOMCAOITON XaBcapy
0aiiBai TIIOKO3UIH T33B3paard-1 ayraruibiH XaMm muHK (SLC2A1)-uir coxurisHs. DHd
©BUHHI Y€l eJIoH YeUHH TapXU-HyTacHbl IIMHIIHJ CaxapblH XOMXK33 TYHIBIH OaraccaH

Gaiizar (XUIOTIMKOPPAXH).
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2 sec
3ypar 14: XoBummkuT abcanc yHantrtal, 7 Hacrait oxunbsl TLHB-T ayx Xacrasp eniep nanaiinraid, Xoép tany

CHHXPOH, 3,5 ['Il TOrT™MOIT JaBTaM>KTai [MIOBX-aakKUM JIOJITHOHBI XOMHAJI 7 CEK TypIll YPIAJDKWIDK OyH Hb XAD-

fir witrom. >

Anean onowunzoo
XAD-ir snusencuiid qapaax x3a03pyyadac¢ suirasa:

1. 30BXMHBI MUOKJIOHYCTail a0CaHC SMUIICTICUIH Ye XapIl TeJIUIDK, JKUT X3MHAIITIH,
OJIOH JaBTarjax, OOTMHO YPraJKIdX 30BXMHBI MHOKJIOHUK TaTBAl3all WMIIIPHI,
YYHT3H 33p3ri3H HYJHUN aluM J23LIWDK, TOJrov raauiHs. Hyass aHux, HapHbI
I3PAJ1, TIPIMUH TOXUOJUIBIH COPUIIOOP aMapXaH COIIATIIH).

2. MuokioHuK a0caHC SMUICTICUITH Ye I XapiK rejuiik, 3 ' 1aBramkrait Xo€p rapbia
MUOKJIOHUK TaTBaJ3aJl WJISPH3, TAaTBAJN3aXblH X3p33p XO€p rap yjuaMm A3311
OpreraeHe.

3. XoBmuHxkHT Oyc aOcaHCTail Oycaj Tapxmall SMWICTICUHH YeI yXxamcapT yXaaH
WIYY YPT Xyrauaaraap ajjgariax, 9XJ3J1 0a Tercresi Hb i MAJBTIM, aaKUMIYy
Oaifna. TLIb-T mIOBX-aaXXMM JOJTHOHBI IYPANI3IUMH JaBTaMX YyJaaH OaiiHa.
XoBmmmHAkHUT Oyc abcanc yHant XOD-mifH yen, >Xummd Hb, JlenHokc-I'acTo
XaMIIVMHXUIH YeI WIDPIOT.

4. OAD b ronunon 10 HacHaac XOUII AXJIPH?, a0CaHC YHANTHIH 1aBTaMX 11OOH (616D
Oyp Oumr), yxamcapT yxaaH aaKuM/yy ajjarjaaa. XywnX-YndupXuiiasXx Tapxman
TaTanT 0a abcaHC SMWICTICUIH CTaTyCHIH 3pcadn eHaep Oaiix onwortoi. TLB
Jaxb TapXMal I[IOBX-aakKUM JIOJITHOHBI JYPJI3IUHH TOTTBOPTOH Oaiinain,
nmaBTamkaap XAD-r33¢ surax 60JIOMKTOM.
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5. VYxamcap anyarjaax X3CrdyuiCoH YHAITBIH YeI 9XII33]] X010JITe0HUN OyC MUHKYY T

WIPAH?, Xapl] T'eJHiK, OPUMHTON XapbLaxryi Oaiix Oaiman ymaaH ypraDKIdHD
(>30 cex), yHaJITBIH 1apaa yxaaH Oanaprax, HOHPMOTIJIOX, TOJITOH ©B6X IUHXYYI

wpHd. TLB-T GaiipriMan snuIencHiftH epuwIeNT WIBPH).

OnunencuitH Oyc rapanTail XaMm IMUHX 00J0X “©JpuiH Laraap 3yyaidX’, aHxaapai

CapHUX, HYJl aHUBYHMX TUK AMIIII3C ITak cajrada.>

Xycnorr 20: XAD-iH OHOIMIH manryyp>?

3ailmryii 0aiix MMHKYYA AHXaapax INMHKYYA

Xacargax majaryyp

Taranr o X3BIIMHKUT abcaHc o TXUT abcaHCc yHAIT WIPIXIIC Tarantein napaax
YHaIT ©OMHO, OPT'UJI HaCaH[ MIIPIX X9IIOAPYYARIC ajlb HIT Hb
e Xapr renmiix Hb >30 cek, HJIPBIIL:
TaTAITHIH Aapaax yxaaH o Vmpxuif MHOKIIOHHK
Oamaprax, sIpax TaTanT
® DMYIII? 3XIIITYH yen abcanc e Wmpxuii 30BXUHBI
YHAIT o110p Oyp HIpIX MHOKJIOHUK TaTaJT
o MuoxoHHuK-abcaHe
TaTalIT
® ATOHUK TaTanT
e Tonuxk Tarant
o X»BIIMHKUT Oyc abcaHc
THb e Tapxman 3T (2,541 ) o Hor tansir xamapcas snuencuiin —— © Cyypb HIPBXKUI HIJIII)D
ITOBX-aa>KHM JIOJTHOHBI ©OPWIONT TOTTMOJI WIIPIX yIaampax
IYPaI13371 abCaHCHIHH ® DMYHIITI) 3XIIITYH yen 3 muH 6a
9X3H Yex TYYH?3C J31I XyTanaaHsl X3T
araap>KIITEIH COPHIIBIH Yex 2,5—
4I'm TapXMall MOBX-aaKUM
JIOJTHOHBI TYPJI33JT HIIPIXTYit
Oaiix
® 2.5-4I'1y TapxMai OIOBX-aaKUM
JOJITHOHBI TYPJI33J1 ©MHO WI3PY
GaticaH XYYXI9 XapI] TeJINHX Yex
TIB-T 30XMX ©0pUYIONT YYCIXIYH
Oaiix
o TalBmIpyyax 03a1MaI1
X3POAMIIIAIYH YEI CYyph UADBXKHII
yraammpcan 6aix
IXJIIX HAC e 2-3 Hac, acBant 11-13 Hac

® 2 Hac, 3¢BAI >13 Hac

OBYHH XJIIX
YeHiiH XOrKui1

o OI0yHBI XOTKJIHITH XOHTOH
33PrUifH XOLPOr 101

o OrOyHBI XOTKIHHH
XYHIPBTIp 62 XYHI
33pTUHH XOIPOTI0T

Mbaapaauitn © M>apauiiH TOJIOMTOT IIMHXK
Y3131
Xascapcan e TanuH MOIPXYHH YHAUNAH
IMI3r Oyypant
Ayper © M>apauiiH TOJIOMTOT IIMHXK
OHOUIMJIT00 HIBPBAIT
Bycan: o THIII-1 caxap Oara 6aiix,
[eneTux acBant SLC2A1 smrar
XyBHIOAp HIIIPBAI
o <3 HacaH]| TaTaJlT WIPIX
o MuKporedanmm
® OIOYHBI XOIKIUHH
XOIPOT0JT
Taiinoap:

»  Ownomrmroons ux3uxad CPT maapyrararyii.

VYuantsH 3aBcpbiH yenitn TIB 193p capyyH yexn tapxman 2,5-41'1 mMOBX-aakUM JOJITHOHBI TYPIJI3T WIBPCIH 001

TatanTbH yeuiin T1b 3aaBan maapanararyi.

>

»  DOMumiIr?d xuirmaryit Toxuonnons ambynaropuiin TIB-T abcaHc yHaNTaHI TOXUPOX AYPII3DI HIIPAAT.

»  OHOIIWIT00 XOMC HOXLOJI 3alIITyil 6aiiX MIMHKYY], XacaX IIaryyphIr Xapraji3aH, X3T araapyKuiThH COPUIIOOP
XOBIIUHXHT a0CaHC YHAIT WIRPBAT XAD-HH OHOIIMHT TaBbK OOJIHO.
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B.4.3.2. OcBep HacHBI a0caHC INNJIENCH

OcBep HacHbl abcaHc snuierncu Hb (OAD) abcaHC yHanTaap WIpIX, SMUYHITII
XUMrI3ryil TOXHONI0J] YHAITHIH JaBTaMxk apail neeHtsi, TLB-t =31 naBramxkrail (3—
5,5I'n), TapxmaJ IIOBX-aaKUM JIOJITMOHBI JYPAJI33ITIHN, ©CBOp HacaH[ WIBPAAT SIWIEIICU
rom.>? Tapxman xywmox-uynuupxuitmox tarant (TXUT) >90%-x1 widpasr 6a MXdHXI9
abCcaHC YHAJIT 3X3JICHI9C XOUII akuriarjgana. Maapas, COTIrIXYH, TAHMH M3IDXYHH XOT KU
X3BUHH Oaiifar, raBu 3apumaaa AJIXXD, cypax yitnuitn 63pxmmai naraingasa. TaTanTeiH
3CPAr SMYWITIBHJI Yp AYHTAH, I'3XA33 HacaH TypLIWJA SMUNHH 3MUMITD? IIaapjaraaHa
(xycHort 21).

Tapxanm

XAD-131 xapblyynaxaa OAD X0BOp TOXHOIIAOHO, XYYX3 O0JIOH 6CBOp HACAH[ IXIIIX
stunencuiin 2,4%-3,1%-uniir 5335105r.°%! O AD-nitn yeunitn aGcanc yHANT Hb MOIATIDXIYiA
OHTepu 00JIOX TYJ OHIUIOTJOXTYH Oaifx TanTai.

OMHINZYUH WUHIHC MIMOI2

Oxiax Hac 9-13, nynnax Hac 8-20 Hac. X0BOp TOXHOJIIOJ]] HACAH XYPATYadl UIdpY
6omHo. <10 HacaHx HXJPX TOXHONONA XAD-33¢ suraxag xsutbapryid oM. XAD-1ai
XaphllyyJaxaJ X0XKyy 9X3J3T, abcaHC YHaITHIH AaBTamK meeH Oadmar. TL[B-T wxwun
OOPWIONT AXHriarjax OOJOBY IKUTI-XOMHAIT, Mar3Hel aakuM wdBXokui (OIRDA)
Xaparjaxryi, tapxmaiu IYp3J3JIMAH JaBTaMX apail eHpep, WYY TOITBOPryi Oaiinar.
MbIpaa-cOTrAIMKEH, TaHUH MA3JPXYWH XODKWI XdBUHH OaifHa. 6-33%-1 acyymxaap
XaJyypalThIH TaTAIT WIBPCOH Oaiinar. TaHMH MAIPXYHH YHIHIH OyypanT aKuriarasal
OHOIIUUT HATTIIAHA.

TXYUT woppadr OHWIOTMAH —yJIMaac TrapaaHbl SMYWIMAAHI 3TOCYKCUMHIUNT
X3PATIAIXIYH, XapuH WIYY €preH XypadHuil 239-33¢ coHrono. ©OAD-iiH yen AJIXXO,
cypax YHIMHH O3pXIIIAII, CITIAI TYTpal, TYTIIHUX SMIAT XapblaHTyl 311031 qaraijiaHa.

Tamanmuin x2.103p

Abcanc yHant 5-30 cekyHJ OpuMM YPIraJpKiIdH. XAD-T3H Xapblyyiaxaa yxaMmcapT
yXaaH 3apuMjaa OypaH Oyc ajjarajar TyJl YHJITBIH YeX 3apUM HAT SHTMAH KOMaHJBIT
Ouenyymx OOJIOBY HUMIMAI YHIIJUIMAT TYHLSTIK Yagaxryi, aM-ypyyJblH aBTOMAaTH3M
3apuM/J1aa WIPPHI, XOHTOH 33PTHH MUOKJIOHYC Jaraijaxx 00JHO, XOHOTHIH 1aBTaMK 1106H
Oaiina. Huiit Toxuonmisn 20%-1 abcanc craryct epraer.®*

TXYT >90%-1 TOXHONAIOT, TOMWIOH a0CaHC YHAIT 3XAJICHIIC XOUII UIpIX O0IOBY

14-27%-n1 abcanc 3XI19X35¢ OMHO Udpaor. 0262

TXUT-biH naBTaMXK siH3 OYp OaifHa.
AOcaHC YHANTBIH YeJ XOHI'OH MHOKJIOHYC MIPIX33C Oycaa TOXHOIIONA MHOKIOHUK

TaTaNnT WIBPASITYH. Bycan Xxan03puiiH Tatant wipaxryil.

Onowunzoo

Tk

VYuant 3aBcpbiH TLB-T YHACOH MIPBXoKU X3BUKH OaitHa. Holpubl Ouumart 3-41n
naBTamkrTai (3—5,51'1), Tapxmail I0BX-aa)KUM JIOJITMOHBI Typaui33J1 WdpHA. [1loBx-aaxum
JOJTHOHBI YP3J33J1 TOJIOMTOT 0a OJIOH TOJIOMTOT OaWpIIvIg MiI3p4 OOJTHO, TOJOMTHIH
Oadipmimnn  conmurmoHo. Hoifp xacax yem oSMrar eepuienr cadradHd. XAD-1ai
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XaphllyyJiaxajJ 3MI3T OYPAI33J1 WYY OJIOH aXuriaragar. 3yHpMaridx 0a yHTax yen
MOJIMCIIANK-BIUB OYPARIT HIDPH?.

OMUIIATYH TOXMOJAONA X3T araapkKUiIThIH COPWJIBIH YE€J AMIAr aypai3dn 87%-1
COATAAAT OON TIPIHMH IoXHOIoop 25%-a comparmud. <2,51'1 gaBTamKkTai, ynaaH
X3MHJIT IOBX-aaKUM JOJITHOHBI TYPAJI33J1 WIIIPIAITYH.

YHaNTBIH YeHitH OU4iIdrT abcanc sxmaxa1 3—5,51 1 taBTamskTail Tapxmal MIOBX-aakKuM
JTONTHOHBI JAYp37331 WpH? (3ypar 15). XAD-mi Xapelilyynaxajg sMX 3aMOpaaryi
WIPBXOKWI 8 JMaXuH Wiyy oJ0oH yycaor.®® Tenmiix yHantein yen TI[B-T 30XuX eep4ient
xaparmaxryit 6onm abcanc yHanteir yrydcraad. TXUT wmpean THB-t yyaa aydupx
DYP313371 WIDPH).

Jypcm onowuncoo

OAD-uitn smMHAM3YH 60n0H TLB 19X eBepMeI eepwIeNnT WIBPCIH TOXUOIION TYPCT
OHOILIMJIT00 XMUX IIaapaiararyi. Xapud aMH3YHA, TLB-33p ronoMToT eepunent uipax,
SMHIH SIMUMITSHA YPp AYH Myy 0aiiBai TapXuHbl OyTuuidr xsHax 3opuiaroop CPT xuiins.

Tenutin wiunsCUI29

OHOmMATOOH/I NIaapaiararyi. 3apuM TOXHOJIIOMI T3P OYIMIHH acyyM>KUHA TapXMai
UAMONATUK DSMHWIENCH TOXHOAOr. MXpyyauiiH SMHAI3YHH TIE€HETHKUIH Ccyjaairaaraap
TCHETUKUITH MIanTraad eHaep Oailxeir xapyyscaH 06a 0J0H OypAdi FeHUIH MIalTraaHTa.
Yyun, GABRG2, GABRAI, CACNAIA, SLC2A1 »sMrar reHUTr TOJOPXOMJICOH
Oaiina.’>% ['eHeTMKUIH IMMHKUITIT XOBIIMHKHUT OYC SMHAI3YH MIPIX, SMUIAH SMUMIITD)
YP AYHTY#H GaiiX, OI0yHBI XOIKUJ XOLPOX YeIl XUHXUUT 30pPUHO.

Bonucein conunoons! 00510H Oycas 1abopaToOpyUitH IUHKWIT?? HIaapiararyi.
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3ypar 15: X3BIIMHXHUT a6cch yHanttai, 12 macrail xyyruiiH TLB-t 4I'm nmaBrampkraif, 10-11 cek
YPIOIDKIIDX, KU OyC TaApXMaT HIDBXKWIT YYCHD.>

XycHorr 21: OAD-uiiH OHONIMIH Wanryyp>>

3ailmryii 6aiix AHXaapax IIHHKYY/] Xacargax majnaryyp
INHHKYYA
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Tarant ® XOBIIUHXHUT a0CaHC

YHAIT

e Xapr renuiix yHanT >30 cekx
YPI2JDKIIdX, TATAITHIH Aapaa
yxaaH Oanaprax, sapax

e AGCaHC YHAITBIH JaBTAMXK
xOoHOTT >10 Gaiix

TaranTeiH 1apaax x3103p33C alb

HOT Hb WIDPBAI:

o In3pxuii MUOKIOHUK TaTalT

o In3pxuil 30BXUHBI
MHOKJIOHUK TaTaJT

o MHOKJIOHHUK-a0CaHC TaTalT

® ATOHUK TaTanT

e Tonuxk Tarant

o X»BIIMHKUT Oyc abcaHc

TUb e Tapxman 3-5,5 '
IIOBX-2aKUM J{OJITHOHBI

JYPOII3IT

® DMYIIITI? 3XIITYH yer 23MuH
XYTaIlaaHbl X3T araapXKHITHIH
copwisH yex 3-5,50'n
JTaBTaM>KTal, TapXMaJl IIOBX-
QKM JTOITHOHBI Ty P33T
HIIPIXTYH 6071

o TaiBmIpyynax 03a1MaI1
XIPATIIryH YeI cyyphb
HUIHBXKUI TOTTBOPTOH
yIaampax

o Cyypb HIIBXKII HUIAID
yIaampax

XX HAC

o <8, acBan >20 Hac

OBYHH XJIX
YeHiiH XOIKIJI

o OI0yHBI XOTKJIHITH XOHTOH
33PrUifH XOLPOr 101

o O10yHBI XOKIHIH XYHAIBTIP
0a XYHJ 33pTHHH XOIPOTI0J

Mbaapaauitn © M>apauiiH TOJIOMTOT IIMHXK

Y3131

Xascapcan e TanuH MAIPXYHH YHANNAH
IMIIT Oyypant

Hyper o MpapamuifH TOTOMTOT IIHHXK

OHOLIMJIT00 HJIPIX

Bycan: e THIII-1 caxap Oara 6aiix,
[eHeTux acBan SLC2A1 smrar

XyBHIOAp HIPBAI
e <3 HacaHJ TaTalIT WIPIX
o MuKporedanmm
® OIOYHBI XOIKIIMIH XOI[POTI0J

OBuHHIi ABI

o TXYT-H71 HONMOOTOX IMUMITII
xudraoryi yeg TXUT
HIIPIXTYH 6071

Taiinoap:

»  Onomrmnroons ux3uxadd CPT maapyrararyii.
Tarant 3aBcpsa TLB-T coapyyn yen tapxman 3-5,5I'1] JaBTaMiKTai MIOBX-aaXXUM JTOITHOHBI AYPII331T MIIBPCIH 00

TatanTbH yeuiin T1b 3aaBan maapanararyi.

>

»  DMUMIT? XUirmaryi roxuonmgoian amoynaropuita TL[B-T aGcaHCT TOXHUPOX AYPIIA3IT UIPIX ECTOM.

»  OHOIIWITOOHBI OOJOMX XOMC HOXLONJ 3ailmryi OaiiX IMIMHXYYZD, Xacarjax LIAITYyphil XaprajisaH, XoT
araap>KUITHIH COPHIIOOP XIBIIMIKUT a0CaHC YHANT WI3PBUT O AD-IH OHOMIMHT TaBbXK OOITHO.

Anean oHOWIUNZO00

ONWIeNCHiH Aapaax X3/103pad¢ sulrax cajiraHa:

1. XAD: apaii 3pT HacaH[ 3X3JIHI, ©/16p TYTMBIH a0CAHC YHAITHIH JaBTaM>X OHIep,

xapu TXYT neen Oaiinar.

2. ©OMD: erneeryyp, 3¢B3J1 HOMP AYTYY YEI MUOKJIOHUK TaTBAJI3/1aap WIP3H?.

3. 30BXHMHBI MHOKJIOHHMK TATAITTAN SMHUIETICH: a0CAHCTAM 39PATILH KUTI, ICBII JKUTT
OyC XOMHDJITAH, OJIOH IaBTaraax, 00THHO YPIramKINX (>4 ['11), 30BXHUHBI MHOKJIOHUK

TaTBAI3AJI WIdPY, YYHTIM 32pOTLDH HYIHUN aluM JOOIUIPH, TOJINOM I'DIUKHD.

YHaNTHIH JaBTaMX MaIl eHep OaifHa. YHaNTYyya HYIP? aHUX, TIPIUNHH [OYPOIOOP

aMapxaH C3A23T A3HD.

4. MuoxiioHuK abcaHCcTail SnuIency: adbcaHC YHAITTaH 33pariH A334 Meunuita 311

JNaBTaMKTall MUOKJIOHMK TaTBai3al WJIPHAI, TaTax YelI XOEp rap yJjaMm A3311

©prerieHe.
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5. 36BX6H XYWDX-UYMYUPXUWIAIX TapXMaa TaTalTTail smuiencu: abcaHC YHaIT
UJIPIXTYH.

6. ¥Yxamcap angaraax X3CrduiICiH YHAITBIH VeI AXII939/1 X6AeITeeHHH OyC ITHHKYYA
WIJIPAH?, XapIl FeJIUiK, OpPYMHTON Xaphlaxryi 0aix 6aiaan ynaad ypramkined (>30
CeK), YHAITBIH Japaa yxaaH Oajaprax, HOHPMOIJIOX, TOJTOW 6BA6X IIMHXKYYI
wpHd. TLHB-T GaiipriMan snuIencHiiH 0epwIeNT HIdPH).

Onunencuitn Oyc rapanTail xam MKHX 000X “eApHiiH maraap 3yyUX’, aHXaapai

CapHUX, HYJl aHUBYHMX TUK AMIIIIIC sUIMak cajaraHa.>

B.4.3.3. OcBep HACHBI MUOKJIOHUK 3MHUJIETICH

OcBep HacHbI MHOKJIOHUK 3nmiienic (OMD) Hb MuOKIOHUK 6010H TXUT-aap nnpax,
©CBOpP HAc, HAacaHJ XYpPATrduj AyHA XaMIMHH TYT33M3J1 TOXHUOJIAOT TapXMal UAMONATHK
SMHJIETICH FOM. MUOKIIOHHK TaTaJIT Hb TOTWIOH CIPAX Yel, HOUP IyTyy Oa siapax yen coadpy
uwmper. THb-t 3-5,5T'n  paBTamkTail, TapxMaia HIOBX-aaKUM, OJIOH IIIOBX-aaXUM
JOJITHOHBL  AYPANI331 WidpHI. 90%-1 mapauitH noxuoiuioop eneerneHe. ©OMD Hacan
TYPIIMAH SMUMH MUK maapaaar (Xycuarr 22).3°

Tapxanm
OMD up xyH ambiH ayHa 10.000-g 1-3 toxuonamor, HUUT »>nwiencuitn 9,3%-uiir

33971H3.67:68

OMHINZYUH WUHIC MIMOIE

Oxmx Hac 10-24 (840 Hac), SMAITIHYYYAdA WIYY TOXHONA0HO. XAD-THi
TOXHOJIBIH 5-15% OMD pyy mmnkasr. X3p3B MUOKIOHHUK TaTalT §-aac JOOII HACAHT
Wwppy OaiiBal €ep AMMIICTICUUT CKUTIIHY. XaldyypalThlH TaTaldThbiH Tyxakl 4-5%-1
OrYYJIIar. YPruiiH, TOPOITUHH TYYX 0a TaHMH MOAIXYHH XOIKHJI X3BHUH Oaiix 0070BY
TYHIPTIIX, MARABIPIIAX YajBap, aHXaapall TOBIOPONT Xaasa 0dpXmdaTai Oaitnar. Catran
ryTpax, TYTHIMX 3MI3r WIYY aXuriargaHa. [{leeH ToXuonmona cyHTrax UMIYJIbC W3,
HUNUTMHMMH XapwilaaHa XyHApPA ydpyyjaar. XoBop Toxuosgoiag OMD Hb OwoyHBI
XOIKIMAH XOHTOH XOLPOTIOATON XYMYYCT WIdpY OaiicaH, 3Ar?3p ToXuoimiabiH 10%-1
XPOMOCOMBIH MHUKPOJEJIEIUIH XyBUI6apyy 1 Toaopxoinoracon.’” OMD-iin 65-92% ub
33D-ua yp ayHT3# Oaiinar. CoHromor c3a33r4 Hb HOMpryitman 6onnor. TXYUYT-aac unyy
MHUOKJIOHMK TaTalThII XsHaxXan O3pxumantdi. HarpuitH cyBruiiH xopuriord 060y0x
kapOamazenuH, okckapOa3enuH, peHUTOUH 33par 631aMd1 OMD-IiH MUOKIOHMK OOJIOH
abCaHC YHaNTBIT CHAPRJAT. 3apUM HAT OBYTOHJ MHUOKIOHHUK TaTalT JaMOTPUIKUHIIP
COIArAIAr. XoAuir3sp OMD HacaH TypIIMHH SMHUMH XaMmaapaitaid Oaiijar 4 XOoxyy
HACaH]] SMYHJITIAT 30I'COOCOH TOXHOJUTYY/] Ouil. DNMICTICUITH YHANT 3PT X3JICIH, abCaHC
YHAIT, COTIAUUNH ASMIAIT3H XaBcapcaH, XAD-HH OryyJdMXKTdH TOXHOJJIOJI SMIHJ

TOCBIPTIH Gaiix spcapn miyy Gaiina. >’

Tamanmuin x3163p

VYHaNT TaTanT YHACOH TypBaH X3103pTait: Muokionuk, TXYT, abcanc. MHOKIOHUK
TaTaIT UXIHXJDD COPCHUU Japaa, 3CBAJI HOUPIrYH yea amapxXxaH COAIITAIAT, OMEHItH HOT,
ACBAJ XOEP TANBII XaMpaH X3CATYMICOH Oaljyiaap 1331 Med, rapblH XypyyHYyIad HIyy
WIBPHA, yXaMcapT yxaaH anaaraaxryid. Jlooa meunuiin TaTBan3an Hb yHax Oaiiimaap nipax
00JI0BY XOBOD I0M. OBUTOH ©6p66 MHUOKJIOHUK TAaTBAIIBIT T3p OYyp anzaapaarryit, TXYUT
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MJIDPCHAIC XOMII JIABJIAX acyyXaJl 9pIraH caHaaar. MUOKIOHMK SIUJIEIICUIH CTAaTyC XOBOP
TOXHOHO. MHOKIIOHHMK TaTaJIT TIPIUKHH OyX Houpyyiaap amapxaH coa33rmHd. TXYUT 90%-
Il WIIP3HD, ©MHO Hb MUOKJIOHUK TaTalT WUI3PY, apaac Hb yprunkidH TXYT yycsx ranrai.
TXUT Oyxwmii snwencuiiH craryc xoBop toxuonor. TXUT-siH yen yxamcapT yxaaH
anaraaxaac ©MHe TOJTOUT MIUHAITIX XOA6ITO6H WIIdPY 0aiBat X3CATUUIICIH MUTICTICHIAT
CKUIJIFHI, XapUH yXaMcapT yXaaH ajljarfcaHsl aapaa uidpei1 OMO-g nyiuss. Huiit
ToXUOMAIBIH 1\3-1 abGcaHc yHanT wmpmAr, 3-8 CeK OpYMM YPIIDKHIIAT, XOHOTMHH
JaBTaMXk Oara, yxaMmcapT yXaaH XeHTeH 33pradp ajljarajiar OHIJIOITOM.

XOCOTUUIICHH, TapXMAJI XYWIdX 0a aTOHUK TATAITyYy | WIdpAdrTyit.>>°

Onowunzoo

TBL-T cyyps wmBxkun x3BuiiH OaifHa. TXUT-piH mapaax yea cyypb HIAIBXOKHI
ylaamupHa, Oycaa TOXHOIAOMN] yaaaupai WiIpIXTyH.

VYHant 3aBcpblH yewiH Ouwimdrt 3-5,5I'm maBramkTaid, xurg Oyc, TapxXmai IIOBX-
aa)XuM, OJIOH IIOBX-aa>KUM JIOJTUOHBI AYPII33IT UIpIX3a OMDO-iir 6atanHa. DH? eepusient
HOHMp, COPYYHHMH aib 4 YeI WISPHI. YHAIT 3aBCPBIH YEHHH BMIAI JyP3JI33J1 HOUPOOpP
comRorA3H3. HoMpHBI yen TapxuHbl ajlb HAI Tajlj AaBaMraiiax rOJIOMTOT, 3CBAJI OJIOH
rOJIOMTOT IIOBX, IIOBX-aaKUM JOJITMOHBI IYPAJI3AIL, sSUIAHTYsIaA yX X3CTIp WIYY TO UIdpY
6011HO. ['0TOMTOT IIOBX-aaKUM JOJATUOHBI JYPII3IUUH MOP(OIIOTH TapXMall IIOBX-aaKUM
JOJTUOHBI IYPAI3ATIN KU Oaiinar. Xopa3B roJIOMTOT yJaanpai 6a aypasi33i 36BXeH HAT
Oaiiprmig uiapaId1 6aliBal X3CATYMICHH SIHIIETICH, TAPXUHBI OYTIMIH M3 ©0pUIOITHIAT
COKUTIAHA. [apnuitn goxuomnoop 2\3 Hb COAIIIIRPHI, SHY YelI MHOKIOHHUK, 30BXHHBI
MuokI0HUK 6a TXUT camasrasx 6osHo.

Onowmmiir HoTioxox yHanTelH yeuiH TLIb 3aaBan maapinararyii. MHOKIOHHK
TaTaNTBIH YEI OJIOH IIOBX-aa)KUM JOJTHOHBI TYPAJI33J1 HIAPAST Oa IIOBX JOJITMOH Hb
SMHAJI3YIH TaTBa3aITai qasxujar (3ypar 16). Tapxman moBx-aakuM JOJITHOHBI 1y P332l
WIPAXTYH OaiiBas snusencuiin Oyc rapantail MUOKIIOHYCBIT COHKUTIIIH).

TXUT-bIH yeHiiH OUYIIATT XOA0JITOOHUNA UX XOMKIIHUHA apTH(AKT YycIor. TaTanTeiH
XYWIdX YeI XypAaH XdMHDJIT, TapXMaJl IIOBX JOITHOHYY YYCY, YNUUPXUIIDX TaTalTTan
CUHXPOH LIOBX JOJTHOHYYZ AYpP3JI33:K, apaac Hb aaXUM AOJTMoHyya aaranjgana. TXUYT
IyycCaHbl Aapaa ®Hr 0yc XoMHAITIN aakuM HIPBXKUIT YPTIJDKUIIHY.

Jypcm onowuneoo

OMHAM3YIH mmHkYY R, THB 19X nypan3sn OMDI-ir 6aramk OaiiBasl 1ypcT OHOIIMITOO
3aaBaJl maapyiararyid. XapuH dMHJI3YIH ©BepMel] OyC IUHKYY HIPIX, TATAITYy1 SMIH]T
TACBIPTIH Oaiix, 3cBaa TLB-T ronoMToT yaaamipan TOrTBOPTOM HI3PBAIT TAPXUHBI Oy TIUIT
LIaJITaHa.

I'enemuxuiin WUHIICUN2ID

['eHeTUKMIAH IMHXKWITD OHOLIMJITOOH]T HAH 1aapaiararyi. UXxpyya QyHI XUMTracoH
TEeHETUKUIH cyAanraaraap reHUiH 1anTraad TOAOPXOMIOTICOH. 3apUM TOXUOJIOIA TP
OYJNUIH THUIIYYIR SMUIETICH WiIdpAdT, OMD O6u 0051 HIMONATHK TapXMall SUJICTICUIH
aJlb HAT X3JI03p WIdPY OOJHO.

OMD-13ii xamaapanrtaiit CACNB4, GABRAI1, GABRD, EFHCI1 33par renuiin smrar
XyBWJIOAPBIT TOITOOCOH 0OJIOBY MOHOTEHMK MianTraan Oarmargaaryi rom.’%’! Yywroii
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toctail, 15q13.3, 15q11.2, 16p13.11 XxaM33xX ayuienuiiH MUKPOAEICHUNAH XyBHIOAPYYAbIT

COXKUTIIDIOT .

56-58

Bonucein conunoons! 00510H Oycas 1abopaTOpUitH IIUHKMIT? XUUX [Iaapaaararyi.
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3ypar 16: Hor ypaarniia TXYT, MEOKIIOHHK TaTanTTail 18 HAacTall OXWH. YHAIT 3aBCPBIH YEHIH OWUIIATT
TapxXMall OJIOH IIOBX-aa)KIUM JOJITHOHBI YPII33I Xaparaana (A). YHaANTHH YeHiH OMIIATT TapXMall OJIOH
IIOBX-aaKUM JIOJITHOHBI JIYPAJI3371, XOEP TaTbIH MOUIUIH KU TaTBaI3al axuriarnasa (B). DMHImBYIH
ano ik, THB 1% aypemsn OMD-ir unrrans.*

Anean oHowiune00

OMD-iir snuencuiia 0ycaa X3103paIac sraH cajaraHa:

1.
2.
3.

HsnxcblH MMOKIIOHMK 3MUJIENICH: MUOKJIOHHMK TaTalT 3-aac JOOII HaCaH[ UIIDPH?.
OAD: MUOKJIOHUK TaTaJIT WIBPASITYH.

36BXOH XYWIIX-YMUUPXUUIAIX Tapxman Tataarrail smwiencu: TXUT-aac eep
XDIIO3PUIH TaTaNT UIDPIATTYH.

30BXMHBI MUOKJIOHUK TAaTAJITTal AMMWIEHICU: 30BXUHBI MUOKJIOHYC X3p TOI'TBOPTOM
WIpy OyHr axuriana.

Muoknonuk-abcanc yHanITTai smuiencu: OMD-iH yea MUOKIIOHUK a0CaHC yHAIIT
UIDPIITYH.

JIaBIIMHTY# MUOKIJIOHHMK STHJICIICH: TaHUH MAJIXYHH Vil Oyypax, OalfHTbIH, IMX
3aMOpaaryif, SM3HI TICBIPTIH MHUOKIOHYC wWiIp3x, TLIB-T cyyps HIIBXKHI
yJaampax, rpiauidH JOXHOIBIH yea <3I'1 naBTamxkTaid poTomnapokcu3Man ypBai
MJIPIX TOXUOJIIOJ YT OHOILIMUI CIKUTIIIHD.

VHIIUXBIH SMWICTICH: 30BXOH YHIIMX Ye€I MHOKJIOHUK TaTBaji3ajl HIdpY Oyir
aXKUTJIaHA.

Xoxyy X130 JIeHHOKCe-I'acTO XaMINMHK: XY4IdX TaTaIT WIP3X, 9HD yen T1b-
T TapXMajaap TYPIdH HIPBXKWIMKAH TypAJI3371 WPy OyHr aXuriiaHa.
X3COr4mjICoH dJMUJICTICH: TaTtalnT OypT MHOKIOHUK OonoH TXYT-biH yen
X3CAMYUIICOH TATAITHIH IIHHK TOITBOPTOM WIPIX ICOXUUT aKUIJIaHA, ICBAJI TATAIT
Hb CIP3X yea Oyc, XapuH HOMPOH AYH WIPAX ICIXUUT aXKHUIITIaHA.
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10. Hacann xyparcamiiH r3p OyJIuitH MHOKJIOHHK 3mujerncu Oyroy raJpblH cajraHaa

Oyxuii HacaHA XYpIryAMiH MHOKJIOHHMK smwiencu: OMDI-1oi TecTsit 00moBY
XaBcap4 raJIpblH cajraHaa Mail ToJ WI3pH). ['apbIH casiraHaa IWHXUIH WIPAJI SIH3
Oyp OaifHa, HaC axMX TycaM MXC3H?, MOY/IeJ, HYYD, IyYy aBHAHA M3IATA3HA. YT
caJiraHaar oJIOH TOXHOJIZIOJIZ] BaJIbIIPOAT, 3CB3J JAMOTPHUIKUHBI FaK HOJIOO XIMAIIH
Tarraa oinronor. MuokioHuk Tarpansnaac ragaa 15-100%-x TXYT wispa 60mHO.

OMD-r snunencuiin Oyc rapanTail 1apaax yHajiTaac surasa (tTataitbiH yeuidH TLB-t

SNWIETICUIH YP3JI33]1 UIPIXTYH):

1.
2.
3.

CaTrauuiiH mWanTraaiT YHaIT TaTalT,

HolipHsbl yeuiiH Xopryi tarsansall,

HolipoH nyHnax MeuIuiiH YEYWICOH XO40JIN00H: HOUPOH AYH/, 3CBIJI aMap4 XdBTIX
YEA WIP3X MOUYIUIH CTEPEOTHI, JaBTarcaH xe1eareeH. OMD-13ii xapblyyaaxas
HArIIP XONeNreeH 00COX YeI aXWUIVIarJaxryd, MeH TOJNWIOH XOEp Xeun
JTaBaMramiHa.

IIponpuocnrHan MUOKIOHYC: MIJP HAacaHZ TOXUOJILOI XOBOP AMIAI. X3BTIK
amMpax, YHTaXxblH O©MHOXOH WIPIX MHUOKJIOHUK TaTBal3ajl, HOUPIYHIII XYPraAor.
HyracHbl cerMeHT33p MIAPAIIKYYIITAX OYIUYMHTUIH MUOKIOHUK TaTBaI3ail 1931
0a 1001 CETMEHTYY/] pyy aa)XUM JaBIIMHA. YHTAX Y/ YeIl apuIlHa.

OnwiencuitH 0yc TaTBai3al: CITIUBYHH Xamaapanrtai, OWEXHX 5SMI3ITIH,
XOIIOITOOHUM HOMISITIM XYMYYCT HIDPHD, MHUOKJIOHHMK TarajaTaac sraxan
OIPXIIIIITIN.

boauchiH  CONMWILIOOHBI, XOPAJIOTOT, MOIPAJIUKWH TOITOJLIOOHBI COHOPOIT
(Anblxaiimep), TeHETUKHUIH (Tprucomu 2 1) manTraanT SHIE(DATONATH: A9 OJIOH
OMIITUMH YeJ yXamcapT yXaaH caMyypax, TAaHMH MJIDXYHH YWIMWH ajjarijiblH
33pArLd? TapXMall, 3CBIJ X3CATYUIICHH COPOT, ICBIJ 3€PIT MUOKIIOHYC WIIDPIIT.

XycHorT 22: OMD-uitH OHOWMIH Waryyp>?

3aitnmryii 0aiix AHXaapax HIMHKYY/ Xacarpax maaryyp
IIMHKYYA
Taranr © MUOKIIOHHK TaTaJIT o TXYT-raii srniencuiin © MHOKJIOHUK-a0CaHC TaTaaT
cTaTyc e ATOHUK TaTajT
o TXUT sx13X93¢ 6MHO o ToHUK TaTanT
YPIDIDKHIICOH XICOTYUIICOH o X3BmUHKUT Oyc abcaHc
TaTaiT WipdX YHAJIT
® YPraJKUICIH FOJIOMTOT e Yxamcap angaraax
MHOKJIOHYC XAICOTYUIICHH TATANTYY]L

© 36BXOH HOMPOOP CHIIIIIX
MHOKJIOHHK TaTaIT

© 36BX6H YHIIIUXaap CHIIITIIX
MHOKJIOHHK TaTaIT

© MuokJIoHyC OYXHii rajipblH
cajraHaa

TIB

e Tapxman 3-5,5T'g © DMUYHITI) IXIIITYH yen o TI[B-T 010H MOBX, MOBX-
II0BX-aaXuM, 5CBIJI Z3MI/IH X3T araap>XujTblH AaKUM JJOJITMOHBI AYPIJI33J1
TapXMaJl OJIOH IIIOBX- copwJiblH Aapaa 3-5,5T'1 WUIPIIATYH e[ MUOKJIOHUK
AAXXUM NOJTHOHBL TapXMaJl IOBX-aaKUM TaTBaJI3aJl HIIPIX
AYPII33JT JOJITHOHBI TYPII3371 © DNWIENICUIH TypAJI33] HAT

WIPIXTYH Oaix TaJibIH TOJIOMTOHJ
o TaiiBmpyynax 63maMan TOTrTBOPTOH HIIPIX

XIPAMIIIryH yea cyypb
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WIAPBXKIIUHH yaaampat e <2,5I'1 TapxXMai MIOBX-
TOTTBOPTOH HIIPIX AaKUM JOJITHOHBI AYPAII33I1
WIPIX
o Cyypb WIIBXKHII HUIIAID
ynaampax (TaTaiThlH Japaax
YeuilH yraamrpanrai
XaMmaapaiurymurasp)

IXJIX HAC 8-9Hac, acBan 25-40Hac e <8, scBon >40 Hac (XAD Hb
OMD pyy mmnKux
TOXHMOJIAOI abCaHC YHAIT
uipaH?, xapul TXYT,
MHOKJIOHHK TaTaJIT 8 XYPTAIX
HacaH/1 WIDPJATTYH)

OBYHH X)X ¢ O10yHBI XOIKIINIH XOHT6H ¢ O10yHBI XOTKINHH

Yeuiin 33PTUiH XOLPOr 0 XYHIIBTIp 0a XyH[ 39pruiin
XOIKIJI XOLPOT 0T

Mbaapaaniin © MbApaIIuiiH TOIOMTOT

Y3J131 IIMHX

dyper © MbApaJIuiiH TOJIOMTOT

OHOLIMJIT00 IIMHX

OBuHNI ABI e TaHuH MAIRXYHH YIIIUITH

JaBIIMHTYH OyypanTt

o JIaBIIMHTY MUOKJIOHYC,
X©J10JITOOHUHN IBCIUNHH
00PWIeNT

Taiabap:

»  Onommroony CPT maajyararyi.

» TaranteH yeunitn T mwaapyararyit.

»  OHOUIMJIT00 XOMC HOXIIOJT 3aMIINTYH GaiX IMHII3YHH IIUHKYY/I, Xacarjax HIairyyphir Xaprais3aH y33:K
OMD-iiH OHOLIUHUT TaBbK OOJIHO.

B.4.3.4. Xy4/3X-YMYHPXHIAIIX TapXMaJl TaTAJITTAH dNHJIENCH

XYTTD ub ambapansis 2 6a 3 1axb apBaH KU WIYY TOXHOJIIO0X, UXIHX]ID COPCHIIC
xonm 1-2 naruiin napaa TXUT-p Tarantaap wipasr Tapxman uauonaTuk 3MUAIEICHIH
TYr23M3I1 X3103p Owms. Bycax xanGopuitn tatantyyn wmpmrryid. THB masp 3-5.5r
JaBTaMXXTal, TapXMaJl IIOBX-aaKUM 0a OJIOH IIOBX-aaKUM JTOJITUOHBI UIXOKUI WIIIPJIAT.
Hamxman 6aiinana opox Hb XOBOp 06ree 1 MXdHX/I9) HACaH TYPIIUHH SMUYUIITI? Iaapajar.

Tapxanm
TapxBap 3yiH cygaaraa XOBOp Y ©CBOP HACaHJ MIPIX TapxMmaj HAUOIATHK
smternicuiin 1\3-mitr 333H3.72

OMHINZYUH WUHIC MIMOIE

80%-1 10-25 nacang miapax OomoBu 5-40 HachIr xampaHa. XYWCHIH XyBbJ MOKUIL.
VYpruiia 60J10H TOPOITHIH TYYX X3BHIH. XadyypalThlH TATAIThIH OTYYIIMXK Oaiik 00HO.
TanuH MAIAXYHH YW HMXPHXI?? XOBUHH OONOBY 3apuMiaa TYHWLRTIRX, IMUHAdX Oa
aHxaapaJ TeBIepex 03pXu1anTai 6anaar. OOH TOXHUOIIOI CITIDI TYTIHUX, TYTPax SMIar
narangana. OI0yHbI XOTHKIJIMHH XOLPOTIOATON XYHI HI3PBAIT TeHETHKUIH MIMHKHUIITIATIAP
[IAJTraaHbIT TOAPYYJIaxX XdparTdil. TaTanTelH JaBTaMXK 1106H, Xuia | ynaa, 5CBAIT X3A9H
KWIJIJ HOT yJ1aa UiapdX O0JO0BY HAacaH TypLUIMIH SMYMIr3? maapanar. Hoipryimax, sapax,
COTITYYpYYyJlaX yHJIaa X3pATI3X3/] COIAPIH).
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Tamanmuin x2.103p
3eBxeH TXUT umspHd, UX3HX 133 CIPCHIAC X0 1-2 aruiin napaa, Holp 6a copyyHuUit
aJlb 4 YeI WIpIX Tantail. AOCaHc, MUOKIIOHHMK TaTaJIT 33p3T Oycaa X37103p MIpaXTYil.

Onowunzoo

THb m39p Cyypp HIPBXKWI XOBHWH, TAaTANThIH Japaax YeI YyJaalpal HIIDPHD.
Baiipuman ynaampan xaparasai TapXHHbI OYTHUIH SMIAT €6pWIeNTUHT WITIDH).

VYHant 3aBcpbIH YeuitH Ouwiart 3-5,51°11 1aBTaMKTail, TapXMall II0BX-aaXHM 0a OJIOH
[I0BX-aaKUM JOJITMOHBI QYP3JI33J1 WIDPBAI OHOLI HOTJIOTZAOHO. YHAIT 3aBcap HOWPOOpP
SMUWIETICUMH QYP3JI33J1 CO3JPArA3HA. HOMpHBI yeI TOJIOMTOT, 3CB3JI OJIOH TOJIOMTOT
UIPBXOKAT WIdpY OOJHO, TApXMHBI allb HAT TaJBII XamapcaH Oaiix anOaryil. baiipuman
TOJIOMTOT MA3BXKWJI allb HOT TaJlJl JaBaMIailJIBajl X3COTYMJIICOH AMMWIEHCUIT CIKUTIIIHI.
<2,5T'm maBTamsKTail qypam33J1 WIPIXTYH. ['dpauiin copuibiH qapaax ypBasl WIdpY OOIHO
(xycHort 23).

YHaNThIH YeuiH Onwisr apTudaxTaap AyypaH Oaiinar. XywIdx TaTalThIH Yea XypAaH
XOMHIIT WA3BXKWI, XapUH YHYHUPXUWIIX TaTAITHIH Y€ IIOBX-aaKUM JOJTHOHBI
YP2I133J1 aKUATTIArJaHa.

Jypcm onowuncoo

Omuam3yil, THB A9X 3MIar eepusent TOAOpXOil OaiBai JAypCT OHOILIMITOO 3aaBaj
Hraapajararyif. XapuH 3MHI3YHH TOCcT3H Oyc MIMHXKYYI WIP3X, SMAIH] TICBIPTIH Oaiix,
scBan TLB-T ronoMToT ynaampan TOrTBOPTON HMIIPBAIT TAPXUHbBI OYTHMHT IIairaHa.

I'enemuxuiin WUHIHICUN2ID

['eHeTHKMIH IIMHXWIT3 Hb OHOLIWITOOHJ HAH maapanararyil. [sp OynuitH
acCyyMKUH]T OWPBIH XaMaaTHYyAbIH 12%-11 snuiencu uidpeaH 6aiaar. DMUIeTICUIAT IM3H
TACBIPTIN XIMI3H Y3BIJI XPOMOCOMBIH OUYUMIT MK OYPARIT HIMHKHUITIAT XUHH?.

Boaucein conunoons! 00510H Oycaa 1a0opaTOpUiiH IMHKWITI? [Iaapaiararyi.

Hnean onowunzoo

DONWIENCHfH Aapaax X3/103p3d¢ sUIrax caliraHa:

- ©OMD: 3MHA13YI 1 MUOKJIOHUK TaTaJIT WISPIAT.

- ©OAD: abcaHc yHanTaapaa siaraaTai.

- XanyypanTblH 62 HOMAJT TaTAIT: TapXMaJl XYWIdX-YHUUPXUIIIX TaTanTyyl 6-aac
JPBII HACAHJ YPrDKIDX, MOH Xalyypaaryl HOXUeJ WIPIX3A yI OMIDTHUT
0010JI110HO.

OnwiencuitH Oyc rapanrtail yHanraac suiraxk canraHa (tarantelH yewiiH TLB-T
SIWIETICUIH YP3JI33]1 UIPIXTYH):

- COTrauuiiH IIANTraaaHT YHANT TaTalNThlH YEA yXaMmcapT yXaaH ajJaraaxryi,
MOYJMIH CaBUMX XOOJTe6H Y€ MATIANTYH YPraJDKIdHD, TaTaAThIH TYpIl OHeHiiH
XOIIYYH Oaiian axuriarjaxryi, aapuruir TYpHd, TOIATOM, UX OMEenir Xo€p Tal pyy
I3JLKIIDH 3PIYYIIH), XOPBOHO, XOI6JIN06H IIDKIIIH XypJAacy yaalpaHa.

- XeIenreeHWi HIMHXK OYXMHA MyyXpal: 3H? Yel XYwnX OOJIOH UYHYHPXUHIIX
XOIONITeH TYP 3Yyp WIBPY 0OJOX TyN XYWIIX-UYHUUPXUIIIX EpOHXUH yHanTTal
3apuMiaa a"ayyparagar. Caapsx HexIen, OOTHHO XyramaaHJl COprax IIHHXKIIP
aarax OonHO. X933 Oapar Xaszfgarryd, xXapuH JI0poo M3k OosiHO. buewitn
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auaaJJUIbIH YeI WIdpY OaiiBas 3ypX CyIacHBI OMIATHIT YTYHCTIX X3PATTHMH, KU
ub, Q-T yprcax xaMm mmmx.>>

XycHarT 23: 36BX6H XYWIIX-YHUUPXUUIIX TapXMajl TaTaldTTaidl SMWIECNICUNHH OHOIIMIH
manryyp>>

3aitnmryii 0aiix AHXaapax HIMHKYY/ Xacarpax manryyp

HIHHKYY
Taranr o TXUT e TaTanTelH 3X3H] e TapxMas MHOKJIOHUK-TOHUK-
YPIDJDKUAIICH, 30BXOH HAT KJIOHHK Tatant (OMD)
Gaiipmirail roJIOMTOT o Tatantbin Oycan X3103p
TaTaJaT TOrTBOPTON MIIPAIX
THb e Tapxwmain 3-5,5T'1 e Baiipivan ynaampan
IIOBX-aaHM, 3CBJI © SIIUJIETICUITH TOJIOMTOT
TapXxMaJl OJIOH ©OPWIONIT HAT TaJ]
[IOBX-aaXHM TOTTBOPTOH HIIPIX
JOJITHOHBI AYPIJI33J1 e <2,5I'y TapxmMaJ MOBX-
Aa)KUM JIOJITHOHBI TypJI3371
HIPIX
o Cyypb UADXKUI yJaalpax
(TaTanTbIH Hapaax yeMHH
yIaampanTai xamaapairyi)
IXJIX HaC 5-9nac, acBan 26-40Hac e <5, 3¢cBa1 >40 Hac

OBuYNH XJIIX

© O10yHBI XODKIIMIAH XOHTOH

© O10yHBI XODKIIMHH

YeuiiH 33PTUiH XOLPOr 0 XYHIPBTAIp 0a XYHA 39pTUiH

XOIKIJI XOLPOrA0I

Mbaapaauniin © MbapaIJIuiiH TOJIOMTOT

Y331 IIMHX

Ayper © MbapaIIuiiH TOJIOMTOT DMI3T 06pUWIeNTTIH

OHOLIMJIT00 IIMHX

OBuHNi ABI e TaHUH MPIRXYHH YIUIIUITH
JABIIMHTYH Oyypait

Taiinoap:

» byx Toxuonmonn CPT maamnararyid, Xapud OYTUUMIH [IaNTraaHTail SMHAI3YHH CKUTTIH TOXHUOIIOINA

XUIHD.

» Tatantein yeuiid THB maapanararyii.
» OHOIIMIITOO XOMC HOXIeNl 0aiicaH XdIuid 4 YHalThIH 3aBCpbIH yeuitH TUD mMHXUArasryid OHOMIMHAT
TaBUX OOJOMXKIYH.

B.4.3.5. 30BXHHBI MHOKJIOHYCTAH IMHJIENICH

OmHe HBb Jeavons XaM IIMHX XA3M33H HAIPIDIAT OailicaH 30BXUHBI MHOKJIOHYCTai
snwiencuitn  yen (3MD) abcancraii, 3cB3M  a0CaHCTYH, HYIHHA 30BXHHBI ©HIOP
JaBTaMXXTall TaTBai3al (MHOKJIOHYC) YYCAST, DH? Hb HYIMHI aHWXal, MOH TI3PJIMNAH
JOXUOJUIBIH YeI COIRpIr. MXoHXA33 30BXMHBI TaTBAI3A OIJI06, COPIX YeI UXICIOr. YT
©BUMHTAIN 3apuM XYYXAYYIPA TIIPJIMKHH [TOXHOJUIBIH YE€I 30BXHHBI TaTBaJI3ajl OHLION
compIar (abcaHcTaid, 3CBAT a0CaHCTYH, 3CB3 MUOKIOHMK TaTantTail). MM MuHXTIH
XYYXAYYIUIH HYYp MIPIMNAH 59X YYCB3P JIYY 3PTIX TYJ 3H3 I3 OYATUHT “HapaH IPUTHAH
XaM MUHX’ XOMIH HIPIDAAT OaiicaH 0ON CYYIHIAH Yyea “TApiddp WIDPXUH CHAIITINX
3MD” X3M33H TOAOPXOMIHO (XycHIrT 24).3!

Onuoemuonozu
YT XaM IIMHX XOBOP TOXHOJIJJIOT, XYH aMJ] CYYpUJICaH CyAairaanyy 0aixryit 0omoBu
3apuM cynanraasj Oyx snuiencuitd 1,2-2,7%-1 uiaspasr Tyxai eryysuor.
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OMHINZYUH WUHIC MIMOIE

OBunH 2-14 HacaHnx »XdmIdr, opruil Hac 6-8 Oaimar. Oxupox 2 HaxuH HIYY
TOXHUOJIOHO. YPIUiH XKW, TOPeINT, eceia OOKMIT X3BUHH 0aiflx 00JO0BY OIOYHBI
ganBap nooryyp 0aiix Hb 3103r. [apmdp wmpxuit comarmx 3MD-iH yen OloyHBI
XOIKIMAH XOLPOTZIOJ, aHXaapajl TOBIOPONITHHH O3pXIIdAI MYy 3703T TOXHOJIOT.
MbapaauiiH y31399p 00pUiIeiIT WIdPIAAITYH.

3-6I' maBTaMKTal, JKUTI XOIMHIJITIH, OJIOH JAAaBTaraax, O0OTMHO YPIIJIKIIX 30BXHHBI
MHOKJIOHUK TaTBAJI3aJl, YYHTIH 39P3TLDH HYAHUM aJIUM I3IIINX, TOJITOM IAUNX IUHK YT
OHOIIMIAT 3aaHa. TaTanThIH XyTranaa mMam 0oruHo OaiiHa (1-3 cexyHn, nannaa <6 cekyHf),
XOHOTI'T OJIOH y/1aa WJIAPH?, 3apuM/aa LarT oJIOH yaaa YycH3. Hyauiir aakum aHuxas Tatant
COZIP3HA, 3CB3JI TOA I'3PAJI, HAPHBI MPAJT PYY Xapaxaj A3 I 19H)3. TaTanTelH yeI yxamcapT
yXaaH X3BUilH, 3¢B3J1 Oara 37par OyypcaH Oaifnar. Yxamcapt yxaaH Oyypuy OyHT eBUTOH
eepee M3pArryi. Huilt eButenuii 20 opunM XyBbJI AIMIEHICUIH CTaTyCT XYPAdT.

30BXMHBI TATBAI3JIBIH eI a0CaHC YHAIT XaBcapd 00JIHO, 9HA e yXaMcapT yXaaH Oara
39par Oyypuar. Heree Tamaap, 3apuM ©BUTOHJ 30BXHM TaTBAI3aXI'YHIadp abcaHC yHAIT
yYcaor. XoBop JaBTaMKTaid O0JIOBY MXIHX ©BUTOH]] XYWIIX-UHUUPXUAIIX TapXMall YHAIIT
TaTanT WPASr 0a HOWp IyTarnax, apxXuHbl TOPIUHH yHIAa X3PAITJAX, 3CBIJ TIPIUAH
JOXUOJIOOp COAITIAAT. [3pimasp mwmpxuil caearmdx 3MD-iH yHaNTBIH yeI XYYXd.
I3PJIMHH 3X YYCB3p JIYY TAMYYJDK, yXaa ypaX, 3CB3JI HYIHUI ©MHe rapaa Xeeirex, 3ypart
JOA3I PYY OMPTOX 33p3T ©BOPMOL 3aH YWl axuriaranar. ['DpiaviH Cc3A334T ylaaaH
YPIJDKUIBA XYWIDX-YMUUPXUIIAX TapXMal YHalNT TaTalT pyy WMWDKAHA. 3-13%-1
XaJlyypaJIThIH TaTalT YYCIOT.

Onowuneoo:

TLB-uiiH cyypb HIPBXKWI X3BUIH Oaiigar. YHanT 3aBcap 3-61'11 naBTamKTaii, XypaaH,
xurg Oyc, TapxmMall MOJHMCIIaiK-aakKuM JTOJITHOHBI OYypdJ1 oiip oiip yycHd. Hynuiir anux
yen (fixation-off sensitivity), MeH TIPIMIH MOXHOJJIBIH YeI SHHJICTICUAH AYP3I33J1
COIIPATIPHD, HD Y UXIHXIDD HYIHUH 30BXH TaTBai3aHa, abcaHC yycu 601HO (3ypar 17).

e T
- R i

c e S
e e

FzCz

czPz

A Iy

Eye closure Eye closure

3ypar 17: 14 nacrait 3MD-T3i eBUTOHHH TaTaNThIH YeuiH onwar. Cyypb MIPBXKWI X3BUiH. Hymas annx

OYypT Tapxmai MOJHMCHAaWK-aaXMM JIOJITHOHBI OYpIada yycd, 6-8 CeKyHI YPIaJDKIdHD, 9HD YeA 30BXH

TaTBaI3aHa. Xo€p Jaxb yAaa HYA?) aHMXaJ TYPIdH HIPBXXKWI Yycd, AaaMXKHUpU, SHUICHCHWH JTYpPAJI32J]
31

XYPHD.
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Hac axuxan, MmeH O3D-uil sBLAJ IPPIAMMH X3T MAIAPATIIWI, MOH HYJ aHHUXad XOT
MRIparmux Oaiinan OyypHa. DHWIEHNCHIH IYP3733J1 XOT araapKWIThIH COPHIBIH Yel
COMPATAMK 00mHO. [Ppmdp wmpxuit coaarax 3MD-HH yen rIpiIuiH TOXUOJUIBIH Ye.
TapxMall CraiK-aaKuM JOJTHOHBI OYypIdN YYCIdr. DHA Yel 30BXHM TaTBaj3ax, Ieiuiix
YHAJIT, 3CB3JI MUOKJIOHUK TaTalT Yycd O0JTHO. YHTAX e TapXMall ClaiK-aaXXuM JT0JITHOHBI
UIPBXOKWI Oaracd, Tacapy OOTMHOXOH YycH?. Craiik-aakuM JTOJTHOHBI OYypAdJ Tapxmal,
ACBAJI XACAYMIICIH Oaiiaap, 3CBAJI OJIOH TOJIOMTOH]T YYCU OOJIHO.

TatanTbIH yea eH1ep aMIUIUTYITal, )KUr Oyc, TapxMall MOJUCTIalK, CBAIT MOTUCTIalK-
aakKUM JIOJITHOHBI OYP/AdT YYCY, apaac Hb 3-6111 KU XOMHAJIT CIIaliK, 3CB3J MOJIUCIANK-
aaXUM JOJTMOHBI Oypman jmarangaHa. ['spnuitH OypsH yHTpaax TOXHOJIOJ] 30BXHHBI
TaTBaJI3aJ1 apuiHa.

Tapxunsl CPT-1 a3Mrar eepunent WiIp3xryi.

['eHeTHKMIH IMIWHXWITIAHI TEHUHH HAT SMI3T XYBHJIOApD HXIHXIDPD WIBPIAITYH.
CHD2, SYNGAPI1, NEXMIF 33par X34 X3/19H 3MIAT T€H Widpyd 00JHO. DNUJIETICUIH T3P
OymuitH TyyXx 25-83%-1 separ Oaiigar. 20 opuuM XyBBJ XYYX3J HAaCHBI aOCaHC IMJIETICH,
©CBOP HACHBI A0CAHC MUJIETICH, ©CBOP HACHBI MUOKIIOHUK SMUIICTICH, XYWIdX-YHIHUPXUATIX
TapxMall TaTalT, XalyypaJlThlH 0a HAIMA3X TaTaJITTall SMHJIEIICH 33PAT 3MIAT I3p OYyiIHiiH
TUIIY Y3 WI3PAAT.

Hnean onowunzoo:

- AOGcaHc yHanTTail Tapxmajl SNWICTICHIHH XaM IIMHXK (XYYXdA HacHbl abcaHC
STMJIETICH, 6CBOP HACHBI A0CAHC SMHIIETICH, 6CBOP HACHBI MUOKJIOHUK SIUJIETICH )-UIHH
yen THB-T rpauitH TOXHONON X3T M3IPITIIMK OOTHO, TIBY 30BXWHBI TaTBaI3ajl
QXKUTJIar1axryi.

- Jlar3upl IPA0SHTUHH SMWJICTICUAH YeA Xapax OYpPCIdp YHANT TaTalT CHIIATAIK
00JIHO, TPBY 30BXUHBI TATBAI3AJ WIPIXTYH.

- IPpamitH X3T MOIPArmIWI, TaTBaj3iaap WIBPAST Oycaa SHWICHCH, KHIIDD Hb,
HEHpOHA LIePOU/T JIUTIO(PYCIIUHO3.

- Hyypnuii TuK 5Mrar, 30BXUNT anbaiaH MaBYUX MIMHK.

Tasunan

3MD 0J0H TOXHMOIIONA 3M3HJA TACBIPTIN Oaipar. XywnX-YMUUPXUAIIX TapXmal
Tatantyyn 293-33p callH XsHargaar OOJOBY 30BXMHBI TATBANZIBIT OYPIH XsSHAXa]
09px1AITIN. 3MD Hb HacaH TYPIIU YPTABKIIHD. [3padap umpxuii coadsrmx 3MD-1ai
XYYXADX TOpxX YHIMHH ©6pulesiT WIdpY, OSMHUWUI XOTPYYJIdH XOP3IUdX XaHjajiara
XUTTIArJaHa, MOH OIOYHBI XOTKHJI XOLOPJOT TYJ XSHAXaJ MX33X3H O3PXIIIAI TyJarapax
Maraanantai. [9pauiiH ¢a33aT39¢ anb 0O0JOX 3alICXHfX MIaapjuiaraTail, YYHUH TYJa
OpIr'eH XYP33T31 HapHbI MaJIrail ©MCOX, XaXyyruiH XxaMraajajaTTaidl HapHsl IINJ 3YYX apra
X3MX33 OartaHa. 3apuM TOXHUOJIOJNI TAIPIMMH TysaHaac Xamraaaax [PHXSP JUH3UHT
X3POIIIBXOL TIPIIL XOT MIAPITLUINX Xapry ypBaIbIr Oaracrax 60aHo.3!
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XycHorr 24: 3MD-iin oHOLMiiH manryyp?!

3aitnmryii 0aiix AHXaapax HIMHKYY/ Xacarpax manryyp
INHHKYYA
Taranr © 30BXMHBI TaTBaN3all e Tox rapanTaii OpunHA VHAIT TaTaNThIH Jlapaax
HYZI93 aa>KUM aHUXA[ X27109p HIPIX:
30BXMHBI TaTBaJI3al © MUOKJIOHHK-a0CaHC TaTanT
COIPITIDXTYH Oakix © X3COrYMIICOH YHAIT

o Mou16,1 MUOKIOHHUK
TaTBaJI3aJ WIPIX

THOb o Hynuiir anux, © X3COruuIICaH yaaampan
TPIIANAH TOXUOJUTBIH © 36BX6H HAT Tl YYCIX
yen 3-6I'ng criaiik
JAaBTaMKTal, XypJaH e <2 .51 maBTaMIKTal CITaiK-
TapxMall IIOJIMCTIANK, AQ)KUM JIOJITHOHBI OYpadIT
MOJIMCIANK-aaKUM (nypa3nuiiH Tercrenn uiadpy
JIONITHOH YYCH? 00IHO)

o Cyypb WAIBXKWI yAaalpax
© DMHOJI3YIH IIUHX TAOMATUAH
yen TLb-t eepunentryii 6ax

IXJIIX HAC e <2 Hac, 5cBaJ >14 Hac

Mbapaaniin © MbapaIIuiiH TOIOMTOT

Y3J3r IIMHX

Adyper © DMIOT 00pUIeNT WIPIX e Tapxunsl CPT-1 Tatanteir

OHOLIMJIT00 Tainbapiaax HMrar roJomT
HIPIX

Taiinoap:

»  Jypcr ononmmiroo (CPT): oHomMIAT TaBuXa maapaiararyi.

» Tarantein yeuitn TI[B: 30BXHHBI TaTBaI3all aXXWIJArACaH, TaTanT 3aBCPeiH TLIB-T sMrar aypam3an
wpcaH 6o tatanteiH yenitH THD maapmiararyit. UXsuxm95 eapuiiH cTaHAapT OMWIATHIH SBLAX
TOPIIMIHH TOXHOJUIBIH Ye 30BXHHBI TaTBAI3AN 0a SIMIICTICHITH JyPAJI33JT TOJI HII3PHD.

»  OHOLIMITOOHBI OOJIOM)K XOMC HOXLOJ] BUACO OUUIATIIP IHHXK TIMIAT TOJ| XKUIIIATAaX TOXUOJIIOI
OHOILMHT TaBbX OOJIHO.

»  ‘“aHxaapax IMMHXKYYA” WXOHX TOXHUOJIOJN HIPIXTYH, HIBPBIJ OHOIIUIAT Hr'TIAX [aapajararail

B.4.3.6. MUOKJIOHHUK a0CAHCTAH dYIUJIECNCH

Muoxknonuk abcanctaii snuwiencd Hb (MAD) enep TYTMBIH MHOKJIOHHK TaTBasI3ajl
Oyxuii abcaHc yHanTaap UIpIX, XOBOP TOXUOIAOX, XYYX3A HACHBI AIMIICTICUHH 3MI3T IOM.

Tapxanm
MAD-uiiH TapxainT TOOOPXOUTYH X3l 4 HUWT snmitenicuiid 0.5-1%-uir 3331191 rax
Mapcens xoteiH Cen [lonuiin sniunaencuiii TeBA XMUTACH cyJairaaraap TOrTOOTIXKI3.

OMHINZYUH WUHIC MIMOIE

Xawmpax Hac 1-12 nHac, oprun Hac 7 Hac, XYMCUMH XyBbJ XOBIYYI3J WYY TOXHOHO.
VYpruifH 00JIOH TOPONTUIH TYYX X3BHMH U I3COH TOPCHHM Japaa Taj XyBbJ Hb XYYXIUUH
XOKMJI XOLIOpY 9X3JICH3D OIOYH YXaaHbl XODKIMHH xouporaon 70%-a axuriaranar.
MHUOKJIOHUK TaTajiT 3aaBaj UI3PHI. MHOKIOHUK TaTalT Hb OMEHIH HAT, 3CBAJT XOEP TaJIbIT
XamapcaH, WKWIX3H, aM-ypyyJblH MMOKIOHYC, TOJIOH, XOJUHH WKHI XIMHAIT
TaTBaj3naap WidpHI, 10-60 cexyHA YprajbKIdH?, XOHOIT X3 X33H yJaa AaBTarjaHa.
Abcanc Hp 31’11 1aBTaMXKTal, JKUTI X3MHAIITIH, XOEp rapblH rajaril XY€WIdH TIHUIITH
capBali3ax XeJeJIreeHeep WJIAPY, I'3HAT 3X3JDK, IIHAT 30rCOHO. TaTalThiH YeI ©BUYTOH
30rcok OaiiBan yparmaa Oexuiier 00JOBY yHax Hb XOBOp. YXaMcapT yxaaH OypaH
ayjaraana, 3CBAJI angargaxryi Oaibk 60iHO. 3apumiaa aMbCraliblH XOMHDJ ©6pusieriex,
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P3¢ anjgax, aMHaac XeecC Tapax 32pAT BEreTaTHB IMIUHXKYYA aXUriarjax OOIHO.
Muoknonuk-abcanc yHant 1\3-m umpmar, xapuH cratyc xoBop. 45%-n1 TXUT, men
KIIOHHK, aTOHUK, XIBIIMHKUT a0CcaHc WpY 001HO. TaTanThiH 0JI0H X3109p aKUTIaraBa
TaBWJIaH Myy Oaiix XxaHanaratail. ['0IOMTOT TaTanT WI3PASITYH.

Onowunzoo

TLB-T cyypb WAIBXKWI X3BHIMH 0aiiHa. Jar3Hbl 1enbra HIPBXKUI Oapar WidpIdITYH.
VYhant 3aBcpbiH yea 311, Tapxmall oBX-aaXHM, OJIOH IIOBX-aaXHM JOJITHOHBI 1yp3i33J1
I\3 Toxumonmona WIBPHA. ['OJOMTOT €epuienT WIPPBAT TAPXUHBI OYTIHIH SMISTHAT
yry#icrans. Tapxman IIOBX-aakKUM JIOJATHOHBI JAYP/I337 0a MHOKJIOHUK TaTalT Xd3T
araapXKWJITBIH COPUIIOOP CHAIATIK 00imHO. Tapxmain MIOBX-aaXXHM JOJTHOHBI JTypaJI33J
IIPIIMIH T0XUOJION, HOMp 0a HOWPryHusp caaaaradH). [1loBx-aaxuM TOATHOHBI OYpIdI
TapxMal, 3CB3J XOICOTYMJICOH Oaifjraap, 3CBIJT OJOH TOJOMTOHA Yyycd Oomno. 31
JaBTaM)KTald, TapXMaJl IIOBX-aaXUM JIOJITMOHBI JIYP3J33J1 MHOKJIOHUK  TaTaJIbIl
WRpXxuiaaar. 31 raBraMkTail Ayp3J1331 MUOKJIOHUK TaTBayI3aaTall aasxujar (3ypar 18,
XycHorT 25).3! 3oparusH xuiicon X0&p TajblH AaNHbI OYJIYAHTUHH OUYIIIT MHOKIOHHMK
TaTBAJI3JIBIH arlIMITHIT XapyyJk OaifHa.
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3ypar 18: muoxiionuk abcaHc Tarantrail 8§ Hactai xyyxauida TLB. YHaNTBIH yenitH OMWIdTT TapXMall MOBX-
aaXUM JIOJTHOHBI TYPAJI32T WIBPHI. By muuHrHitH Xon0onToH ] (X0€p TaiublH AaTHBI OYITYHH) XOEP TaiblH

MHOKJIIOHHMK TaTBaJj3all, SIUICIICHIH ,HYp3JI33JIT3I>'I HOI'OH 339p3r' UWIPOHI, TAaTBaJI3aJl XOOPOHJ 6yJ'I"II/IHI‘I/II\/’IH

TOHYC HXDCCIH 3yparianTai.’ !

CPT-uiir eep mantraaHsll TOAPYYJAXbIH TYJJ XUMHI, UX3HXAZ3 TapXUHBl XOHIOH
33PTUMH XaTaHTUPLIWIT WI3PAAT.

['sp Oynuiin acyymx 20%-1, XaayypaiThlH TaTaIThIH acyyMK X0oBop Oaiinar. MAD-iir
OJIOH OYp/I3J1 TEHUIH MIANTraaHTail XaM33H Y3I3T aX3).

Anean onowunzoo

bycan snunencu:

1. XAD: XeHTreH 37pruilH MHUOKJIOHUK TaTBAI3AJI 3apuMiaa aKuriaragar OoJoBY
5Ar33p Hb Oara manmaiurai, )KUI XAOMHIITYH, XO0Ep TapblH JaBIIMHTYH J33IUISH
XYWI3H TaTBAJI3aX XOAOJITO0HOOD WIIPASITYH.

2. JlenHokc-I'acTo XaMIIMHXK: X3BIIMHXKUT Oyc abCaHC WIDPHI, XIMHIIITTIH
TaTBaJ3alTaid, 3¢B3 ToHyc cynpaHa. TIIb-t <2,5T1 Oyxuii aaxkuMm AaBTamKTai
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II0OBX-aaXUM JOJII'MOHBbI

JY P39I,

TapxMaJl TYPIOH HIPBXXKWI Xapariax,

SMHII3YH XYWIdX TaTAITYY WIBPBAJI YT OHOLIUMUT CHKUTTIIIHD.

3. Muoknonuk abcanc yHant Oycaa XOD-uiiH yen widpd 000X OOJOBY TaTaIThIH

JaBaMrainax x3103p 6umn Oaiinar.

Tasunan

OnunencuitH yHanT tatant 40%-1 Havpkgar 00y YIACOH TOXHOJION] MHOKIOHHK

abcaHC TaTanT XaJrajariad, TapXMal TaTajlITbIH eep Xd3J03p Jyy MWwDKdr. TaBuiaH

XapblaHTYH caifH 0eree]1 OPBIH TaHIl TATAIT 000X MHUOKIOHUK a0CaHC YHAIT Hb SMAH]

Yp DYHTOH Oaiijar.

XycHarT 25: MAD-iiH OHOLIUKH aNryyp

3aiiryii 0ailx MMHKYY

AHXaapax IIHHKYYA

Xacaraax manryyp

Taraar o JlaBaMraiinax yHaJIThIH © X5COrYmICOH YHAIT
X3J09p MUOKJIOHHK ® ATOHUK, MUOKJIOHHK-
TaTBa3ai Oyxuii abcaHc ATOHHMK, 3CBAJI TOHUK
yHaIT Oaiix TaTaaT
THb ® MUOKIIOHHK © X9COrvmIICoH yaaampan
TaTBaJI3alTall 33pAriRH o Criaiik 36BXOH HIT Tal[
JKUTT XOMHAITHMH, 311 YYCax
JIABTAMIKTAM, TapXMa e bara maBramxraii (<2'1),
CHalfK-aa)XUM JIOJITHOHBI TapXMaJl CliaiK-aakum
JYPIII33J1 YYCHD JIOJITHOHBI Oy P37
(ypom3nuiiH Tercrena
WpY 60IHO)
® YHaITBIH Japaax yeac
Oycaj mar XyramaaHn
CYypb UIIBXKUI
yraampax
IXJIIX HAC e <1 Hac, 5cBa71 >12 Hac
Mbapasmiin ¢ O10yHBI XOIKIHIH TyH]
Y331 Oy10y XYHA 39pTHitH
XOLPOrJ0a
© MbpaJIuiiH TOIOMTOT
IIMHX
dyper o Tapxunsl CPT-g Tatanteir
OHOLIMJIT00 Tainbapiaax SMrar roJomT

WIPIX

OBuHNI ABIY

® OBYHHMI ABIIAJ TAHUH
MOAIXYHH YT aaM>KpaH
JOpaox

Taiinoap:

»  Jypcr ononmmroo (CPT): Gycas OHOIIMAT YTYHCTIX 30pHIT00p XUMXHUIT 30BIOHS.

» Tarantein yeuitn TIHB: tatant xoopoHasiH OuwdrT 301 gaBTaMKTal, KU XIMHIITIH TapxMan
CHaiK-aa)XUM JOJITHOHBI OYPIdJ YYCIX TOXHOJIOT OHOIITUHIT HOTIIOXO]T 3aaBall TaTalThH YeuitH T b
mraapiararyid. ['9BY MX9HX TOXHOIIOIN OAPUIH CTaHAAPT OMWISTHIH SIBIIA]] TATBAI3AJ OYXUil abcaHC

YHAJIT aXurjiaraaHa.

»  OHOWIMITOOHBI OOJIOMK XOMC HOXLOJN] BUICO OMWIAIIZP IIHHXK TAMIIT TOJ aXKUIIAraax, 3ailimryi
6aiix manryyp 6a yryicrax maiaryypsH y3YYIITYYA OUENICOH TOXHOIIO0M]] OHOIMHT TaBBX OO0ITHO.
>  ‘“aHxaapax IMHXKYYA” UXOHX TOXHONIOJ HIPIXTYH, MIBPBII OHOIIMIAT HArTIAX [Iaapuiarara.
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B.6. Yilrwiyymr4yuiir japaaruiiH IaTHbl SMYU/ WITIX 3apUYUM, AJITYYP

Copasx XY4MH 3YIITYH yXaaH anjiax, TaTCaH XYYXIUIT 3MUIIENICH ©BUHOOp HAPUITH
MOPI3UICOH (ANWIENTOJIOTHY), 3-p MIATIaJblH SMHVUITMIAH XYYXIUHH MAIPIIUNH AMY
(OXOMYT) pyy wirasH3.30XUCTOM SMUNH 3MUMITIAT JXIYYIRX3 XYYXIUMH yHaIT
TaTaNTBIH JaBTaMX WIT Oaracd, XsHaraax TOXHUOJJIOJNA ©pXWUHH 3MY, 3CBAI IAYYPrHHH
AMUIBP YPIADKIYYIH XAHYYIDK O0JIHO.

AHXHBI YHAJIT TaTaIThIH Japaa XYYXAUNUT SMUIETITONION TypuularaTai XyyXAuiH M4
pyy OorunHo xyranaaug (14 xoHoruitH goTop OaiiBan caifH), yHaIT TaTalT Xo€p Aaxb yaaa
JaBTarjcaH TOXHOJII0J] Lar alJairyi WiarasH3. AHXHBI YHAIT TaTalAThIH Aapaa Xo€p Jaxb
yZlaa yHaX TaTax 3pCAIUIT TOOLOJIHO:

- XyBb XYHHUI OMe MaxO0AMIH OHIVIOTHITH yJIMaac 1aBTaH yHaX TaTax dpCIdJl OHAep

lve) &

- CoTrauuiiH 3Mrar, apxu, MaHCyypyyJax OOAMCHIH 30XHMCTYH X3P3IId)d, 3YPXHHM
HMIAT, VKU T9X MAT YHAIT TAaTaNT JaBTaH YYCAIX 3PCAT XYUHH 3YHIc Ouit acaXx,

- XalnyypalTblH TaTaiuTTal XYYXAYYATOH Xapblyyjaxal XalyypalnTryd TaTcaH
TOXHOJ0N] 6-12 capplH JOTOp MAaBTaH YHaX Tarax 3pcidil eHIep OalXbIr
0010JIII0HO,

- XalyypanaTblH TaTalT ep OYChIH yJaaH yprapkinx (>10 MUHYT), 3CBAJT OMEniitH HAT
TaJIBIH CYJIpall 39par Oycaj 3MIar TOJIOMTOT ©6pUIeNTT I XaBcapBajl aBTaH TaTax
apcad eHep OaiiHa,

- OBuYTeH, TYYHHUH I3p OYIUIHX3H, acpaH XYMYYXYYJIOTY HapblH XaMT CITIAII, Oue
Max00/1b, HUUTMUWH XYYHUH 3YHJICHUT OOMOJNIIOH JaBTaH yHAXK TaTax SPCHRJIHMAT
X3JI3JIIPK, COpOer HeNeeTdH XY4uH 3YWICHHT Oaracrax, 3ailllyyjax apra 3aMbir
30BJIOHSO.

AHXHBI YHAIT TaTAITHIH Japaa 6BUTOH, TYYHHU I3p OYJIUIHXAH, acpaH XyMYYXKYYJIaTrd

HapT Japaax M3I23JUIMNAT eTHe:

- DNwIeNncuiiH YHaIT TaTaIThII X3PX3H TaHMK MIX,

- YHanT TaTanT WiapdX TOXHOJIOJ aloyiaryi Oaiibir MepIeH aHXaH TYCIaMKUUT
X3PX3H Y3YYIIX,

- JlaBTaH yHaX TaTax 3pCIANIMUT Oyypyynax Oyx apra 3aMbIr 3aax,

- JlaBTaH yHaXX TaTax TOXMOJIOJ] XaaHa, alb OalryyIiaraa Xanziax,

- Xanyypax yeZ TaTBaJl XaJyyHbIT TYPI3H OyyJrax apra XaMxa33T Taindapiax.

11 wwamnanvitn IMHINCUIH OAUZYYNNA2A0 XAHOAX, WIUIHCYYIIIX HOXUOIT

Il marnanelH SMHAITUHAH Oalfryymnara XYYXIMWH SHWICHCHHH MEHEXMEHTIIP
MOPIAIICOH MIPTIKUITIHTIN (SMUIICTITOJIOT ), OHOIUIOXK, XSTHAX OaraXuitH 62 SMUMIITIIHHMA
Oyx 60I0M>KOOp XaHrarjcas Oaiix maapzsararaii.

DONWIENCUHUT CIKUTIINX, ICBIIT HOTOJICOH TOXMoJaona Oyx esutenuir Il marnansa
SMHIJITUHH Oaifryynnara pyy, SMHHJICICH ©BYHOOpP MAPIAIICIH HSMY  pPYY HITIIH.
ONWIENCUMH YHAIT TaTaITTail, HAIMAIITIIP Cypax, XOIKUX O3PXIIdNTIH, COTIIUUNH
AMIAITAN XYYXA3 MIPIHKINNHH HAIMAIIT TyCJIaMXK LIaapJyuiaraTai Ty 30XUX MIPTraKWITIH]
WJITD2HD.

Hapaax Toxuosgonn III mammanbiH SMHIITHWH MAOPIIKWITIH PYY HOT CapblH JOTOP
WJITI9HD:
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- DNuiencuiiH manTraat, X37a03p, XaM MIKWHX TOJOPXONryi Oaiix,

- YHanT TaTanThlH SMYMIII? Yp AYHTYH OaiiX, 3CBAJI TAICBIPIAIUTYH Tak HOJee
WIpIX,

- Bugeo »snekrposHmedamorpamm, TeIeMETPHU, HEUPOIICUXOJIOTHIH, COTIIIHIAH
YHDJII33, ©BOPMOL[ IypCT OHOIIMIT00, KETOT€H XOOJHBI JA3IVIAM, M3C 3acCiblH
SMUYMII33, TOHATY MOJPIIMMH IOYpPOJ I3X ©BepMell SMUWIMAHHUNA apra
maapjyiarataii 6aix,

Japaax Toxumonmonn yHax TarcaH xyyxauur 14 xonoruitH gpotop III martnanbin

MDAPI3UIC3H MY PYY WITI9HD:

- 3-aac goolr HacTail Oaiix,

- 4-eec mooi HacTali 6a MHOKJIOHMK TaTaJITTai Oaix,

- Tapxusbl HAT Ta)1 66MOENTHITH OYTIHMITH ©0pwIeNTTIH OaiX,

- Tepx yiin, X211 sipua eepuIeraex, cypax yaasap oyypax.!'67

ONUIenTONIOrUY MY PYY WIrAX MANTYypT Aapaax 3yiic 6artaHa:

- Hac,

- Tepx yin eepuiiernex,

- XYYXOUHH XOIKWI 30ICOX, yXpax,

- TanuH MPABXYHH T'YHLOTIAI, MOAPII-COTIIUUNH 60PWIONT UIPIX,

- YHaIT TatanT yprajokinXx,

- Onom Tonopxoi Oyc Gaiix,

- DMUNH SMYHITI3H] Yp AYHIYH Oaiix,

- DMUHH X3 X3/9H dIMUMITI3HUI 0pOJIJUIOro yp AYHTYH Oaiix,

- Xupsmcon 6aiix,

- CoTrauuiiH 3Mrar xaBcpax,

- DMDHJI TACBIPTIH, YII 30XUIOX TATAITTAN, SMIIETICUITH OyC TaTanTTail 0aiix,
- DMUIH SMYHIT3 FaX HOJIOeT3H 0aifX, TICBIPIIX OOIOMKIYH Oaiix,

- Dnusencuiin xan03p ToHopXoiryi Gaix.”

I'. XISHAJT

I'.1 Epenxuii oiiIroaT

ONUIENCUTIN XYYXIUHUT XSTHAX OMIITOITOH]T YHAJIT TaTaJITBhIH JaBTaMXK, X3JI03p, SMUH
SMUMIIT??, SATDPUIH Tax HOJIee, XaBCpax SMIATUHH XsHanT Oartana. lllaapmmararait
TOXHOJIOJI]] OHOIIMWI JAaBTaH HATTADK XSHAHA. OMUWITI? Hb OBUTOHUH aMbIPAJIbIH
yaHapT, Oue MaxOoIWiH 3PYYJd MIHARJ X3PXdH HONeelDK OyHWr XsHaxX Hb AMHII3YHH
TYPIUIArBIT TACPAITTYH XYyPUMTIIyyJax aaaiara Gomor.’*

OMYMIATIPHUNA XSHAITHIH 30pWITO Hb YHAIIT TaTAITHIH IaBTAaMXKUUT OyypyyJiax, SMUNHH
SMUWITI3HUN Tax Heseer Oara Oaiirax, cypax 4YaJBapbil XaJraigax, TaHUH M3IPXYHH
XODKIIUUT TDMXKHX, aMbJIpAJIbIH YaHAPBIT CalbKpyyiaxal OpIINHO.

Loumoe yeutin Xananm, moemmosl XAHanm

VYHant tatant OypuiiH Aapaax y3J/ar, TYYHITaid TOTTMOJ XSHANT XOEPBIT XapbllyyJIcaH
CyJalraaHyyAbIl aBu Y33X3J WAT JaByy Oyl0y WIT ceper Tal axuriargaaryii 00j0BY
XSIHANT OYpT eepuiiH eBepMell alurTaid Tan Oaigar. OBYTOHUIT YHANT TaTalIThIH Yel
XsHaxaJ TyXalH YeJ aBax apra XdMXKIdI TYJXYY Cypax, ©BUTOH TOBTIM 3MUMIIIIT
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TOJIOBIIOX, YHAITBHIH Y€ TOXHOJA0X O3IPXUIPUIMUT XsSHAX, 30XMX TYCJIAMXK, MDIIAIAI
erexeJ Wiyy ammrrail Oaiimar. Heree tamaap OalfHTBIH XsTHANTaHJA XaMpargaxryi Oaiix,
SMUWITIHUN TaX HeNlee WIp3X, OueniH Oaljanm JOpAOX SCOXUUT XsSHAXTYH Oaiix,
XSIHAATBIH Oaliryysiaratail xomboo Tacpax 33par ceper Talyyll aXuriargaar. YHair
TaTANTBIH YeA Y3YYJIPX3A 3PYYI MIHAUNH 3apuM O3pXIIIDIUHUT XsSHAXa X3T X0XKUMIJIOT
O6on TyymTaii XsHantaHa Oalxan MOIPrKIMHH TyclaMK  YHITUMIT9HA OalHTBIH
OypTranTsi, TaHw OalX [aByy TaiTai, siaHrysa XyHA Xd3J03pUHH SHUICTICUTH,
XaBcapcaH 3MIAITAH ©BUTOHMM XYBbJ. YHAaXK TaTCaH YeI Y3YY/IIX TOXMOJIOJIJ YTacHBI
AyyJularaJ XapuyJiax, YAITUHIT3HUM Lar 30XULYyYyJax 33p3r SMHIJITUMUH MIPIIKUITHUN
HAMDJIT aKWJI I1aapajar.

Cypax 03pXUIaITdii, ©BUHUI 3pcAda eHIep OailX XYYXIUHH XSHAITHII TYYLITaH,
TOITMOJI XyTallaaHJ XUHX X3PArTdi. DNUIIENICH ©BUYHHUM OHAep 3PCIRII Japaax HeXIel
OarraHa:

- AOWIENICHIH YHAITBHIH yIMaac I3HAT HAc 0apax spcadnaTii Oaiix,

- BMDHJ TACBIPTIH Oaiix,

- YHaJIT TaTalNThIH IaBTaMK eHJep Oaiix,

- OMUWIIIHUHN I'ax HOJIee ux Oaiix.”*

VYHanNT TaTauThlH IOYMOT Ye€I OpX/CyMBIH 3MHAJIAT, AYYPTUHH/AaMIUIH HATACOH
SMHAJIAT, [1] maTaambiH SMHAIIAT 33par OYX MIATIANBIH IMHIJIAIT XaH1aX 00JIOMXKTOM Gaiix
écroi. Jlapaax TOXHOJIAOJ TOITMOJI XSHAITAH/ 3aMJIIUTYH aBax X3pIrTou:

- cypax 03pXIIITHH,

- BMDBHJ T3CBIPTIMN IMUIEIICUTI,

- YHaITBIH yJIMaac rIHAT Hac 6apax 3pcadi eHIepTHi,

- MDBAPAI-CITIAIUIH, TAHUH M3PXYHH 0a Oyca XaBcapcaH 3MI3ITIH,

- Ta)X HOJIO® UXTAU SMHUIH IMUMITIITIN XYYXII.

VYHaIT TaTanThlH JaBTaMXK, SIIUJIETICH ©BUHUI XYHJ] XOHI'OH 33pI'33¢ XaMaapaH TyyluTai
TOTTMOJ XSHAJITBIH Xyranaar cap 0yp3sc 12 cap Tyram X0OpoH[ 30XuilyyiHa. JlyHmkaap

KW XOEp yaa xsanana,'®’

CuiigsH 03X SMULH KOHYEHMPAYUIIH/MYHSUUH XAHATIM

OMUMIrIRHI [Iaapjuiaratail SMUNAH KOHLEHTPALUMHI CHUMBAIHA XsSHAX, 3MHIJI3YHH
XSIHAJIT XOOPOH/I JIaBYY, COpOr TAJIbIH WIT suiraa 0alxryi Tyxai cymanraaHyy] eryysuor.
CuiiBH] SMUIH KOHLIIEHTPALMHUT X3MKUX3/ SMUMIITI9HUHN Yp AYHT XsHaxXaac WiIyy SMUNH
raXx Hejeer XsHaxaJ WIYY allurtaid Oaijar, SMUHH TYHT aaXUM Xacd, SMYMITIIHI
mlaapajaraTail CUMBOHIMIH KOHLEHTpALMUT XaAraJaxbll XW4YddH). Jlapaax TOXHOJIIOJII
CUHMBOH JPX SMUWH KOHILICHTPALIUUT XsIHAHA!

- 30XMCTOW AMMUT COHTOCOH 0OJIOBY YHAJITHIH JIaBTaMXX Oyypaxryi Oaix,

- OMUIH XOpyy YaHap TyHraac xamaapas eHjep Oaiix,

- DMUHIH TOTTMOJI X3P3IJII3H] 3PIIJ30X,

- OeepHUil nyTarganrai,

- KUPOMCOH Oaiix.™

CuiiB3H 19X KOHLEHTPALMHIT XOMKIDK 00510X DDD-MHT XYCHIIT 25-1 *KarcaaB. 3apuM
DD3-HifH KOHIEHTPALUUAT XAMKIK 00J10X 00JI0BY IMHII3YIH au xonboraon O6ara 6aaar,
KHIIDY Hb, JICBETHPAIETAMbIH KOHIEHTPALMUT XOMXKWXK 00J0X OO0JIOBY 3MHAIBYHH Yp
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HOJ166, TICBIPJIAX YaJBAPHIT XSHAXa a4 X000 101 Oaiaarryil. OMHAI3YHH a4 X0100r 1071
0aiix X3Mii 4 SMUYHMITIAT IUHABIPIIXAA TP OYp TYC OOJIOXTYH. DMUMNTI3HUHN TYH OBUTOH
Oyprt siH3 OYyp OaifHa, 3apUM TOXHOJIIOJA CUHBAIH 13X KOHIIEHTPALM 30BJIOCOH XIMKIDIHIAC
Oara 0Oaiflx MepTee SMYMITIHHNA 30pwiIro OuencsH Oaiiar G0N 3apuUM TOXHOIIOJ
30BJIOCOH XOMJKIOHIIC WIYY OHAOP KOHLEHTpalu Iaapaargaar. THHM33¢, CHHMB3H J3X
KOHIIGHTpALKacC YJI XaMaapaH dMUMITI3HUHN 30pHITO OUEICIH TOXUONA0IN DDD-UiH TyHT
MXOCIOXTYH, XapuH OUENOTYi G0J1 Tk HOJIOer XSHAH TYHT HOMOX 00JIOMKTO. '8

WHracH?3p yHAIT TaTalIThIH JaBTAMXK X0XKYY MXCAX Y€l YT KOHIIEHTpaly OyypcaHTai
X0JIO00TON FCHXMUT MaANTaK O0IHO. DD-UUT TOITMOJ XIPATIIIIYH Oaiix, Oycaa sMTI
XapwilaH YHIWIL OpOX, MIMHIAAIT Oyypax (KHIIDD Hb, TYHIT3X, 006IDKUX, X000
I3J3CHUIN AMIATUIH Yea), SMUIH X3703p eepusierex (KUIIS Hb, ©6p YMUIH KOMIAHUWH
OBJIIMAIIMIT COHIOX ) TOXHOJION CHIBIH DX KOHILEHTpaly Oyypu 6omHo. '

OMUITH SMUMIT3HUN XaHanThIr B.3.2.5 x3car, XycHArT 8-aac xapHa yy.

.2 OMumiara’Huii Japaax aHXaH, JaBJjaraa maTjJajJblH SMYMAH XsAHAJATaa Oaix
Xyramaa

WX5HX TOXMOJNJOJA SMUJICTICH OBYMH apxar Oaiiimaap OJIOH KHJ YPIIJDKUIIST TYJ
OaifHTBIH SMYMIH XSHaNTaHA OalX XdOpIrTdil. OBUHUU SBIl XOHTOH, YHAIT TAaTalThIH
JTABTAMKHHUT SMUIH SMUMITIII39pP XIHAX OOJIOMIKTOM TOXHONIOIA ©pX, CyMBIH SMH)JIAT,
3CBAJI IYYPAr, aWMIUKUH HATACOH OMHAITHUH XYYXAUWH MOIPAJIMAH SMYUNH XSAHAJITAH[
OaifHa. 2 SKWIMHH TypII SHWICTICHIHH YHaNT TaTalT WIPIITYH, SMHHH SMUMITIST
aMKWITTaW 30TrCO0K 4YaJCcaH, YYHMM Japaax HOI JKUJIMHH Typll OBYMH JaXHUaryu
TOXHUOJIJIOJN XSTHANITaac raprax 00JHO.

OBuHMII sBI XYHJA 0aliX, YHANT TaTaJIThIH JaBTAMKUUT dMHIH dMUMITIATINP XSTHAX
OOJIOMXKIYH  TOXMONAONJ JaBiaraa ImamianbiH HSMEAruidH  (OXOMYT, Oycan
SMHJIETICUT3P MIPIAIICIH AIMHIITUIH Oalryynnaryya) TyymTai XstHanTan ] OaifHa.

I'.3 AHxaH IAaTHBI 3pYYJ MIHAUNH Oalryyjaraa yiadayyJdr4uir XaHaxa/
aHxaapax acyyaIyya

ONUNENCUTIN XYYXAUWH YHAIT TaTalNThIH JaBTaMX SMUNH 3MYMIII3II3p XSHArIax
Oyii, HAr X3n09puiiH yHanTTail OailX TOXHMONIONA aHXaH INaTHBl 3PYYJa MAIHAUNH
Oaiiryynaraap xstHak 00JHO. YYHII, YHANT TaTalThIH KaJeHIapb ©epeep, 3CBA 13T 3X,
acpaH XyMYY KYYJIOr4sop XOTIIYYJIH), YHAXK TaTax TOXUOJIIOJ IPUMH HOXLOJI] aBax apra
X3MKIIT 32K OTHO, MOH IIP33p AYyAariax O4ux YeI XYYXAUWH IHUHXK TOMIATUNUT HAXYYP
QXKUIIIAXK, 30XUX apra XOMXKI3I aBy, TOMJOIVIA XOTOJIHO. YHANT TaTalThIl CHAPIICIH
XYUMH 3YWICHHT TAMIRIVIIHA. DMHUUAH SMUMWITI? TaclHaxryd OalX, raxk Hellee WI3PBII
SMYMJI XaHJAX Tajgaap MIIPAIJI 6rHe. DMUNH TYHT XYYXIUHH Hac, OWEHWH XUHJ
TOXUPYYJIaH OTHO.

X5p3B OBUHUH ABLAA XYYXIUHH €CONT OOWXKHIT XOIPOX, TAHUH MDIPXYH, CITIII —
TOpX YHIUIH €epusienT WiIpdX, CYypryyJIuidH XUUd3JI] XOLOpY 3X3710371 MIPIIKIHHH dMY
PYY WIII2HD.

OnunencuTdi XyyXId1 Aapaax 3YWICHIT aHXaapax IlaapiJiaraTain:
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- Hwiit XyH amTaii Xapbllyynaaxaj SMUAICTICUTINH XYYXAYYA AYHI comedn eympan oa
auodac my2ulyyputii wuH C WIYY 3I03T TOXUOIIIOT TYJ CITIDI CaHAaHbl OaliuTbir
XSIHaX, aMUa XOPJIOX APCANHMUAT OaifHra YHAIIK 0aiix XaparTail.

- Auxaapan oymax, Xxam xe061200HmMeOX smMe32 XaBcapy 000X TyJI YYHHUT 3PT TaHbX,
SMUMITIHUN 30XUX apra X3M)K33T aBCHAap aMbJAPAJIbIH YaHAPBIT CAWKPYYIDK
qaJiHa.

- DNWJIETICUTI 3apuUM XYYXAUNRH manun Ma03XyiH 6a 6ycad xe2xcui Xxoyopooe Tyl
XOI[POT/UIBIH TYBIIMHT TOI'TOOXK, 30XHX apra X3M>KI3T aBaxX X3parTau.

- DPYYJ XYYXOYYATH Xapbliyyiaaxa/a SIUICTICUTIN XYYXA3 HOUPHbI 00pUN0M WYY
OJIOH TOXHMOJAJAOT. 3apUM TOXHOJIOJ SMNHICTICUMH 3cpar M (D23) HOUMpbIT
©OPUMIIIIOT.

- Dnwernicu 6a 993 Hb sAcHbl coOper HOIOOTIH Oalgar Tyn ypT Xyramaaraap 290
X3pOrIK OyH XyyXan/1 BuTamuH J[3 6a Kajibluii HOXexX Hb 3y, '3

I'.4 SlapanTaii IMHK WIBPBIJI IMHIIIIT XaHAAX M3
OMHe HB Jpyyn OaiicaH XYYXd[ aHX yJaa yHaX TaTBal SMYHJ 3aaBajl XaHJIAx
LIaJITraaHbIr TOAPYYJIHA.

OnuiencuiH apxar SMIAITIM XYYXdA YHaX TaTaX TOXHMOJIAOJJ BLAT 3X, acpaH
XYMYYXKYYJI3Id Hap XYYXAUMH IIAHXK TOMIATUNUT HAXYYp aXUriaaHa. X3pdB IIHUHXK TIMAST
yYpI 6MH6e XYYXA3[ WdpY OaiicaH, 60TMHO XyranaaH] asHaaa HaMKBaJl SMHAJIAIT XaHJax
maapainararyid. XapuH Xyyxd[I TyXalH eJpee JapaajaH YHaXX Tarax, sUIAHTysa YHaJT
XOOPOHJI yXaMcapT yXaaH COPrIXTYH 0ailX TOXUOIIONA MHIITUWH TYPIIH TYCIAMKUUT
NyyJHa.

VYHax TaTax yea XyyXd4/133 X3pX3H Tyclax Tajaapx M3A33JUIMiT A.9 Xacraac xapHa yy.

I'.5 Yitnuayysasraug oJirox 3pyyJs1 MIHAUITH 00J10BCPO.J1, 36BJIOT00

A.9 x3cranc XapHa yy.
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TOBUYMUJICOH YI'CUIH KATCAAJIT

Toeunon Taiinéap Anenu H3puwiun

AIXXD AHXxaapan 1yTax XaT Attention deficit hyperkinetic
XOO0JIT0OHTOX IMIIT disorder

BAJI Bansnpoar Valproate

DI Jlar3Hbl 13A09HTHITH Photosensitive occipital lobe
(hOTOCEHCUTHB SIUJICTICH epilepsy

J0X JlapxJ1aaHbl OJIIMOJI XOMCIOT Acquired immune deficiency

3MD 30BXHHBI MUOKJIOHYCTal Epilepsy with eyelid myoclonia
AIMJICTICH

KM3 Kapbamazenun Carbamazepine

KT KommerotepT ToMorpadu Computer tomography

MAD MuOKJIOHUK a0CaHC AIUICTICH Epilepsy with myoclonic absences

MTX MDb1paaHiiH TOTTOJIOOHBI Neurodevelopment
XOIKUIT

HHI'BAXD Hsipaii-HsmxcbIH rp OynuitH Self-limited familial neonatal-
asiHJaa XstHaraax 3MuIercu infantile epilepsy

HpAX?3 Hspaiin assHmaa xssHarmax Self-limited neonatal epilepsy
AIMJICTICH

HxAX?3 Hsnxcein asiHnaa xsiHaraax Self-limited infantile epilepsy
AIMJICTICH

OAD OcBep HaCHBI a0CAHC AIIIICTICH Juvenile absence epilepsy

oOM> OcBop HACHBI MUOKIIOHUK Juvenile myoclonic epilepsy
AIMJICTICH

CPT Copon3zon pezonanct tomorpagu  MRI = magnetic resonance

tomography

THII Tapxu-HyracHbl ITUHIH Cerebrospinal fluid

T™T TeB M3APIIUIH TOTTOJILOO Central nervous system

TXYT Tapxman XywnX-YuaupXuiiIsx Generalized tonic-clonic seizure
TaTaiT (Grand mal)

TXYTI Tapxman XywnX-undupxXuiInx Epilepsy with generalized tonic-
TaTaNTTall YMHIETICU clonic epilepsy alone

TUIAXD TeB-uamapxaiiH I0BX Self-Limited Epilepsy with
JONTHOHTOM, asiH/Iaa XstHarjax Centrotemporal Spikes
SIUJIENICU (SeLECTYS)

XAD Xyyxaa Hacuel abcance srwnericu  Childhood absence epilepsy

XHBYAXD XYYyX>3/1 HaCHbI BET€TaTUB Self-limited epilepsy with
YHaJITTal asiH/aa XstHaraax autonomic seizures (SeLEAS)
AIMJICTICH

XHXIIID XYYX31 HaCHBI XapaaHbl ITHHK Childhood occipital visual
OYXHi 1ar3HbI AUIICTICH epilepsy (COVE)

X239 XerkiIuitH 0a MUIETICHITH Developmental and epileptic
sHIIeaTonaTH encephalopathies

d UamapxaiiH sniujencu Temporal epilepsy

oT DeHUTONH Phenytoin

ITOYX Onunencutdi Tramipx OnoH ILAE = International League
YceiH Xon600 Against Epilepsy

IYT'Y DONUIENCHIH YeUiH IHITHIH SUDEP = sudden unexpected
YXoI1 death in epilepsy
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X9 Onuiencuiti 6a XerKiIniH Developmental and epileptic
sHIIeaTonaTH encephalopathy

IXOMYT OX XYYXAHUMH 3pYYJ MIHIUNH Maternal and chilren’s national
YHI3CHUH TOB health center

29 ONuUIencuiiH 3cpar antiepileptic

239 ONuiencuifH 3cpar oM Antiepileptic drug
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