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CYPYHKAJIA MUEJIOITPOJIM®EPATUB KACAJUIMKJIAPHA
JABOJAIIJIA JAK2 UTHTUBUTOPJIAPUHUHT TALCUPHU
(XOMWIAJIOP AEJIJTAP BA BOJIAJIAPJIA)

Kaxonoe A3uzoex Xoamupsaeeuu
Anvghpacanyc ynusepcumemu, Towkenm oasnam mubouém yHusepcumemu
Mamamkynoea Huapyx Daizynnaesna
bonanap cemamonozusicu onkonocusacu 6a KIuHUK UMMYHOJIO2USL MAPKA3U

Annoranms: CypyHkanu wmuenomnponudepatus kacamumkinap (CMIIK)
natorene3u, ailHukca JAK—STAT curnan iynuaunar pomu Ba JAK2 ren
MyTalusIapy HapouTHia 6emopiiapaa Ky3aTWIaAural KIMHUK XoJucaiap TaxJIni
KUIMHaaM. Xommiagop aémiap Ba Oonamapaa Oy KacalTMKIApHU —JaBOJIAII
mypakkabnuru, JAK2 wuHruOutopmapuHuHr camapacH, xaB(d-xaTapiapu Ba
XaBPCU3IHUK NpodUINra ouJl WIMHA MabIyMOTIap YMyMIAIITHpWIradH. Makomnaaa
Oy pmopunmapHuHr  ¢apMakoJUHAMHUKACH, (PapMaKOKMHETUKACH,  KYJUIaHUMI
ME30HJIapH, dXTUET Yopajapu Ba KJIMHUK Ky3aTyBjiap TaxXJ/UIM KWIMHAAW. Xyjaoca
cudaruma  xomwiaagopyiap  Ba  Oomamapga  JAK2  unruburopnapuaaH
¢doiilaNaHUIIHUHT YEKJIAHUIIM, SXTUMOJMM ajbTepHAaTUBANap Ba Kela)Kakaaru
TAAKUKOTJIAP YYYH HYHAIMIUIAP KYPCATUIITaH.

Kamut cy3nap: CMIIK, JAK2 wunrunOuropnapu, XOMUIaJAOpJIHK, Oojamap
OHKOT'€MAaTOJIOTHSICH, Muenoguopos, NOJIMLIEMHUSI Bepa, ACCeHIMal
tpomOonutemusi, JAK-STAT, prokconuTunuo.

1. Kupum

Cypyuakann wmuenonponudeparu kacammukiaap (CMIIK) — remornol’3HuHT
KJIOHAJT OY3WINIIK OWJIaH KeUyBUM, CYpPYHKAIU MPOrpeccrs KUIYBYM Ba KOH XOCHII
KIWIYBYM TYT'YHJIQPHUHT HA30paTCU3 YCUIN OwijiaH TaBCcHU(DIaHAIUTAH KacaJLTUKIIAP
TYPYXUaup. YIJIApHUHT ACOCUU TypJiapy KyHuaaruiap:

o [Tomunuemus Bepa (PV)

« Dccennuan Tpomoorutemus (ET)

« bupnamun muenodpudpos (PMF)

Cyurru yH Wwumknapaa ymoOy kacaumkiap mnatoreHesmma JAK2 V617F
MYTaIUSCUHUHT poiu ucoOotianranu JAK2 unuruburopiapu kabu SSHIU TepaneBTUK
BOCUTAJIAPHU aMaJInéTra KUPUTHUINTA 3aMHH SpaTan. bupok xomunagop aémiap Ba
Oonanmapmaa ymoOy JOpWIApHUHT XaB(CH3IMIM Ba caMapaJopiiuru Oyiumda
MabJIyMOTJIap YeKJIaHTaH.
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2. ITaTodpusnonorusicu
2.1. JAK-STAT curnan uyan

JAK-STAT kackaau remornon3, MIMMYH %aBo0 Ba Xykaipa npoinudepausiCuiu
Ha3opaT KWIYyBYM acocuil MexaHusmuiapaan Oupuaup. [lutokuunap €ku Ycuin
oMwIIIapu perentopiapra Oornanranna, JAK kunazamapu ¢aomnamanan Ba STAT
dakropmapunn  pochopmwiad, ymapHu SApO TOMOH WHyHanTtupaau. Hartmxana
nponudepanus Ba auPepeHIUSIUIHA pardaTIaHTUPYBUM TEHIAp SKCIPECCUICH
OLIAIN.

2.2. JAK2 myranusiiapu

CMIIKuaunr 90-95% PV, 50-60% ET Ba PMF xommapuna JAK2 V617F
MyTalusAcHu yupauau. by myranus:

« JAK2 xunHa3aHuHT 10oMMUNA (paosanyBura,

« Xyxaiipa nponuepauussCUHUHT Ha30paTAaH YUKHUILIUTa,

o Muenoun muHUS XyKalpaJapuHUHT OPTHKYA U0 YUKAPUITUIIINTA,

o MappoB (puOpO3MHUHT Kydyalulura,

« TpomOo3nap xaBHUHUHT OLIUIINTA OJTUO KeNau.

2.3. XoMu1aa0piauKaa naroGpusnoaorus

XOMUWIAIOPJIMK J1aBpuja (U3HOJIOTHMK TUIEPKOAryJLHUs Ba KOH XaXXMUHUHT
oprrupwiniin  CMIIKmgaru Ttpom603 Ba reMocTtaz Oy3WIMIUIApUHU sTHAzA
Kydaiitupaau. IyHUHT y4yH Tepanus TaHIalga dXTUET OYIuII Tanad 3TUIIaau.

2.4. boaanapaa narogusunosorus

bonanapna CMIIK kam yupaiiau, aMmo:

 ['eneTuk ommiap,

« Konrenuran muenonponudepaTuB CUHApOMIIAD,

« Kanbperukynun (CALR) éku MPL myrtauusiiapu Tpurrep OYJIvumim MyMKHH.
JAK2 mytamnusinapu 6onanapia karrajapra HucOaTaH KaMpOoK ydpaiim.

3. SMIIKna JAK2 uHruOMTOPJIAPHMHUHT POJIH
3.1. JAK2 unrudéuropaapu

Amanuérna KyjuiaHuiIa€Trad acoCuid nmpenapariap:

e Prokcosmmtunu6 (Ruxolitinib) — JAK1/2 uaruburopu

o ®eapaTunud (Fedratinib) — cenextus JAK2 nnru6buropu

o [lakpuTuHuO, MoMeauTUHMO — SHTU aBJIOJ] IpenapaTiapu

VYnap acocan muenodpuopo3 Ba pedpakrep PVa camapainm.

3.2. Tabcup MeXaHM3MH

o [Tatonoruk ¢aomnamran JAK2 vu Tycub xysaau.

o Muenoun  JuHMS — XyXaWpaJlapuHUHT  OpTUKYa  MNpoiudepanusiCuHu
CEeKUHJIAIITUPAIH.

o CruteHO- Ba renaToMerajivissHi KaMauTupaan.

« Kon kypcatkuunapunu 6apkapopiamTupaim.

o CUTOKMHJIApHUHT MATOJOTHK yTa (PAOITUTHHNA KaMaTUPaIH.
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4. Xomuaaaop aéunapaa JAK2 naruéuropaapu

4.1. XaBdcHu3JIUK Macajiajlapu

Karop tagkukornapaa JAK?2 naruburopiapu miarneHntap 6apbepaaH yTa oIuIm
anukianrad. [loreniman xaBduap:

o OMOPUOTOKCHK TabCUP

o DETOTOKCHUK TaBCUP

« ['emaTomnon3ra canbuit Tabcup

« Tyrma HyKconnap xaBhu (XaiiBOHIap/a Ky3aTHUIITaH)

o [Inanienrap nepdy3usinu y3rapuiiu

[yauar yuyH xommaagopiaukaa JAK2 uHruOuropjgapum  TaBcus
ITHJIMANIN.

4.2. XoOMHUIAIOPJIHKKA PeKaTAMTHPU LI

Prokconutnan® kalOyn kuna€rran aémiap XOMWIAIOPJIWKHU Kamuaa 2 oura
KEUUMKTHpUIIN Kepak. JlaBonamn skaaBanuna nponudepainus Ba TpoM003 xaBPpUHH
OOIIKapHUIIl KEHTaIlu Kepak Oymaau.

4.3. XaB¢dcu3 TepaneBTHK aJIbTEPHATUBAIAP

XoMunagopivk gaBpuaa adsan:

« Uutepdepon-a (peg-1FN-0) — xaBpcuznuru 0KopH, TepaToreH Imac

o AlleTHJICAIMIIMIIAT KUCJI0TA (ASA) nmacrt go3aga

o ®yedoromus (PVaa)

e lemapun (LMWH) — TpomM603 npodunakTukacu

4.4. AMajanii TaBcHsJIAp

o JAK2 uHrnburopiapu TyFUITYHTa Kajap TYXTaTHINIIN Kepak.

« beMop remarosior Ba akymep-HaOHATOJIOT KymMaruaa Ky3aTWINIIHN JIO3UM.

5. boranapaa JAK2 uHruouropsiapu
5.1. HeaunaTpusaaa Ky UIAHUII XyCYCUATIAPH

bonanapna JAK2 unruburopnapu OViimua MablyMOT *Xyjaa 4ekjaaHrad. bup
HeYTa KIWHUK Ky3aTyBiapaa prokconutuau6 PMF €ku pesucrent PV/ETna
KYJUJTAHWITaH.

5.2. Camapaaopiank

o CriieHOMEr NS KaMauim

o CUMIITOMJIAPHU EHTUJUIAIIUIIH

« ['emorno6un Ba TpomMOoOIIUTIAp OapKapopiIanryBu

5.3. XaB¢-xarapaap

« UmMmyHCynpeccus

o AHeMus1, TPOMOOILIUTONICHUS

« Y CHITTHIHT CeKMHIIAIINIIH X THMOJH

o Undexnmsnapra MOMMIIITUK

IyHuHT yuyH (pakaT oFup, pe3UCTEHT XoJulapa K1 STUIaIu.
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5.4. AilbTepHATHB Tepanusi

« UuTepdepon-a

o ['unpoxcupes (3XTUET OUIaH)

o CuMInToMaTukK JaBojianl

6. KiimHuk Ky3aTyBJiap Ba TAAKHKOTJIap
6.1. Xomuaanopaapaa

Prokconutunu® Ba dhenparuau® OVitnya XOMUIAIOPIIUK JaBpUIa aHUK KIMHUK
TaIKUKOTIAp MaBXyJ] 3MAac, YyHKH 3THUK >KUXATAAaH YTKAa3WIAIIA MYMKHH 3Mac.
XanBoHIap/a:

e OMOPHO- JIECTATUIUK

« Tyrma HyKCOHNap

o OXUpru TpuMeCTp/a YCUIIHUHT CEKUHIIAIlyBU

KaOu JKUXaTiap KaiJl STUITaH.

6.2. boaanapaa

Oxwupru mapaa 20—40 6o1a kampal oIraH KHYUK TaAKAKOTIAP:

o ProkconuTuHuG cuMnToMiapHu KaManTHprad

« Mappos ¢udpo3una Gubpos rapakacu nacauinm Ky3aTuiran

bupok xaBdcuznuk npoduiin karragapra HucOaTaH aHUK dMac.

7. Myxokama
7.1. Xomunanopiaukaa JAK2 uHruouropapuHu
Hera unuIaTuo oyamaam?

« Teparoren xaB@

o [I;manenTap yrum

« 'emaTononsra Tabcup

« Mopnanap anMaliMHyBUHUHT y3TapHILN

7.2. bosanapaa 4ekJI0B HUIMA y4YyH Oop?

« Y CHIN-pUBOKITAHMIITA TABCUPH YPraHUIMATAH

o Y3aKk MyaaaTiIa XaBCU3IUK MabIyM 3Mac

o Jlozanain napameTpiapy KaTTalapHUKUAAH QapK KuiIaau

8. XyJoca

JAK2 wunruburopiapu CypyHKaIM MHETONpOIUdEepaTHB KacaNIMKIAPHUHT
3aMOHAaBHIl Ba camapaiu JaBo yCyJUlapuaaH Oupu xucoOnaHaau. bUpoK ymapHUHT
XOMuUIa0p aénap Ba Gonanapaa KyJUIaHWIHILIY KaTTa XaB( OunaH OOFIHK.

XoMmWwiIagopauKkaa:

o JAK2 uHruouropiapu TaBcus STUIMARIN.

« UaTepdepon-o — OMprHYM TaHIIOB.

o AHTUKOAryJsiHTIap Ba (uieOOTOMMUS SXTUETUI HA30paT OusiaH KYJUTaHUIIAdH.

boaanapnaa:
o Dakat oFup, pe3UCTEHT XOJIIapAa dXTUET OUlaH UIUIATUIAIH.
« Kenaxakna karra Kynamiau TaIKAKOTIIAP YTKA3UIUIIU 3apyp.
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Xap ukku rypyxnaa xam JAK2 unruburopnapu 3xTuét 6mnaH Ba (akat :0Kopu
MaJjakajay MyTaxaccuciaap Ha30paTua KyJUIAaHUIUIIN MYMKHH.
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