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MuenodnbposaTta e XpOHUYHO HapyLLyBakbe Ha KPBTA KOe ce jaByBa NOAEAHAKBO Kaj MaXKu U XKeHW.
MosKe ga ce nojaBu BO CEKOja BO3PACT, MaKo BOOOMYAEHO Ce jaByBa Kaj nua noctapu og 50 roamHu.
CpepHaTa BO3pacT Ha gujarHoctTuumpare e npubanmkHo 65 rognHu. OBa npeTcTaByBa PETKO
HapyLlyBakbe, KOra BO KOCKEHATa CPLEeBMHA Ce co3aaBaaT abHOPMaIHN KPBHU KNETKM U BAaKHa.

OBOj NPOLEC HEraTUBHO BAMjae Ha CO34aBarbETO HAa HOPMAJIHM KPBHU KNETKM M Ce NPeHecyBa BO ApYrv
OpraHu, Kako Ha NPMMep BO C/Ie3MHaTa M LPHUOT AP06, KOM Ce 3rosieMmyBaaT Kako noc/ieamua Ha Toa.
Mopaam 3rosemyBarbe Ha C/Ie3MHaTa NauueHTMTe MMaaT HenpmjaTHOCT BO abA0MEHOT, Kako 1 60s1Ka
noA, NakoT Ha 1eBOTO pebpo. MPUTUCOKOT Ha C/ie3nHaTa Ha CTOMaKoT NOKpaj 6o/IkaTa MosKe Aa Aosese
[10 NpeABpemMeHa CUTOCT U rybere aneTut, a NPUTUCOKOT BP3 LpeBaTa MOXe [a B/iMjae Ha NOTeLWKOTUN
BO BaperbeTo M NpasHerbeTo.

3ronemyBatbe Ha LpHUOT Apob (xenaTomeranuja) ce jaByBa Kaj noBeKe o4 NOJ0BMHA 04, NaLMUEHTUTe,
YecTo BO NoAouHeKHUTe $pa3un Ha bonecta. YMepeHo 3rosiemyBarbe Ha IMMQHUTE ja3an e NOPeTKo
(npucyTHO Kaj 10-20% oa naumeHTUTE).

ABHOpManHUTE KNETKM Npon3BeayBaaT MOJEKYIN HapeYeHU YUMOKUHU KOW NpeansBuKyBaat
BOCMa/ieHNe BO OPraHM3MOT LWITO AOBEeAYBa A0 CUMMNTOMM M 3HALUM KaKo LUTO ce ryberse Ha TesecHaTa
Te)KMHa, HOKHO NoTerbe, 3amMop, 1M1aBob0/1Ka, KOM 3HAYMTENHO O HaMaNyBaaT KBAJIMTETOT Ha JKUBOTOT
Ha naumeHToT. Co TEK Ha BpemMe, NaLMeHTUTEe pa3BMBAAT aHeMMja, TPOMBOLIUTONEHM]A U ce NMOCKNOHU
KOH KpBapetbe.



06unuHo, MM ce oTKpMBa CO LeIOCHA KPBHA C/MKa, Kaae ce jaByBa abHOPMaiHO HUCKO HMBO Ha
LpBEHM KPBHWN KNETKKN, MAKO He Kaj CUTe NaumMeHTM MMa aHeMKja M NojaBa Ha He3penu UupeBeHn n benu
KPBHU KNETKK, T.H. NeyKoapuTpobaacTuyHa peaKumja.

MauneHToT co MF e 60n1eH NaLMEHT CO HajMasKy HEKOIKY CUMNTOMM, Npes, Aa NOCETU Crneunjaamcr.
HajuyecTo npujaByBaHM CUMNTOMM ce: BOSIKM BO KOCKUTE, HOKHW NOTEHA, HEAOCTAaTOK HA eHEpruja, TEXKOK
3amop, 60/1IKK1 BO cnesunHaTta 1 ryberbe Ha TenecHaTa TeXKMHa.

MprumHaTa U MexaHU3MOT Ha popmuparbe Ha NMME He e LenocHo nNo3HaTa. Kaj nyfeTo, XpOHUYHOTO
N3/10}KYBakb€ Ha O4pedEeHN XEMUCKM CYNCTaHLLMM, KaKo LITO Ce OPraHCKM PacTBOPYyBayun BeH3eH U TY/IWH,
€ NoBpP3aHO co nojasa Ha NMM®. Hajronema npomeHa Bo pa3buparbeTo Ha MEXaHW3MOT Ha popmUpatrLe
Ha oBaa 6021ecT e OTKPUBAHETO Ha MyTaLMM Ha KNeTouHUOoT reH JAK-2 (jaHyc KMHasa) wTo AoBeaysa Ao
Herosa npeKymMepHa akTMBHOCT M CO TOa U Ha 3rofieMeHa aKTMBHOCT Ha KAETKUTE Ha KOCKeHaTa
CpueBMHa, WTO ce pedieKTMpa BO Pa3MHOXKYBaHETO, CO3PEBabETO M PACTOT Ha KNETKUTE Ha KOCKeHa
cpueBMHa.

3a pga ce anjarHoctmumpa bonecta, HEONXOA4HO € BHUMATENHO Aa Ce npoueHaT npobnemnTte Ha
NauMeHTOT, KaKo U Aa ce 3abenexn 3rofieMyBarbe Ha ce3nHaTa U LPHUOT A4p06, KaKo U NPOMEHMU BO
KpBHaTa cauKa. NMocnepoBatenHo, Tpeba Aa ce N3BPLIAT COOABETHU aHA/IM3N Ha KOCKEHATa CPLLEBUHA,
npeg ce 6uoncuja Ha KOCKeHaTa CPLLEBUHA 3@ MATOXUCTONOLWKO UCMUTYBaHE M NPOLEHKA Ha CTENEHOT
Ha ¢nbpo3a (aKymynaumja Ha BP3UBHO CPEACTBO BO CyHI€PCKUTE NPOCTOPU Ha KOCKEHaTa CPLEeBUHa).
OBaa NpoLeHKa UCTO TaKa OBO3MOKYBa 43 Ce NPOLLEHM CEPMO3HOCTA Ha camaTa bosecT, Koja ce ABUXKM
oa 0 pgo 3.

CneumjanHu reHeTCKM METOAM O, KPBTa HA NAUMEHTUTE MOMKAT A3 A0KaXKaT NOCToere Ha MyTaumja Ha
reHot 3a JAK-2 KnHasa (cneumduyHa mytaumja Ha JAK-2 V617F), WTO € NO3UTUBHO Kaj HELLTO NOBeKe 04
nonoBMHa oA naumneHTuTe. HaoaoT Ha oBaa MyTalMja ro NoTBpAyBa NPUCYCTBOTO Ha boaecTa, HO
HEeroBOTO OTCYCTBO HE € HEOMNXOAHO 33 KOHe4YHa AgujarHosa.

CHMMKMTE 04, MarHeTHa pPe30HaHCa N PEHTITEHCKUTE CHUMKUN MOXKe Oa Ceé KOPUCTaT Npu npoueHKa Ha
cnneHo-nnun XEI'IaTOMeFa!'IVIja.

Bo 3aBMCHOCT 0, CUMNTOMMTE Ha NALMEHTOT NOCTOjAT PA3/IMYHN METOAM [AOCTAMHU 33 JIeKyBakbe Ha
muenodpunbposa. Hekoum nyfe co rogMHM He MOKaT Aa NoKaxKaT cumnTomu. [lypun n ako He 6apaat uteH
TpeTmaH, Tpeba fAa ce cneaat 3a Kakeu BM/I0 MPOMEHM LITO YKAXKyBaaT Ha BNIOLIYBake Ha HMBHATA
cocrtojba.

,JakaBu" (pyKCoNUTUHKUG) e NPBUOT NeK og06peH og YnpaBaTa 3a XpaHa M JIEKOBU 3a TPETMaH Ha
CpenHo UM BUCOKO-pU3MYHA Muenodpubposa.

TOj nomara ga ce OCﬂO60,CI,aT HEeKoun o4 CMMNTOMUTE NOBP3aHU CO 6OJ'IeCTa, BKIYHUTE/THO U
3ronemyBarbe Ha C/1e3nHaTa, HOKHO noTemwe, Yewamwe, cnabeeme U TpecCKa.

»XnapoKcmypea“” e TpagMLMoHaAHO npedepupaH U HajuecTo KOPUCTEH fieK - YMePEHO epUuKaceH BO
noaobpyBarbeTO Ha CNIEHOMeranuja, 1eykoumTosa n TpomboumTosa.

HeKkou naumeHT MoxKebu Ke Tpeba Aa MMaaT XMPYPLUKO SIeKyBarbe Ha CnesunHaTta (cnaeHekTomuja),
ocobeHo aKo Toa NpeAn3BMKYBa KOMNAMKALMK. [lpyrn TpeTMaHN MOXKe Aa BKAy4YyBaaT Tepanuja co
3payetrbe UM TpaHCNaHTaLMja Ha KOCKeHaTa cpLeBMHa (MaTUYHU KNETKM).
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MporHosa

Cute ropecnomeHaTvt Npobaemu, Kako LWITO ce aHemMMja, 60K BO CTOMAKOT 3apaau 3ronemeHa cnesmHa
W LPHMOT Ap06, MOKaT Aa ce peLlaT cCo CUMNTOMATCKa Tepanuja, XMApoKcuypea n TpaHcdysuja Ha Kps,
KOja MOMKe Aa M 0N1eCHM CUMNTOMMTE Ha 6os1ecTa, HO He M Aa ja pelun 6onecta Ha AOAT PoK. M NoKpaj
CUTE MEPKM LITO MOXKE Aa ce NPEeB3emaT, }KMBOTHMUOT BEK HA NaumueHTMTe co mnenodprnbposa e NoKpaTok
04, ApyrvTe CAnYHK 3a60/1yBakba BO rpynaTa Ha XpOHMYHA MuenonpoandepaTneHa bonect. MpoceyHoTo
NnpeKnByBatbe Ha OBMeE NALMEHTU 3aBUCK OZ rosiem Bpoj cneundpuyHoOCTM U ce ABUKM o4, ABe A0 Hag 10
roANHW.
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