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CYPAHKAJIA MUEJIOTIPOJIN®EPATUB KACAJIJIMKJIAPHUHT
JO3AT A KEJIMIIUJIA ®UJIAJAEJ®HS (Ph) XPOMOCOMACHUHUHT
AXAMMSATH

Kaxonoe A3uzoex Xoamupzaeeuu
(Anvgppacanyc ynusepcumemu, Towkenm
oaesnam mubouém yHusepcumemiu)
Mamxkapumosa /{lungysza Cooupoena
(Towxkenm oasnam mubouém yHusepcumemu)

AHHOTALIUA

Ymby makonaga cypoHkanu wmuenonpoiudepatuB kacauukiap (CMIIK)
MaTOreHEe3M, YJIAPHUHT MOJICKYJISP-TEHETUK acociapu Ba aiHukca Dunanendus
xpoMmocoMmacuHUHT (Ph-xpoMocoma) axamusiTi KeHr Eputuiiafn. XycycaH, CypOHKaIH
muenonn teykemus (CMJI)na BCR-ABL BakonaTiu Tupo3uHKHMHA3a Qy3usi TEHUHUHT
naijgo OYNWIIM, YHUHT TEMOMNO033 TH3UMUJArd Oy3wiuluiapra oyu0 KeIuIlH,
KaCaJUIMKHUHI KJIMHUK MaH3apacH, TalllXMCH Ba 3aMOHABUM JaBojall YCyJUIapH
WIMUAN Taxjimi KuinHaau. Ounagendus XxpoMocoMacu MaBxy/Jl OyiaraH Ba OyimaraH
MHUEJIONPOJIU(PEPATUB KACATUIMKIAPHUHT TaKKOCHAIIM XamJa YJIapHUHT TPOTHO3U
XaKH1a MabJIyMOTaap Oepusiaiu.

Kaaur cy3aap: CMJI, Cyponkanu wmuesnonpoiudepatuB KacaIUKIiIap,
Ounagendus xpomocomacu, BCR-ABL, TuposmHKkMHA3a, TeMOIMo33, MyTallus,
JIEyKEMMUSL.

I. Kupum

Cyponkanmu wmuenonpoiudepatu kacammukiaap (CMIIK) — wMuenous
KAaTOpUAaru XyKalpaJapHUHI HA30paTCU3 Kymauimd OWIaH KedyBYM YTKHUP
OyiamaraH, JIEKMH Y30K JaBOM JTyBYM, HPOrPECCMB OMWJIM IOKOpU OYirax
reMaTOJIOTUK MIUIUIAP TYPYXUIUp. YOy KacaJuTHKIIap Opacua CypOHKaIN MUEIIOU
neykemus (CMJI) sHr sixmm ypranuiaran 6ynu0, YHUHT acOCUN MOJIEKYJsip Oenrucu
cudparuna Ounaneadus (Ph) xpomocomacu kaiia stmnanu. 1960 iinmnapaa OupuHIn
MapTa aHWKJIAHTaH Ym0y UWTOTEHETHK HYKCOH TeMaToJIOTHUsa SIHTH JaBp
Oomutanumura cabad Oynran Ba xo3upru KyHra kenu6 CMIJI maroreHesu acocuii
oMmIu cudaruia ybTUPOd FTUITaH.

I1. ®unagendus xpoMocoMacu XakKuaa yMyMHU MabJIyMoOT

2.1. ®unanengusa XpoMOCOMACHHUHT KAl ITHINIIN

Ounanendus xpomocomacu wik 6op 1960 #mnna [Murep Hoysmm Ba JIPBua
XaHreppopJT TOMOHHJIaH CYpPOHKAJIM MHUEJIOU]] JIeyKeMus OWJiaH oFpuraH Gemopiap
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XpoMocoMa TaxJIWIHAa TONWiIraH. YmlOy XpoMmocoma 22-XpOMOCOMAHHWHT
KHCKapraH BapuanTu 0ym0, ketinnyanuk yHuHr 1(9;22)(q34;911) tpanciokanuscu
HATWKACH/IA F03ara KeJIUIIN AaHUKJIAHTaH.
2.2. BCR-ABL d¢y3usi renu
Tpancnokanust HaTmxkacuga 9-xpomocomaaaru ABL renun 22-xpoMocomanaru
BCR renu Ounan 6upnamaay Ba oHKoreH xucodaanran BCR-ABL Ttupo3nnkunnasa
NOWIYCTIUTH BYXyAra kenaau. YmlOy (epMeHT Xyxailpa WuMga CUTHAN y3aTHII
HyninapuHu nouMuil paBumiaa ¢haomnamtupul Kysau, HaTHxKaaa:
o Muenona KaTopu XyKarpajaapyu Ha30paTCu3 Kynanan
o AnonTo3 (XyXKaiipa YIuMH) cycasin
o ['emor033 TH3UMUAA TUCPETYIIAIMSA a0 OYynaau
By »xapaénnmap CMJI matoreHe3suHuHr acOCUN MEXaHU3MHUIHP.

II1. Cyponkayu muesonpoaudeparuB KacaUIMKJIApP TACHUDH
Kaxon cormukau cakigam tamkwiotd (QKCCT) tacuudura kypa, CMIIK
KyHUJary acocuid rypyxJjapra 0yivHau:
1. ®uaanendusa-xpoMocoMa H:KOOUI KaCAIINK:
o Cyponkanu muenous teykemus (CMJI)
2. ®uaaneadpusa-xpomocomMa MaHpuii KacaUTUKIAP:
o llomuuuremus Bepa
o cceHIMan TpOMOOIUTEMHUS
o HWnaunonatuk muenodpuodpos
o boika kam yupaitauran MuenonpoaudepaTuB CHHAPOMIIAP
bynap opacuga CMJIaunT dapk KUITyBUU KUXATH IIYHAKH, KACAJIHK JesIPJIn Xap
noum BCR-ABL ¢y3usi renu Ounan 001Uk O0ymaam.

IV. ®unanendusa xpomocomacunudr CMJI nmaTrorene3uaaru poJiu

4.1. TUpo3UHKUHA3AHUHT (ao IalIyBH

BCR-ABL ¢y3us mporemHu xaagaH Tamkapu (aoa THPO3UHKHHA3A
dbepMmeHTHAMD. VY

« RAS/MAPK
o PI3K/AKT
« JAK/STAT

CUTHAJI UYJUTApUHU JOUMHI parOaTIaHTUPUO, XyKalpallapHUHT YeKCU3 Kymaluimra
onub kemanu. Hatwxkana muenowa Katopu Xyskadpanapu CysSK WIIMTHa Ba KOH
OKUMHIA KECKUH Kylahaau.
4.2. 'eMONO33HMHT OY3UIMIIN
Ounanendus xpomocomacura sra CMJIna:

o CysK naMrua runepueItoas pIIuK
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o Merakapuonutiap Ba rpaHyJIOUUTIIAD YCHUILIH
o bysunran nuddepenunamnms
o Ilepudep KoHna rpanysonuTo3, 6a3ohuIus
Ky3aTHJITaH.
4.3. Kacayutuk ¢pa3zajnapu
CMJI omatna yu 60CKu41a KeqaIu:
1. Xponuk ¢aza — Gemoprnapaa kam OenruiaaHaay, AaBojall camapaii.
2. Axcuiepanus ¢gazacum — Xyxalipa MUTapU3MUHUHT IIUAJATIN YCHIIIH.
3. baacrt kpu3 ¢a3zacu — YTKUpP JEyKeMHsTra YXIIall XoJaaT, IPOrHo3 EMOH.
by ¢dazanapra yrumna BCR-ABL muknopu Ba GpaoJUIMTHHUHT YCUIITH aCOCUN OMUJ
cudarua Kapajiaam.

V. luarsocruxkaga ®uiaagendus XpoMOCOMACHHUHT aXAaMUATH
5.1. lluToreHeTuk ycyJuiap
o Kapuorun Taxauam — Ph-xpoMocomanu TYFpUAaH-TYFPU aHUKJIANIH.
« FISH (dayopecuent rudpuamsamusi) — BCR-ABL Tpanciokanuscuuu
aHUKJIAAAa FOKOPU CE3TUP YCYJI.
5.2. MoJsiekyJasip AMarHOCTHKA
o« IITP (mosumepa3s 3anxkup peakuusicu) opkamu BCR-ABL wmuxnopun
AHUKJIAHAU
o JlaBomam camapazOpIMIUHU Ky3aTHILI
o Konauk kacammuk napaxacuau 0axoJiamt
CMJI ramxucununr ontun ctangaapty — BCR-ABL ¢y3usi renn OOpJMruHu
AHUKJIALL.

VI. ®unageadusa xpoMocoMacu Ba JaBoJIall YCYJLIapU
6.1. Taprer Trepanusi — TUPO3UHKUHA3a UHTrHOUTOpJIapu (TKI)
TKI nopunapununr kamd >tunumm CMII gaBonamga nakuio6 spatau. Yiaap BCR-
ABL gepmeHTHHM TYCHO KYHUIIN OpKaJu:
o XyXalpaJapHUHT HA30paTCU3 KYIIANUIINHU YEKJIAUIN
o Kacammuk 6enrunapunu 6aprapad Kuiaan
e Y30K MyaJaTiau peMuccus Oepaau
Acocuit TKInap:
1. ImaTuHu® — OUPUHYU aBJIIO]
2. Jlazatuan6, HU10THHHO — UKKUHYY aBJIOJ
3. IloHaTMHMO — KapIIWJIUTH FOKOPH XOJaTiap YUyH
6.2. Tpancnianrauusi
Cysak unuru (reMaTono3THK YTKa3yBUM Xy)Kalpa) TpaHCIUIAHTALUSICU alpuM OFUP
XO0JUIap1a KyJUIaHUJIAIH.
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VII. ®uaanendus-xpomocoma wkoouid Ba wmanpuiik CMIIKnapaunr
TAaKKOCJIAIIHN

Bearu Ph-mo3utue (CMJI) Ph-neratus (I1B, 9T, M®)

Acocuii mytanuss BCR-ABL JAK2, MPL, CALR

Tamxuc I'eneruxk tectiap ®epputuH, IpuTponod3TuH, JAK2

JaBomam TKI Tepanus [uTtopenykuus, uatepdepon

[Tporuo3s Axmm (TKI 6unan) Kymmmya omuiapra 60FIuK

VIII. IIporxHo3 Ba Ky3atyB
TKI Tepanuscu KyJUIaHWITaH X0J1/1a FOKOpH Japakaja.
o 10 finmuk Tupuk Koaum 80—90%
o  MouekyJisip peMUCCHUSI KYPCATKUYU FOKOPHU
byrysru kxyHmma CMJI — »53Hr gxmum  JaBojaHaguraH OHKOIEMATOJOTHK
KacaJUITMKJIap1ad OUpH.

IX. XyJ1oca

dunagendus xpoMocomMacu CypOHKaIM MHUEIOU JICYKEMHs MaTOr€HE3MHUHT
Mapka3uil Ba acocuid omwuiapuaan oupunup. Yara xoc BCR-ABL oHKOreHWHUHT
naigo OYNUIKM MUEJIOUJT KATOpH XyKallpallappuHUHT YEKCU3 KYMaWWIWra, Cysk
WINTHJIa TATOJIOTMK Y3rapuiulapra Ba KacaJUIMKHUHT KJIMHHUK Oejrwiapra oiauo
Kelaau. 3aMOHaBMIl Taprer Tepanus — THPO3UHKWMHA3a uHruoutopnapu Ph-
XpOMOCOMa MaBXYJUJIMTMHU XHUCOOTa olraH xoJjiga unuiad yukuiaran Oynuo, CMJI
naBojaniga oekuéc camapa 6epaau. Iy 6onc Ounanendust XpoMoOCOMaCHHU aHUKJTAII
— TaIlIX}UC, 1aBOJIAII Ba MPOTHO3HM OeNTHIaliga Xajl KAJTyBUMd axaMuUsITra ara.
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