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Kupuim kucmn
XKT-10/11 kon(stap) u:

XKT -10

Q81.0 DnuaepMon3 OyJIIE3u oIl

Q81.1 OnuaepMon3 Oyué3nu aeTat

Q81.2 Snuaepmonn3 Oyiné3nu TucTpopuk

Q81.8 Bomka Oynésnu snuaepMonns

Q81.9 Bynnésnu snunepmMoin3 aHUKIAITHPUIMAral
https://icd.who.int/browse/2024-01/mms/ru#1860717527

XKT -11

EC30 Dnmaepmosn3 OyIUIE3 N O IHi

EC31 DnmaepmoIin3 OyIuI€3n JeTat

EC32 Onuaepmoinus Oymné3nu qucTpodux

KAO07.Y VTHG KeTyBUM OPTTHPUIraH HEOHATAN OYIUIE3 MHACPMOIIH3

LD27.4 bynnés snmuaepmonus Tydaiaun THPpHOK aucTpodusicu, OOIIKa Koi1a

TacHU(IIAHTaH

https://icd.who.int/ct/icd11 mms/ru/release

baénnoma uniad YMKNUJINIIK Ba KaiiTa kypuanmu canacu . 2025 innga unnuiad YuKuiIran
cana Ba 2028 linnna 6aéHHOMaHU KaiiTa KypuO YMKHII caHacHu €KU SIHTM aCOCHM anuiuiap naino
Oynumura kapad. TakauM >THITaH TaBcUsIapra KUPUTHITaH 0apya Ty3aTUILIap TeTUIILTH
XyoKatiap/ia YbJI0OH KHIHHAIH.

N

Muiiuii KIMHUK 02a6HHOMAHM SIpATHII 0YiiMYa MIIYH I'YPYX TAPKUOU:
PaxmaroB Akpam bapatoBuu — V3P CCB PUJIB Ba KIATM etakuu XoauMu, THOOHET
dbannapu 1oKTOpH, Mpodeccop, OyUIE3H dMUAECPMOIN3Ta YaTHHTaH OeMopiiap OMIaH UILIAIT
yuyH peciyOimka 0yiinda machyi.
Xangap6exkoB Maxamun Kapuvikanosuy — V3P CCB PUJIBBaKUATM niMuii X0 QiMH.
MeneroBa ’Kanna CapcenbaeBHa — mudoKop-aepMaToior, OyJUI€3/n SMUAepPMOIN3ra
yanuHrad 0emopiap yuyH Kopakannokcron Pecniy6nukacu Oyitnua machyit.
CamanpapoB Aszamatr KammioBuu — mmgoxop-aepMaTonor, Oyiiésnu SMuaAepMoiIn3ra
yaJlMHraH 0eMopap yuyH Xopa3Mm BWIIOSTH OViinua Macbhyl.
CarnyanaeB @epy3 TyxtamypaaoBuy — nm@oKkop-a1epMarosior, OyJi€3nu dMUIepMoIn3ra
yaJvHrad 0emopiap yuyH byxopo Bunosti Oyitnua Machyii.
IlamypanoB baxtuep HermatoBuu — mudokop-aepMaTonor, Oyaié3nu SMuaepMoInsra
yanuHrad 0emopiap yuyH HaBou BunosaTu 6yiinya MachbyJ.
PaBmanoBa uiaagpys TaraeBna — mmdokop-aepmaronor, Oy/ui€3nu SHUAepMOIH3ra
yanuHTaH 6eMopiap yuyH CamapkaHa BIIIOATH OYirda MachyJl.
XuaupoB OumMMKOH — MmHU(POKOP-AEPMATONOr, OYyJUIE3NH AMNUACPMONU3ra YaIWHTaH
o6emopnap yuyH CypxoHaapé BUIOSATH OYiinYa MachyJl.
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9. bepasieB baxtuep TypaeBuu — mudoxop-aepmaTosor, OyuIé3Nm SUASPMOTH3Ta YATMHT aH
o6emopnap yuyH Kamkanapé Bunosatu Oyitnya MacbyJ.

10. AsumoB Coxud AJUMKAHOBHY — IHU(OKOP-IEPMATONIOT, OYJIE3TH IMHACPMOIIH3Tra
yajguHrad 0emopinap yuyH JKu3zzax BunosaTu Oyiinda Machyil.

11. TammynatoB  Hoawipbex  :kypabaeBuu —  mumdokop-mepMarosnor,  Oyimésnu
AMUAEPMOJIU3Ta YanuHran 6emopiap yayH Cupaapé BuIosTH 6yiinda Machyd.

12. MaxmynoB Illep3oaq XacaHoBHY — mHQOKOP-ACPMATOJIOT, OYJUIE3TN AIUACPMOJIN3Ta
qajguHrad 6emopiap yuyH ToIKeHT BuIosTH 0yiinda Machby.

13. CanoxutaunoB AuBap KadynoBuu — mmdokop-aepmaronor, Oyym€3ny 3MUaepMOII3ra
YaJHraH OeMopiap yuyH AHAMKOH BUIOSTH OYiNYa MachyJl.

14. I:xxypaeBa PaBmanoii Tamxumup3zaeBHa —  mudoKop-aepMaronor, Oyimésnu
AMHIEPMOITU3Ta YauHran Oemopinap yuyH Hamanran BusosaTu 0yiinya MachyiI.

15. AxpapoB A6pop AkpaMoBHY — IHGOKOP-IEPMATOJIOT, OYIUIE3ITH SIUAECPMOIIN3TA YaTUHTaH
o6emopiap yuyH @aproHa BUIoATH Oyiindya MachbyJl.

16. Mysuio:kanoBa ['yiabcapa AOayiaamxaHoBHa —  mudoKop-AepMaTosor, Oymné3nu
AMHJIEPMOJTU3Ta YaTMHraH OemMopiap yuyH TOImKeHT maxpu Oyitnya Machyd.

17. 'agpyposa I'yabno3a TeabmanoBua — «KKAITAJIAK BOJIAJIAP» NNT aupexropu.

18. Aiixomkaesa My6opak — mupokop-aueronor, ¥Y3P CCB Ienuarpus PUMATM.

19. PaxumoBa JImaadpys AammikaHoBHa — mmdoxop-neanarp, Y3P CCB Ilemuarpus
PUUATM.

20. Anypaxmanosa ®atnma Puxcn6aeBna — mmpokop-neonaronor, Y3P CCB Ilennarpus
PUUATM.

21. BanueB Canxap DJprameBud — H(POKOP-OHKOJOT, IIaxap OHKOJOTHK JUCHaHCEepU
(6omanap 6ynuMn).

22. Ilak AHTOHHHA AJIMKOBHA — mUpoKop-TeHeTuk, Pecrrybnuka «OHa Ba 601a CKPUHUHTH
MapKas3H.

HNurym rypyx paxoapu:

V36ekucron  Pecnmy6rmmkacn — COFNMKHM — cakjaml — Basupiurd  Pecry6numka
MXTHCOCIAIITHPUITAH JePMATONOTHS BA KOCMETOJIOTHS MIMH#-aManuii THo6ueT Mapkasu (Y3P
CCB PU/IBBaKMMATM) aupexTtopu, THOOHET dannapu gokTopH, npodeccop Cadupos VY.1O.

Macbya HKpOUH:

PaxmaroB Axpam baparoBuu — V36exucron PecniyOnukacu Xyayaumma HCTUKOMAT
KUITYBYM OYJUIE3NU SMUASPMONIM3TA YaTuHTaH OeMOpIapHu aHUKJIAI, TallX|CIall, JaBojall Ba
OJIIMHU OJIMILTA KapaTuirad 0apya uiuiap KOOpIuHATOPH.

Takpuzuniap:

1. Mypamkun H.H. - Poccus CofnukHM cakjiam BasupiuruHuHr "bonanap
caJIOMaTJIUTY MIITNN THOOMH TaaKUKOT Mapkasu" @AM nazep kappoXJIUru rypyxu
Owtan nepmaTosiorus Oynumu 6onutuFu, THOOUET parmapu gokTOopH, Ipodeccop;

2. Apudon C. C. — Tub06MET XOAUMIAPUHUHT KacOMH MallakaCUHHU PUBOXKIAHTHUPHUII
MapKa3l JepMaTOBEHEPOJIOTUSI Ba KOCMETONIOTHs Kadeapacu MyIupu, THOOUET

(dhanmapu 10KTOpH, podeccop.

Ma3Kyp KIMHHK IIPOTOKOJ Ba CTaHIApT Y30ekucToH PecrryGmuxacu COFIMKHH CaK/Ial
Bazup ypuHOocapu bacurxanosa 2.1, Tubowmii cyrypra 6omkapmacu 6onuturu 11, AnmmapaaHos,
KJIMHUK MTPOTOKOJJIAp Ba CTaHAAPTIIAPHU UILIA0 YHKHII Ba KOpHH 3T 6ynumu Oonuuru 1I1LP.
HypumoBa Oomrumnmruaa, KIMHAK MPOTOKOJIAP Ba CTAaHAAPTIApHHM HILIA0 YHKWII Ba KOPUI
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stum Oynumu Oom myrtaxaccucu . JlkymaeBa Ba erakuum MyTaxaccucu H.Paxumomanap
TOMOHHJIAaH MyTaXaCCHUCIAPHUHUHT TAIIKIINKI Ba ycayOuil Kymaruaa unuiad YuKuiraH.

NN E

©

baéunomanan goigajsanyBuniap:
HIudoxop aepmaTosoriap;
YMmymuit amanuér mudoxopiapu;
HIugoxop neauarpiap;
Iudoxop HEeoHaTONIOTIAD;
[Iudoxop mabopaHTiap;
CoFnuKHHY cakjall TallKWIOTYUIIapH;
Knunuk dapmakonornap;
TanabGanap, KIMHUK OpAMHATOpIAp, MAarucTpaHTiIap, acnupaHtiap, Ttuoouér OTM
VKUTYBUYUIIAPH,
Ymly nartosorusra sra O0emopiap, yjiap OWjia ab30japd Ba IapBapulla KaTHAIIAETraH
axciuap.
bBemopaap Tomdacu: TyFuIMIIMAAaH YMPUHMHI OXHUPIM KyHWrada Oynaran Oosanap

TCKIIUPUIIAIU.

Tamxucaam ycayoaapu (IMAarHOCTUK apaJjallyBJiap) y4yH Jaaujiap
HIIOHApJauaury Aapasxkanapu (AU /)uu 6axoiam mkagacu

JANU MabHocH
Pedepencnu ycny6d HazopaTé ocTtHla TAaAKUKOTIAPHUHI CHUCTEMATHK
1 mapxd KM MeTa-TaXJWj KYJJIAaHWIMIIM OWIaH amajira OIIMpWJITaH

PAaHAOMH3UPJIAHTAH KIIMHUK TAAKUKOTJIAP IIapXH

Pedepenciu yciyd Hazopatd ocTHIa YTKa3WIraH ajoxuiaa (aipum)
9 TaJAKUKOTIAp €KUM MeTa-Tax)Inil KYJUIAHWITaH paHJIOMU3MPJIAHTaH KIMHHUK
TaAKUKOTJIApAAH TallKapu anoxujaa (apuM) paHIOMHU3UpPIIAHTaH KIMHUK
TaJIKMKOTJIAp Ba Xap KaHJal qu3aiiHaru TaKMKOTJIAPHUHT CUCTEMATHK IapXH

Pedepencnu ycnyd OunaH u34mil Ha30paT dTUIMArad TaaKUKOTIIAp EKU
3 TEeKIIMPWIAETTaH yciIyOra HucbaTaH MycTakui Oyamaran peepeHciu yciyomau
TAJKUKOTIAP EKM paHIOMHU3alMsIIaHMAaral KUECUi TaAKHUKOTIIap, Ty )KyMIIaJaH
KOTOPTaJIU TaIKUKOTIIap

Kuécnanmaitnuran  (TakKoclIaHMaWaWraH) TaaKUKOTIAp, KIMHUK

4 Ba3USATHU é3Ma 0aéH KUIIHII

5 dakaT TabCHUP MEXAHU3MU AaCOCIAHMIIU EKH SKcnepTiaap (UKpIapu
MaBXy[l

IIpopunaakTuk, 1aBosaam, peadMJIUMTANMOH apaJallyBjaap Y4yH JaTHLIap

HIoHapJauauru aapasxkanapu (AW )uu 6axossam mragacu

JAN]T MabHocH

1 Merta-Taxyinn KYJUIAaHWITaH paHIOMU3HpIIaHTaH KJIMHUK
TaJKUKOTJIIAPHUHT CUCTEMATHK IapXu

Merta-TaxJini KyJUIaHWITaH paHJI0MU3HPIIaHraH KIMHUK TaJKUKOTIapAaH

2 TallKapu ajnoxuaa (aipuMm) paHIOMU3HpPIIAHTaH KJIMHUK TaJKUKOTIAp Ba Xap
KaHJall 1u3aiiH1ard TAAKUKOTIIAPHUHT CUCTEMATHK IApXU

3 PannomuzanusuianMarad KUECHi TaJKUKOTIIAp, 11y KyMilaJaH KOropTaiu
TaAKUKOTJIap

4 TakkocnanMaluran TaJAKUKOTIAp, KIWHUK BAa3USATHUHI €KW BazHsTIAp
CepUsUIApUHUHT €3Ma 6aéHu, “Ba3uAT-HA30paT’ TaIKUKOTIApU

5 dakar TabCUP MEXAHU3MHU aCOCJIAHUIIN (KJIMHUK OJIIN TaAKUKOTIAp) EKU
JKCHIepTIIap (PUKpIAPH MaBXKY/




[IpodunakTuk, 1aBoJiaml, pealWINTAIMOH APajallyBJap YYyH TaBcUsJIap

HIIOHApAMIury gapaskajaapu (TU/I)uu 6axosam mKajiacu

TU]L

MasnHocu

Kyunu TaBcus (camapagopiauKHHHT (OKMOATHHUHT) KYpHUO YMKHIAETraH
Oapua Me30HJIApU MYXUM XHUCOOJIaHAJM, XaMMa TaJKUKOTIAp IOKOPH EKH
KOHHMKApJIH yciayOwii cudarra 3ra, YJIapHHHT KH3HKTHpaéTran oOKuOaTiap
Oyinua Xynocajgapu MyBOQHKIAIITHPHUITaH XUCOOJIaHA N )

[laptiu TaBcus (camapagopIMKHUHT (OKMOATHHUHT) KYPHO YHKUIaéTran
0apya ME30HJIapH MYXHUM XUCOOIaHMA/I1, XaMMa TaJKUKOTIIap XaM I0KOpH EKH
KOHHKapHM yciayomii cudarra sra smac Ba/€Ku YIapHHHT KH3UKTHpaETraH
okubatTiIap Oyiinya Xynocajapu MyBODHKIAIITHPHUIMATaH)

Kydycnsz taBcust (termunut cudarra sra  JATWUIAPHUHT  HYKIUTH
(camapagOpIUKHUHT (OKMOATHUHT) KYpuO uuKwiaéTtran Oapuya Me30HJIApU
axaMHATCH3 XUcoOiaHaau, Oapya TaaKUKOTIap macT yciayouid cudarra sra Ba
YJIIAPHHUHT KU3UKTUPAETraH okubaTiIap oyiinua XyJiocaJlapu
MYyBOGUIAIITHPUIIMATaH )
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KyJ/uianuiaran Kuckaprmasiap pyixaru:

XKT XaJKapo KacaJuIMKJIap TaCHU(PHU

TBD TyFMa OYJUIE3]IN SIHICPMOIIU3

OBbD OJIMH OYJIIE3NN AIUACPMOITHN3

4b> gyerapaBuil OyJIE3iu SMUACPMOIIN3

JABD JUCTpOoGUK OYIIIE3NN STUACPMOIIU3

JABD JIOMHHAHT AUCTPO(HK OYIUIE3TN MU ICPMOITH3
PJIED pereccuB TUCTPOhUK OyIIIE3IH SMUACPMOIIN3

NDPO6 UMMYHO(DITIOOPECIICHITUSHUHT OMJIBOCUTA PEAKITHSICH
OUT OILIKO30H-MYaK TPaKTU

Acocuil KHCM.

Kupum

Tyrma Oymn€3nu sSnuaepMoin3 — TeHOACPMATO3JTAPHUHT (PEHOTUIIMK Ba TEHETHK
reTeporeH TypyXd, YJIapHUHT acOCHW KIMHUK KYpPUHHIIK OYnub, WHTpasmuaepMan &EKu
JepMaTOdHIEpPMAN AJIOKAJIAPHA TabMHUHIA0 OepaauraH TEPUHUHT CTPYKTYP OKCHJUIAPUHUHT
TeHETUK OOFIIMK HYKCOHJIApH cababiu )Ky3bUil MEXaHUK TabCHUP HATHKAacKa TePUAa Ba IIUILTUK
KaBaTyiapja maino OVmamuran mnydakyamap xucoOmananu. Kymumimk xonatiapaa TyFMma
OyJu1€31IK SIUAEPMOIU3HUHT OUpUHYM Oenrmiapu 0ojia TyFUIMINK OWJIAHOK Maiino Oymanu, Ba
OyHmaii OeMopiapHM TEKIIMPHIN, JaBOJIAII, MapBapHIUIANl Ba aTpod MyXHTra WKTHUMOUM
MOCTAIITUPUII aJT0XHUAa EHAAMUIIHY Tanal ATau.

TepuHMHT MATOJOTMK JKApAaEHWHUHT KIWHUK KEUYUINW XYCYCHSTIApu 3aMOHABHM
naboparop Ba reHetuk JAHK-amarnoctuka yciyOmnapu (MMMYyHO(IIIOOPECHEHTIN, aHTUTCHIIN
KapTUpJall, TPAHCMUCCUOH 3JIEKTPOH MUKPOCKOIHUS, O€BOCUTAa aBTOMAaTUK CEKBEHMpIIalll, TepU
OMONTATIAPUHM TUCTOJOIMK TEKUIMpHIN) OuiaH Oupra TyFma Oyné3nu SMHICPMOJU3HUHT
TYpUHH Ba KUYWK TYpPUHH aHHUK OeNruiiail MMKOHUHH Oepasu. X03Upru BaKTAa TyFMa OyIuiésmm
AMUJIEPMOJIU3HUHT Xap KaHAal KHYMK TYpHJia MOJIEKYJISp JUArHOCTHKA aMaJira OLIUPUIIT UMKOHU
Oop Ba y TpeHaTaJ AMArHOCTUKAHUHT 3apyp yciayOum xucoOmananu. Tyrma Oynnésnu
AMUJIEPMOJIU3HUHT YpTa Ba OFUP KEUUIIH YIyH OEMOPHUHT Xa€T (HaoausaTH Oy3WIUIIUTa Ba Xa€T
cudaty EMOHJIAIIMIINTA ONMO KeJaauraH KYI COHJIM acoparjap Ba EHJall KacaJIUKiap
MaBXXyAJIUTY XOCcIUp. XaMKop KacO MyTaxaccuciaapu Oynaras mudokopiap TOMOHUAH €Tapiinya
KOMIUIEKC TEKUIMPUII Ba TyFMa OyJI€3nu SMUAEPMOJU3HMHI TEpU XaMmja TepuJaH TallKapu
MIMKACTIAHUINIAPHHA ~ ¥3  BaKTUAA JaBOJAlll  amalra OMIMPUIMACIUTH  OEeMOpPHHUHT
HOTUpOHJAHMUIIUTa onub Kenaau. AQCycku, XO3Upru KyHaa ymly KacaJuluK HOEO Ba
JTaBOJaHMaNAUraH KacaJUIMK cudaTha KOJIMOKAa, 0eMOpIapHUHT UXTHCOCTAIITUPUITaH THOOHIA
épmam, J0opu BOCUTanapu, OOFJIOB Marepuauiapyd Ba THOOWI Oyromiapra OyiaraH 3XTUEXKIapu
OyTyH XaéT JaBoMua 1013ap0 Macanaaup.

Mynnait kuaud, TyrmMa OyJi€3nu SIUAepMoIIn3ra YalauHral Oemopiapra Tuoouit Epram
KYypcaTuIl TH3UMHUTA TAhCHP KUIATUTaH MaXalIui Y3Ura Xoc XyCycusTiaap, MKJIMMUN MapouTiIap
Ba 0OIIIKAa MyXHUM MOKTUMOUN-XYKYKANA OMUJUIAp XECcoOra OJMHTaH XoJ1a yioy 6emopiap Ounax
wniam Oyinua MumMii GaéHHOMA SApaTHIN 3apypAup. TabKMIIAI JKOM3KH, Y30eKHCTOH
PecnyOnukacu Ilpesuaentununr 2019 #iun 07 cenrsOpaaru Ne4440 dapmonura acocan Tyrma
Oynné3nu snuaepmonn3 opdan KacaIukiIap (MyKOBOCIIHI03, TalacceMusi, reMO(UINs, FOBEHUIT
apTpUT) pyMxaTura KUpUTWIraH, Oy ym0y MacalaHd Xap TOMOHJamMa YpraHWIIHU XaMm[Ja
Oymné3nu >NUIEPMONIU3IN OeMOpIapHU Ky3aTHUIIra OWjA MYJIbTH(AHIN EHIAIINIIHU Tajal
Kuaau [3].

2.2. TaBcudu Ba KacaUIaHU LI



Tyrma Oyanéznu smmaepmonu3 (ThJ) — Oy reHeTnk Ba KIMHHK TeTEPOTEHIIH
KaCaJUTMKJIAp TYPYXH, KHUKMHA MEXaHHUK Tabcupiiap oKuOaTHIa €KM CIIOHTAaH Tap3ja Tepuja Ba
NIWUIHK Tapanapaa mydakiap X0l OYIuiy OulaH XyCyCHsITIaHAIH.

TBD puBOXIaHUIIM SMUIACPMHUC Ba JIepMa Opacuiard OOFIMKIMKHU amalra OLIMpuO
Oepaaurad TEpUHUHT CTPYKTYpP OKCHJUIAPUHU KOAJIAalAUraH reHiap MyTauusiapy ouia OOFIIHK.
XO03Upru BakTra Keiaud, TEpUHUHT CTPYKTYp OKCHJLIAPUHHUHT 15 Ta rennapuaa Tyrma Oyiésnu
SMUACPMOJIM3HUHT TYpJIH KIMHUK TypJiapu puBoxJiaHummura onu6 kenaaurad 1000 nan opTHK
MyTalUsJIapy aHUKJIaHraH. Myranusiiap OuilaH OKCHJUIAp CHHTE3M OYy3WIMLUIAPU: OKCHII
HYKIUru, QyHKIMOHAN KMXATAAH HOTYJIMK OKCHUJ CHHTE3JIAHUIIM, MPOTE3aJapHUHI OKCUJITa
TAbCUPHHU CHTMIUIAIITHPANTAH, CTPYKTYpacuaa Oy3uiInIuIap MaBxKy/ OKCHUJI CHHTE3JIaHUILH, Oy
OKCWJIHMHT Te3[]a mapyanaHumura oiaubd kemamu. Kacamnuk puBoxIIaHUIIMra OOFNMK OYiarax
oKcwiuiapra 5- Ba 14-kepatunnap, 1eCMOIUIAKHH, TUIakoGunuH- 1, miektuH, namuaud 332, VII Ba
XVII Typaaru kojulareHjgap, KUHIJIUH TAaUTyKJIH. By OKCHWJUIApHMHI Tepula KOMIalliviiu
Typiu4a: KepaTOHOIMTIapAa S5- Ba l4-kepatmniap, 0a3an MeMOpaHaHWHT OY IUIACTHHKACH
(lamina lucida) nunma — uarerpus, samuaun 332, XVII typaaru kosiarex, 6a3an MeMOpaHaHUHT
TyK miactuakacu (lamina densa) mumma — VII Typparu koiutareH, SIMUISPMUCHUHT Xap XK
carxjapuia — KUHUIMH YpuH onrad [3].

JlyHEHMHT KyNTMHA MamJjlakatiapuia KacaJUIMK CTPYKTypacuja oOAauil OyJui€3nu
SMUAEPMOIIN3, KaTOp JaBiariapaa 3ca AUCTPOPUK OyIIE3au dMUIAESPMOTIN3 YCTYH KEIUIIU KAl
KWJIMHA/IM; KaCAIMKHUHI YerapaBuil Typu KaM TamxuciaaHaaud. TyFMa OyJi€3iau 3IuaAepMOIIn3
yayH reruepiu gapk xoc smac. PyiixaTtra onunran 6emopiap opacuaa Bosra eTMaratiap yCcTyH
kenaau, 0y TBOHuHT ofup Keuumu HaTuKacujga OEMOpJIApHUHI Bosira eTuil €mmrada BadoT
STUIIM Ba KAaCAJUTMKHUHT €HTUJI KEUWIIM MaBXyJ] OyiraH Bosra eTraH OeMOpJapHUHT THOOUM
épaamra Mypos>kaaT KWJIMACIUTH OMIIaH OOFITMKIUD.

V3P 6yiinua cTAaTHCTHK MabJIyMoTiap
ATamaJjiap Ba aHHKJamaJjap:

TyrMma 0y11€3,11 3MUAepPMOJIM3 — T€HOJIEPMATO3JIaPHUHT (DEHOTUNHK Ba TEHOTHINK IreTepOreH
TYPYXH, YIAPHUHT acOCUil KYpHHMIIM OYIu0, MHTpasepMal Ba JepMOo3IueipMal aloKaJlapHu
TabMUHIJIA0 Oepaurad TEPUHUHT CTPYKTYP OKCHJUITAPUHUHT T€HETHK HYKCOHJIapy HaTHXKacKuia
Ky3bUH MEXaHUK TabCUp OKMOATH/1a TepHa Ba NIMJUIMK KaBaTiaapaa mydakaap xocui 6ynumm
XucoOIaHaIu.

Lamina densa — 06a3an KepaTOHONMTIAP TOMOHHWAAH HWIUIA0 YHKApWIaJuraH Oa3ai
MeMOpaHaHUHT YJIbTPacTpyKTyp KommnoHeHTH, acocaH IV Ba VII typnapaaru xosareHnap
ubopar.

Lamina lucida — lamina densa Ba yHmaH fokopuaa €TraH 0a3aj KepaTOHOIUTIAp Opacuia
oMnamras 0azain MeMOpaHaHUHT YJIbTPACTPYKTYP KOMIOHEHTH.

JleCMOIUIAKMH — JIECMOCOMAaJIM OTaHYa Ba KEpaTHHIM (QHUIAMEHTIAp opacuja aloKaH!
TabMUHJIAWUTaH MOJIy1eCMOCOMaap OKCUIIH.

Hurerpun a6p4 — nomgecmocomanap XoCua OVIUIIMIA UIITHPOK ITATUTAH CTPYKTYP OKCHII.

Kepatun 5 Ba 14 — opanuk QuiaMeHTIapHM IIaKIaHTHpagurad okcun Ba |l Typnmaru
KEePaTOHOIUTIIAP TYPYXH.

KuHAJIMH — KepaTOHOLMTIAPHUHT MUTpaLUsACH/Ia, Tpousidepanusacuia Ba areusicuia UuITHPOK
aTagurad, (OKayl aare3us 30HACHIA, KEPATOHOUMTIAPHUHT IMTOILIa3MacHia Ba y3armia
HKCIPECcCHs KUJIMHAUTaH CTPYKTYP OKCHIL.

VII Typaaru kojjiareH — JaHrapiav GuOpHILIaIapHUHT aCOCU KOMITOHEHTH XUCOOIaHTaH Tepu
CTPYKTYP OKCHJIM, KEpaTOHOLMTIAPHUHT 0a3asl MeMOpaHara aare3usici/ia MIITHPOK 3Ta/IH.
XVII typaaru koJuiaren — Monexyssip Mmaccacu 180k/]a 6ynran cTpykTyp oKcuil, HOQuOpuuisip
TpaHcMeMOpaHaIy KOJIareHyiap KMUMK OMJIachra MaHcyO, moiyaecMocomalnap KOMIIOHEHTH
xucobOyaHaTu Ba Ky KaBaTiW, COXTa KYyN KaBaTJIM XamJa YTyBUYM DSIWTEIUANapia
KEepPaTOHOIUTIAPHUHT MacT/a KoWiamran 0a3zan mMeMmOpaHara ajare3us OYIuIIMga UIITHPOK

AT Iu.
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Jlamunun 332 — momyaecmocomanap coxacuaa abB4 mHTErpMH Xamzaa aepma TomoHuma VII
TypIaru KoJlareH OuiaH crnenuduk Y3apo anokacu Epaamuaa SMHISPMUCHUHT 0azan
KEpaTOHOIMTIIAPUHH Ba JEPMaHH Y3apo OOFIaiIuraH CTPYKTYp OKCHJI.

Mnakodpunaun-1 — necMocoMan TUIACTUHKAHUHT OapKApOPJIIMTUHU TAabMHHJIAIIIA HIITHPOK
KUJIaJUTaH OKCHIIL.

[nekTHH — APUMACCMOCOMATIAPHUHT OPATHK (UIAMEHTIAPHU OOFIAWIUTaH CTPYKTYP OKCHIIN

[3, 4].

Tacuugu.

Bynnésnu snumepMONM3HM TalIXUCHAll Ba TacHUQuam Oyinda YuyuHum Xaiakapo
KEJUIITHPYBYH KEHrall Makjaucu TaBcusiHomanapura (2008 ii.) Ba 2014 ¥umarn xaita Kypud
YUKHII MabIyMOTIapura OOFJIMK X0J/1a TyFMa OyJuI€3iu sIUIepMOIU3HUHT 4 Ta acocuii Ba 6 Ta
KMUYUK Typiapu (apknananu, ynap OuTra yMmymuil Oenrm — TEpPUHHMHT OSIHTEIHAI
CTPYKTYpaJapUHUHT MEXaHUK 3au()IUTy €K1 HO3UKIIUTH OMIIaH OUpIaIITUPUITaH. ACOCHIA KUYUK
TypJiap HYMIa KaCATMKHUHT Yamacu 30 Ta KJIMHUK IIaKiapy axparuwiras [3, 4].

Bynnésau snuaepmonn3 tacuugu [3,4]

BIOHUHT acocHii KHYUK

BIOuuHr acocuii Typu TS HumoHn-oxkcuinap
mwiakopuinuH-1;  JE€CMOIUIAKTHH;
Cymnpab6azan [16D 9XTUMOJ OOIIKajIapu OYIHIIN XaM
Opnnuit B2 (OB2) MyMKHH
bazan OBD 0.6p4-unTerpuH
YbD, XepauT KUUUK Typu JTaMUHHUH-332 (JTaMUHUH-5)
Yerapasuii b3 (Y59) namunun-332;  XVII  Typmaru

YB3, Gomkanapu KOJUTareH; a6B4-uHTerpuH

nomuHaHT JIBD VII typaaru KosiareH
Huctpoduk B3 (J1B3)

peneccus /b2 VII typnaru kosiaren
Kunnnep cunnpomu — KUHIUH-1

Oaanit B kn4yuk Typaapu

JIeTall aKaHTOJIUTHK bO JIECMOIUTAKUH
Cympabazan ObD MIaKOQUITNH WY KIUTH makouimH-1
103a ObD ?
nokanu3anusuianrad Obo KepaTuH 5; kepaTuH 14
OBD oynuHr-Meap KUYHK
» oy P KepaTuH 5
Typu
OBbD, Oomka
KEpaTuH 5
Baszan OBD reHepanu3alusIaHral

Jofnn nurmenTanusra sra Ob2D | kepatus 5

MylIak JucTpodusicura sra

OBD TIJICKTUH

nuiopuk arpesusiu ObD IUIEKTUH; 06P4-UHTErprH
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OBD, ayTocoM-peneccuB kepatuH 14
OBD, Orna TUIEKTUH
OBb> MUTPaAIHAI0BUN

’ rpal KEpaTuH 5
XaJIKaCUMOH

Yerapasuii bJ knunk rypaapu

UbD, Xepauti, KUYUK
TypH

JIAaMUHUH-332

UbD, 6omkanap

Ybd, XepauTiHUKUMAC, | TJamuHue-332,  XVII  typaaru
reHepain3anusiiaHral KOJUIareH
ybo Xe ac,
i . PIMTIHAKIM XVII typaaru xosuiaresn
MaxaJIui

nuiopuk arpesusuin Y9b

06p4-unTerpuH

uHBepcus UbD

JIAaMUHUH-332

keu Oonutanysun YD

?

JIOK  cunmpoMm  (JlapuHro-
OHMXO-KYTaH CHHJIPOM)

JaMUHUH-332 o-3aHXKupYa

Juctpodpuxk B kuumnk Typiapu

JBD

b2, renepanu3anusiianrad

JJIBD, nepudepux

OB, npetnbuan

b3, npypurunosnu

JIABD,  dakar  THUpHOKJIAP
[IMKACTJIAHUIIN OUJIaH

JJIbD, yakanokiapHUHT OyIe3
JIEPMOJIU3HU

VII typaaru KosiareH

PJIED

PJIBD,
T eHepanmaummaHraH

OFHp

P/IBD,
oomka

reaepain3anusaiaHral

P/IbD, unBepcus

VII Typaaru kojuiareH

Bysuiéznm snuaepmosiu3 quarnocrukacu [5,6]
THhD nuarHocTMKacu KAacaJUIMKHUHI KJIMHUK KypuHunuiapu, TBOHUHT TypuHH, YHUHT
KJIMHUK BapUaHTJIAPUHU aHUKJIAII Ba T€HOIEPMATO3HUHT KEITYCH KeUUIIMHU OaropaT KUIUIIra
UMKOH OepajuraH THUCTOJOTMK, HMMMYHTHCTOKUMEBHM, MOJIEKYJSP-TEHETUK TEKIIHPYBIIap
HErM31/J1a aMaira OMHpUIIaIm.
TBOHUHT Typsn MIAKJITTAPUHUHT aCOCHH KIIMHUK Oenrucu 0Yau0 xKy3buil MEXaHHUK IIUKACT
okubatuaa mydakmap xocwn Oymumu xucoOnaHaau. OBDHHHT 06apua KHMYMK Typjapu y4yH
SPUMILIAPCUMOH, TapaHTJallraH, CyIOKJIMK OWJIaH TYIraH mydakiap XOCaup, yap UIIKaJaHHII Ba
MIMKACTIIAHUII )KOMIapua ro3ara kenaau. YerapaBuil Ba TUCTpOPUK KUUKMK Typrapuia Iy axiap
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Oymamran, Oypmanapura sra, CyIOKJIUK OFHPIUTH cababiu ocuiam® TypraH TOMH OOp, OCOH
épuaau, HadakaT MUKACTIAHHII KOWIApHIa, OAJTKM TEPUHUHT YY3HIUINN XKoWnapuaa (KYITHK
OCTH Ba 4OB Oypmaiiapua, Oyinnaaa) xocus 0yimanu. Kym connu, kaTTa IMKacTIaHUII MaliJOHUTa
sra my(akiap Ba 3po3usuIap KaCaJUTMKHUHT Xap KaHIail KMYUK Typiapuaa Ky3aTHINIIA MyMKHH,
AKKa mydakiap 3ca — acocaH OJAMI KUYUK Typllapua aHuKJIaHaau. Tepuaa MUIMyMiIap XOCHI
oymumu TBOHuHT Oapya KMYMK Typiiapura Xoc, HUTMEHTIH HEBYCIAp PELeCCHB AUCTPOPUK
KUYUK Typiapura Taanykiu. YerapaBuili Ba AUCTPOPUK KUYMK TYpJIApHUHI XaMmMmacuia
SPO3USUIAPHUHT Y30K BAKTJa OUTHILIYN Ky3aTHIIa M.

I'enepanuzarnusnanran ObOga kynm nydaknap xocwn Oymaau. bupunum mydaxmap,
o/1at/a, 0€K maHxacuaa, KaMm Xosiapa — KyJa-o€KIapHUHT OOIIKa KucMiapuaa, OyiuHaa, opkaaa,
nymOanapza ro3ara Kenaju.

Maxammiit Ob32na oupunun mydakaap ogaTaa o€k MaHxalapuaa Kouamnam, Oy IopuII
Oomanumy Ounan 6ormkK. Kelinnuanuk nydakiap Ky naHxaiapuaa naumao 0yaaau, yIapHUHT
XOCWJI OYNHIM Xap JOMM IMIMKAacTiIaHunuiap Ownan Oornmuk. IlydakimapHUHT SMUTENTU3aAUSICH
MUJIHyMJIap XOCHI Oynuiiu Ounan conup Oynau.

Opnuii repreTuk MAKIIard OyJui€s3nu smuaepMoiu3aa 0ojia TYFUJIMINN OWIAHOK EKU
XaéTUHUHT OMPUHYM XadTacu JaBOMHJIA Tepua Ba OFU3 OVIUTMFUHHUHT IIMJUTMK KaBaTUAA KYTI
connu mydakmap Xocua Oynany Ba yJapHUHT IIUKACTIAHHWIUIAD OMJIAaH aHUK alloKacu HYK.
['ypyxJsianumira (reprneTyuk MaKUIAINTY) MOWUJUTUTH Ba UKKUJIAMYH MUTMEHTANUs OEMOPHUHT 3-
6 oinuk émmpa kysarwiaaud. LyHuHraek, Oemopiiapia KaCaJUIMKHUHI TEPUAAH TalIKapH
KYpUHUIIUTApU: KaO3usATiaap, aHan €pukiapu, Hadac onumaard KAHUHYMIUKIAP, PAHTHApIIUK,
MaJIOPCU3JIHK, OO allTaHuIIN, KU3WIYHTad peIrokcH, KaMKOHIUK Ky3aTmiaan. Karra €mmarun
Hraxciapjaa TepUHHUHT 06a3all XyXKaipaau capaToHU 103ara KeIHIId MyMKHH.

YerapaBuil re"epanusauusuianrad bOja Tepuaa Ba MWUIMK KaBaTiapAa TapKoK,
Oymamran, Kym COHJM, Te3da Epuianuran mydakiap, THPHOKIAp Ba OfFu3 arpoduia
rpa"ysinusiap naino oynamu. Kym xommapaa 6ona TyFHUITaHUAHOK TEPU aruia3usiCh, TOBYII
OyFUKJIAIINIIN, TUPHOKJIAp AedopManusuiapy €KW aHOHUXUSUIAp Ky3aTWiaau. THIUIap YHKUIIH
OwyiaH HMAJHUHT THUIOIJIA3MACH Ky3ra TalUlaHald. OpO3HsUIApHUHT OWTHUILN YaHJIUKIU
negopmanus O6unan conup Oynanu, y ofru3 OYIUIMFMHMHT IIMJUIMK KaBaThJa >KOWJalraHuaa
MHUKpPOCTOMHUSTA Ba aHKUJIOTJIOCCHsITa 0110 Kenaau. byHian tamkapy, ox napjaa 3po3usijapy Ba
XMpAJANIMIIN XaMJa KOBOKJIAPHUHT EMUIIMIIM Ky3aTWJIUIIM MYyMKUH. Bakr yTtumm Ounan
muddy3 anonenus, karra €mgaruiaapaa — TEPUHUHT SCCU Xy>Kalpaapy capaTOHU pUBOXKIIAHAIU.
KacauIMKHUHI TepUJaH TallKapu KYpPUHUIIUIAPUTA: YCHUII Ba PUBOXKIAHUIIJIAH OpPKAaJa KOJIMIL,
Hadac onuml Oy3uWiauILIapu, KaMKOHJIMK, KaMpoK XoJlaTiapAa — TacTPO3HTEpHUTIap,
30THIDKaMJIap, CercUc TAaaIykiau. bona xaéTuHUHr OMpuHYM oiylapu €KW HWLIapuaaru Yiaum
X0JlaTH Hadac eTUIIMOBYMIIMIH, 30THJKAM, CENCUC, AUCTpodus OwiaH OOFIMK. XaETHHUHT
OupuHuM HwiapuHu sAmad  yrraH Oemopnap KeHMHUaIMK Aucharusgad, KU3WIYHrad
TOpaluIINAaH, CUAIUK-TAHOCKU TU3UMU aHOMAJMSUIAPUAAH, YpeTpa CTPUKTYpacHIaH, XaJlKyM
CTEHO3UAaH, Haac oMM KUHMHIAIUIINAAH, KAMKOHIUKAAH a3usIT YSKUILIAIH.

YerapaBuil reHepanuzalysiiaHTaH ypTa orupiaukigaru bD Oouutanfud cuMmnromiapura
kypa UBDHHUHr ofup IIAaKIMHM 3ciaraau, OyHAa my(akiu TolIManap acocaH Kya Ba OEK
namxanapuja ypus osagu. KelinHuanuk Tepy Ba IIWJUIMK KaBaTjap XOJaTH SXIIWIaHAAU, TEpU
3pO3UsIIapH 1032 aTpousi XOCWJ KWIMO SHUTeIu3alusiaHagu. XyJId OFUp LIaKJIUWAarujiex,
KOBOKJIQPHUHT YaHJIUKIM EMUIINO KETUIIHM, THPHOKJIAPHM CEKMH-acTa WYKOTHIL, KaO3ustiap,
ypeTpa Ba KUH CTPUKTypaJlapy, CUMIMK YMKAPUII KaHAJIWHUHI TAIIKA TEHIMIY TOPANHMUIIM, Ked
KUHCHH pUBOXIIaHUII, IOPAK OFPUKJIApHU, apUTMHUsIIAp, macT OVil Ba Ba3H, KU3WIYHTa4 peQUIIOKCH,
MUaIrusIap, apTpairusiap, ocreonopo3 aHukinaHaau. Kacammkauar JIBD peneccuB kuumk
TypiapugaH ¢apk KWwiyBYd Oenarvcu OYnuMO THIN SMaJMHUHI THUIOIUIA3USICH Ba SMajjaru
qyKypIAMKJIAp XHUCOOIaHAH.

Keu manudecranmsra sra yerapasuii b2 tunuk mydaxmap Ba spo3usiiapAaH TaIlKapH,
TUIEPTUAPO3, TAKOMHUJUIAIIMATaH aMeJIoreHe3 (TUII SMATUHUHT HOTYFpU €KM TaKOMHJUIAIIMAaraH
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PUBOXIIAHWINN), JepMaTorTuduKa HYKOTWIMIIKA Ba TEPUHWHT CEKWH Kydanb® OopyBuun
aTpodusicu OuaH XyCyCUsTIaHAIH.

JIBOHUHT ayTOCOM-IOMHUHAHT Typuaa nydakiap O0CuM Ba HIIKaJaHUII TabCUP
KWIaJUraH »ounapaa ypuH OJIaJiM, IIYHUHIZIEK TEpHU KOIUIAMACMHUHI Xap KaHJauh >KoWHuaa
CIIOHTAaH Tap3da Maigo OYIuIIM MYMKHH. TepUHMHI OWTraH KUCMJIapuia MIJIMyMmIIap Ba
NUTMEHTIN HeBycnap xocun Oymamu. TupHOK Taruma mydaxmap Xocwin Oymumm cabadiu
XaCTUHUHT OMPUHYN HWIUTapUAa HYKOTUIITaH TUPHOK TUIaCTUHKAIapy KaiTa TUKJIaHMailiu, aMMo
TUPHOK VPUHIWFU KOHTYpJIapu CHJUIMKJAIIMaiinu, OOIIKa TUPHOK IUIACTMHKAJApW YI4yamu
Oyitnua kuuuK Oyimaau (MUKpOHUXHS ), KYJIpaHT-CapuK paHrTa kupaau. bab3u oup GemMopiapHUHT
opKacuIa, yMmMypTka TOFoHacu OYinad, OVimHma, Kykpakmaa Ba Oen coxacuaa mamysia Ba
IOraHyalap KYpUHMIIWJATHM CAaXTHUEH TEPUHUHI OKCUMOH KUCMJIAPU Ky3aTHUJIMIIM MYMKHH.
Tepuaan Tamkapu KypHUHHUIUIApUra aucdarvs, KU3WIYHTad CTPUKTYypajapy, KaO3usTiap, aHaj
€pUKJIap TAALTYKIH.

AyTtocom-perieccuB JIbD1a Ky COHIM, Ydamiiapy TE3IUK OWUIaH KaTTanamuo Oopaaurad
Oymamran, nmydakiap Ba dpo3usuiap nango 6yiaaau. HUKOIbCKHI CHMOTOMU — KECKUH MycOar.
butranman KeiHWH TEPUHUHT YaHIUKIH aTpoPUsICH Kal dTriaan, OyHmaa OypManap coxaiapuiaa
YaHJIMK XOCWJ OynummM XapakamiapHu 4ekna® kysau. [lceBmocuHpmakTunusuiap Ba
0apMOKJIApHUHT KOHTpaKTypajgapu Oojia XaéTUHMHT OWPUHYM OWJIAPUIAHOK PHUBOXKIAHHO
Oopanu, yJapHUHT Ky4alWIIu KyJad Ba O€K MaH)Kajapu YCUIIM Ba PUBOXKIIAHUIINIA TYCKUHIHK
KMJIaaM, ¥y3-y3ura Xu3mar KWIMIIHKM, XapakaTjlaHWIIHU  KuduanamTtupagu.  Oruzna
SPO3USUIAPHUHT OUTUINY YaHIUKIAHUII OUJIaH SIKyHJIAaHAAH Ba MUKPOCTOMHS PUBO>KJIAHMILIUTA,
BecTHOYJISIp Oypmarnap OMTUIING KETHINNTa, aHKUIIOTJIOCCHUSATA, Y3Ura X0C HyTK [03ara KeJIHIInra
onmu6 kenmanu. KmswnyHrauma nucdarus, CTpUKTypajap Ba CTEHO3JAp PUBOXKIAHAAH, TYFPU
MYaKJIaTy SpO3usiIap OUTHUIIN — aHAJT TEHIMK TOpAHUIINTa Ba NeeKaus KNANHIAIIUIINTa cabaun
Oynanu. bemoprnapna kapuec Ba THIUIAPHUHT aHOMAI >KOWJIAIIWIIM, yIAPHUHT KUCMaH EKU
OyTyHnall MYKOTWIMINM fo3ara kenaaud. KynmuH4Ya CHMAMK-TAaHOCWJI THU3UMHU IIMKACTIaHAIH,
ypeTpa Ba KUH CTPUKTypajapu xocia Oynaau, Oyipakiaap eTHIIMOBUMWINTH Ky3aTuiagu. Cysk-
MyIIaK TU3MMU a3UAT 4YeKaad, MHUaIrusuiap, apTpalrusuiap, OCTEONopo3  yupaiu,
0GapMOKJIapHUHT OYKWJIMII KOHTPAKTypaJlapy Ky Ba OEK NaHKaJIapUHUHT JEKOPMaLUsACUra 0Ja10
kenaau. Kyqaitnb 6opyBun runoxpomian kKaMkoHauk Ba DUT ommummu Gapua Oemopiiapaa Kaia
KWJIWHAIH.

Kunnnep cunapomuia THIIMK KYypUHUILIAp 00J1a TYFUIIUIIN OMJIaHOK PUBOXJIaHAIM Ba V3
uyhra TepujIa XamJa [IWUIMK KaBaTiapaa mydakiap XOCHl OYIuInM, KeHMHYaIuK
KOHTpaKTypaJlap IIAK/UIAHUIIMNTa OJMO KeJlaJuraH YaHJIWKJIAHUII, IICEeBJOCUHAAKTHINAIAD,
MHUKPOCTOMHUSI Ba aHKWIOIJIOCCHs, Ky4dailnO OopaguraH mHOHKWIOAEpMHs, (POTOCE3rHpIIHK,
KM3WIYHTa4y, CUNWAMK WyIIapu Ba KUH TOpalMIIM KaOW OLIKO30H-MYaK Ba YPOTEHHUTAN
TpaKTiapJard CTEHO3JI0OBYM Kapa€Hiap, THULI-KaF TU3UMH MaTOJOTHsUIapU PUBOXKIAHUO OOpay.
K¥n xonatnapaa THpHOK IUIaCTUHKATIAPUHUHT AUCTPO(USICH, TACTKU KOBOKJIAPHUHT SKTPANHOHH,
KYJI Ba OEK MaHXKacu KPeaToIePMHUSCH, NCEBAOAUHIYM (OapMOKIApHUHT LUPKYJSp (Hudpo3nu
TOpTUIIMAJIaph, XaTTO CIOHTaH amiyTanusiaprada), jJabJapHUHT JIEWKOKEpaTO3H, CKEJeT
aHOMANMsIapu Ky3aTwiaav. KMHIuiep CHMHIpPOMH ayTOCOM-PELECCHB TypHa HaciaH-Hacira
yraau.

Kunnep cunnpomu upcuii PormyHa-ToMIICOH TOWKWIIOAEPMUSCUTA, UPCUM aKPOKEPATUK
Bepu noiikunogepmusicura sxyaa xam yxmami. Kunanep cunapomugan Gapkiu yaapoK HUpcuit
Bepu noiikmiionepmMusicu ayTocoM-I0MUHAHT TypHJla HaclqaH-Haclra yTaau.

2.5. BynJ1é€31u 3nuaepMoJin3 TaAXUCHHE KYHHII Me30HJIapu .

AHaMHe3 MabJIyMOTJIApHU
https://www.clinicalguidelines.scot.nhs.uk/nhsggc-quidelines/nhsggc-
guidelines/neonatology/epidermolysis-bullosa-eb-care-of-neonates/
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Oynné3nu 3MUACPMOIM3HUHT Xap KaHAal IMakiau OujaH a3usaT 4eKkkaH Oemopiap
Tepuaa Ba IIWUIMK KaBariapia mydakiap Ba/€KU Spo3usuiap XOocwi Oymumimra
[IMKOAT KWIUINAAW, YJIap OFPUK Ba KHYUINWII OWJIaH KEYUIIM MYMKHH.
I'enepanuzamusnanran ObDna kacamuk Oojla TyFWIMINK OMiIaHOK €k Oona
XaéTUHUHT OWpHHYM oOimapuaa OonuraHagyu KacaluIMKHUHT  DHT  Ky4iId
udoaanaHran KypuHuILIapu 6up €mrava 0ynran € aaBpuaa Kaa sTuiaaud. JpTa
Oomanuk émmaa 6emopiapaa o€K MaHXacH MacTKH 03acu/ia THIIEPKEPOTHK XKOoUIap
Ba KYJI-0€K MaHKaJlapuHUHT TUIIEPTUAPO3U a0 0ynaau, yiap karra Enuiapia xam
cakanunO Konmaau. Maxammuit ObDaa mygakmapHUHT WIK MapoTada maimgo Oyaumm
0€K IMaH)KacH MacTKU I03acujia Ky3aTHJIa Iy Ba IOpUII OOLUTAHUIIN OuIaH OOFIHK.
OEk mamkacM TacTKu ro3acu rumnepkeparosn 10 éEmrawa Oynran &mnma
PUBOXKIIAHA/IN, KUHCHI €TUJIUII JaBpHaa o€K MaHXajlapuia TUIIEPruIpo3 Kydasau
Ba TUPHOKJIAPHUHT KAIWHJIAMMIIN Taiigo Oymanu. ['epmeruk maxngaru Ob3Dna
nepmarto3 Kydanummu 1 &mrada OynraH €m  gaBpuaa  Ky3aTWIagd, KEHUH
KapaCHHUHT OapKapopiialiMiy Ba mydakiap Haigo OYIuIM TYXTalmlu Kaiz
sTIiaau. 2 éuian Oonniald KacaluMK KY3UIUTAPUHUHT MAaBCYMUIINTY aHUKJIAIINO
Ooopamu — €3 ¢dacnmma éMOHNAIMII Ba KUII Qaciuia SXIIWIAHWAI. BOHUHT
JyerapaBuil BapHaHTIapua myaxiap Ba/E€Ku dpo3usiiap 001a TYFUIIHIIN OUIaH €K1
A  xa€TMHMHT OWpUHYM KyHJIapuaa maigo Oymanu. boma Xa€TUHMHT OUpHUHYU
oWymapumaru ynuM Hadac ETUIIMOBYWIMTH, 30THIDKAM, CEICHC OWiIaH OOFJIHK.
JIBOHUHT ayTOCOM-IOMHMHAHT Typujaa adpuMm OemopiapaaruHa mydaxmap
TYFUJUIIN OuiaH naiigo Oynaau, KYMUMIUK XoJaTiiap/a YIAapHUHT f03ara Kejauiiu
001a XaéTUHUHT OMpPUHYM ¥Wuiura TYFpu kenagu. Ofu3 OYIUIMFUHUHT HIWJUIAK
KaBaTHJla TOIIMaiap maino Oyimmu kamaiu® O6opamu €ku Ooma xaéruHuHT 9-10
Hunnapura kenu0 OyTyHmail TyxTaiinu. JIBOHMHr ayTocom-pelieccMB Typuia
KacaJUIMK TYFWJIMII BakTHAAH OouulaHaau (KynruHa Oemopiap KyJuiapuia Ba/€Ku
ofkJapuaa SMuiepMUC WYKIUTH OWaH TyFWIagu), KaM Xojariapia — Ooia
Xa€TUHUHT OupuHuM KyHiaapuna. lllwimmk kaBaTiap mMKacTiaaHUILIapu Ooia
XaETUHUHT OMPUHYY KyHJIapUJaHOK coaup O0ynamu. JKuncuil eTunui naBpuja Tepu
Kapa€HUHUHT OapKapopialluiy Kaia atunaau. KacannukHuHr ymly makiaura sra
Oosanap MCUXOMOTOp, KUCMOHHMI Ba KUHCUN PUBOKIAHUINIA OpKaJla KOJIMIIAIH.
VCnupuHIHK TaBpr/a Ak PUBOKITAHKII THITIAIIAIH, AMMO Y14 XaM OPUKJIALL,
nact Oy Ba Ba3H, CyCT XapakaTJIaHUII CakJaHUO Koiaau, myoepTar €uiiaH KeHuH
TaHaJa TyKJIap YCUIIM UYK. bojla XaéTHHUHT yYUHYU-TYPTUHYM YH WHAJUIMKIapHUIa
CYpyHKaJIM TepH spajapd Ba/€KM 4YaHIUKIAp CcoXajJapuja TEPUHHUHT SCCH
XyXaipaiau, Te3 MeTacTa3JaHyBYd CApaTOHU PUBOXIIAHUIIYN Ky3aTHIIAIH .

Du3nKaJI TEKINPYB
https://www.clinicalguidelines.scot.nhs.uk/nhsggc-guidelines/nhsggc-
guidelines/neonatology/epidermolysis-bullosa-eb-care-of-neonates/

Oapua Tepu KOIUIaMHM Ba Ky3ra TalUIaHaJuWTaH LIWUIMK KaBaTiap Ky3aaH
KEeUMPHUIIaJIH, coujiap, THPHOKIAp Ycuiura, € Ba Tep Oe3/lapy MIUIAIINTa, Kapuo3
TUNIIAp MAaBXYUIMTHTa, TEPH KOIUIAMIIADUHUHT Ta0WaTura, OpKa YWKapyB
TEIIUTUAArd  EpUKIAp  MaBXYMJIUTUra, Kya Ba OEK  MaHKaJIapUHUHT
OapMoOKJIapuJaru Cysk Yy3rapumoiapra 3bTHOOp Kapatwnamu. Ilydakmap O6op
Oynmranuga Hukoinckuii  CUMOTOMH — TEKIIMPWIAAW. YMyMHHA  >KHCMOHUH
PUBOIIAHUII TApaMETpIIApHHNA Oaxojami, OyTyH TepH KOIUTAMHUHH TEKIITHPHIIL,
IIWJUIMK, KaBatrjiap, coujap, THUPHOK IJIACTUHKAJIAPU Ba THILIAP XOJATJIapU Ba
OyTyHJIMTMHHM Oaxojlall amaira omupwiaan. 1bD wmaBxkya Oemopiapaa
nepMorpadu3MHU TEKITUPUIIT OaKapHIMANIHN .
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JlaGopaTop-HHCTPYMEHTAJ MAbJIYMOTJIAP
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC7064925/

KOHHUHI YMYMUW TaxXJIWINA, CUMAMKHUHT Ba HA)KACHUHI YMYMMU TaxJIWJIH,
3axMra HucOaTtaH cepojoruk peakiusiap (PMII, PIIIA, UDA), apa rwo3anapuaan
0aKTEepPHOJIOTUK SKMaylap, MHUKOJOTHK TEKIIUpYyBIap, WUKH ab3oiap YTT, tepu
XOJIATUHHU JIMAarHOCTUKACH, SIHTU Iydak OOp IMIMKACTJIAHUII COXAaCHJIAH OJMHIaH
Tepu OnonraTuHu Tekuupuil. Cyosnuaepman OYIUTHK aHUKIaHAJUraH SHT Y Iy hax
KOMJTalrad [IUMKAacTJaHUII YYOFUJAH OJIMHIAaH Tepu OMONTAaTMHU TIMCTOJOIMK
TEKIIUPUILI TaBCUs KWIMHAAW. [MCTOJOrMK TEKIIMPHUII KAacaLIMK TYpPHUHHU
Tamxuciamra MMKoH oepmaiinu. ThOra wanuaran 6emopiapaa aepMo-3uaepMat
OupHKMa 30HACH/Ia TEPUHHUHT CTPYKTYpP OKCHJUIAPH SKCIPECCUSICHHU, IKCIIPECCUs
[acalraHJUTUHU €KW SKCIpeccHs WYKIWTMHM aHUKJIAl YYyH Tepu OMONTAaTUHU
UMMYHO(ITIOPOCICHIMHUHT OunBocuTa peakusicu (MDPPO) Epnamuna Tekmupumr
TaBcus 3TUiIaAUd. ThD KUYMK TypUHHU aHHMKIAIl YYyH TPAHCMHUCCHUB 3JIEKTPOH
MHUKPOCKOMHSA ycITyOu EépaaMuaa TEKIIHPHUII 0JIMO OOpHII MyMKHH, Y Iy(ak X0Cui
Oynmum caTXuHU aHukiIam Ba ThOnm Oemopiap TepucHIAru YJIbTPACTPYKTYp

B _ . .
y3rapuiulapHd TONMII MMKOHMHM Oepaau. BYIIIMKIM 3ieMeHT KoMiIaluil
CaTXMHM aHUKJALI, JeMaK-Kd BOHUHI KIMHMK BapuaHTUHU Oeirumiam UMKOHUHU
OepamuraH HMMMYHTHCTOKMMEBHH  JHWAarHOCTUKAa OSHI  MabIyMOTIH  YCIy0
xucobnaanaay. JluarHocTukaHuHr ymoy yciayoun TBOHUHT TacHH(] OCTH IIaKIMHU
aHya aHWK Oenruiamra UMKOH Oepaau, cabadbu TBOHUHT Typiau KUYMK Typiapuaa
HaMyHaJlap aHTUI€HHUHI CHEeUU(GUK CTPYKTYp OKCHWUIapu OwiiaH OYsuiuil
Kagaumurd OVimya Qapk Kuwinaau, Oy acCOUMHUpiaHTaH TeHJard MyTallus
MaBXy[JUTura Moc Kenagu. bymnésnu snuaepmonusnu OGemopiapia TE€HETUK
TEKIIMpPHILJIap IpeHaTan AuarHocTuka épaamuaa amanra omupmiany. [udokop-
reHetuk ThD Ttamxucunu anukiaamTupud Oepanu. Auddepenunan AuarHocTuka
Makcaauaa THaHk Xyxaipaiapu Ba 303WHOGUIUIAD OOPIUTHHH aHHUKJIAII YIyH
IIMKACTJIAaHUII YYOKJIAPHUIAH LIUTOJIOTMK TEKIIMPYBJIAPHU aMajra OIIWPH TaBCHs
STUIA/IH.
BJHMHI Tepu Ba TepHIAH TAIIKAPH ACOCHI €HIAI KACAJIHKJIAPH.
https://www.aad.org/public/diseases/a-z/epidermolysis-bullosa-treatment
BOHunr
TypJiapH Ba
ypaap Tepu acopariiapu TakTuka
KHYHK
TypJiapu
. [y6xamu OuT™Ma&rran
PJIEO-AC, TaxoBy3KOp, KynIMHYa yox
. o . spajapHHy IyxTa
PAB3-HAC, Sccn xXyxanpann OuprIaMun-KyT COHJIH, KYTI o
N MyHTa3aM KypUKJIaH
6an3una YbO- capaToH X0Julap/ia KUME-Ba HYp .
HX Ba [J/1bO Teparnuscura TypryH YTKA3HILL, 5pTa OTepatip
JaBOJIaIIl
Ou-xurap paHrjaas Tyk- MyHTa3zaM KypUKIaH
bapua knunk VHFUD paHIVIA Ba KOopa VTKA3HII, 3apypaTr
p ITurmenTnu KYHFHP P Kop vy PYP
TypJiap, acocaH paHIIM NUTMEHTIIN KaTTa Oynranna — TepUHUHT
HEBYCJIap T
UbD-uX HeByciap; € YTuim OuaH ryoxanu
paHrmapiasagg; MaKpo- Ba KUCMJIAPUHUHT
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MUKPOCKOIIHK KUXATIaH
MeJIaHOMaHU 3CJIATa]lH,
JIEKWH yHTa KahTa
TYFUJIMaWIA

ouorncusicu (KymaagaH
Ky MapoTaba)

bonanapna
PUBOXJIAHUIIIMHUHT KaTTa

MyHTa3zaM KypuUKIaH
VTKa3uII; 3apypar
Oynranna Oynranma —

PJIBD Menanoma xaB(u, XaTTO TEPUHUHT TEPUHUHT IIIyOXaJn
TalIKU MebEPAaru KUCMJIQPUHUHT
KHCMJIapUa XaM ouoncuscu (KymianaH
KYT1 MapoTaba)
Ky Ba oéknapaa
OapMOKJIapHUHT KYIIHINO
KETHUIIM, Ba KYJI Xamaa O€K
NaHXaJTapUHUHT
“OarMoNIIOKIN KYJIKOM”
Typuaara 1egopManuscH,
OapMokJap aTpoduscH, Oomr
0apmok, (hananrazapapo Ba
pmOK, & pap Kappoxyuk apananryBu,
KagT-Qananra ¢busnoTepanus, 1aBo
PAB2-AC, kam OYFUMIIAPUHUHT p: A
. N KUCMOHUH TapOusicH,
— YB3, AJIBD |IlceBnoCMHIAKTUINS | KOHTPAKTYpacH, Ky Ba OEK ..
0apMOK KoriaMacH EKu
Ba ObD naHxanapu
opTe3napJaH
byHKIUSTApUHUHT .
. ol nananum
yerapajJaHraHJIUuTru €K1
TYJUK UYKOTUIIUIIH,
ONepalHsIIaH KEHUH TE3-TE3
103ara KeJjaaJurad
permuBiIap (KappoxauK
apajailyBu yprada xap 5
Hunnna 6up mapra Tanad
KUJIMHAIH)
Tepuaan TalmKapu KYpUHULLIAPH éKH acopaTiIapH
DMallb TUTIOTIIA3UsACH
(YBD), Tumutap
MCIUTa3HsICH, OFUpP Kpauec, .
g P XD Oru3 OYIUTUFUHUHT
mukpocromus (Ib2),
MyXTa TUTUEHACH,
TUIJIAPHUHT PTa
. - ) . OpPTOJIOHTHK J1aBO,
Oru3 OyuuTNFH, HYKOTHIIMIIN; KA3WITYHTau 9 .
KM3WIYHTauYHU KaiTa
4bd, 162 OIIKO30H-NYaK Ba OPKa YMKApyB TEIINTH
JWIIaTalUsICH, TUETOJIOT
TPaKTH ctpuktypanapu ([1b2),
MaciaxaTiapy, u4d
nucoarus ([1b3),
CYpYyBUYHM BOCHTAJIapHU
CYypyHKaJIH KaO3HsIT, >
KYJu1alll, racCTpOCTOMUS
OFpUKJIN fedeKarus,
PUBOXJIaHUIILIA OpKaJa
KOJIMII
Ik xaBaTiap MINAIIH,
1B, Kkampok Hadac itynnapu I q)a;nlai ] 03I;4ﬁna Tpaxeocromns,
PJIBD yJiap Y P, 9P P, aHTUOMOTHKIIAp Ba

YaHAUKJIAHUII, TOBYII
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OYFUKJIAIIUIIN, XaJIKyM
cTeHo3H, Hadac
WYJUTapUHUHT YTKUAD
OOCTpYKIHSICH

TIIFOKOKOPTUKOUIIAP
OunaH Tepanus

[ITox mapaa spo3usiapu,
10X Map/ia YaHIUKIaHUIIIH,
cumbnedapon (burra Exu
WKKHTa KOBOKJIAPHUHT KY3
oJIMacH OujaH OMTHIIIHO
KETHILHN), Ky3 &l
CYIOKJIMTHHUHT €TapIiu

OfpuKCHU3IIaHTUPYBYU
Ba HAIAHTHUPYBYH K3

TU3HUMHU

Oyipak TUIIEPTOHUSCH,
ypocerncuc,
rIoMepylioHepuT,
aMHIION103, Oyipak
CTUIIMOBYNIIUT U

Ubd, PIBD Ky3nap
MUKJOp/ia UIL1a0 TOMYHJIAPH, JKAPPOXJIUK
YUKapUIMaCINTH, 6mnedapur apanainryBu
(KOBOKJIap YCKKATAPHHUHT
SUUTUFITAHUIN ), KY3 €I
KaHaTJaJIapUHUHT
OOCTPYKUHMSICH, KYPHIILI
EMOHJIAIIN N
Aptepuan 60cuMHH
Jwusypus, remarypus, o
N e MyHTa3aM yinyab 6opuin
CUUANK HYTUTapuHUHT . i
Ba CHIAIVK TaXJIWJIH;
CTEHO3H Ba 0OCTPYKIMSICH, .
M o 3apypat Oynranga
nypak-CUiAuK Hynu
Cuiinuk aiupuIn eduroker, THIpoHedHPO3 KaTeTeph3alli,
Ubb, 1b2 p p i P pos3, IIUCTOCKOITHS, CHHIUK

YUKAPYB KaHAIU
JIAJIaTAIUSCH,
MEaTOTOMHUS,
reMojuaius,
MEpUTOHEAT TUATTA3

BOununr 6apua
OFHUp
HIaKJIapu

MeTtabonusm Ba
YMYyMHUH aXBOJI

JlepMaHUHT KaTTa KUCMIIAPH
OYMJITAaHJINTH cabadin
O3UKJIAaHTHPYBYH
MOJITAIapHUHT Ba
OKCWJIJITAPHUHT
ETUIIMOBYIIINUTH, KAJIIOpUATa
OXTHEXK OIIUIIHN cadadIn
KaTabOJIMK META00IN3M,
VCHIIIJIaH OpKaaa KO,
sipaIapHUHT CEKUH OMTHIIH,
PEIMIUBIIAHYBYH
uH(peKnusap, CypyHKaiu
KaMKOHJIMK, Y3UHU EMOH
XHAC KWIHIII

JlaBonar oBKaTIaHUIII,
racTpOCTOMUS

Kyiinparn Basustaapaa ThD Omian accoumanMs/IaHraH KacaJUIMKJIApHU Ba
TePUAAH TANKAPH IHMKACTIAHMILIAPHH, yHUHrAek THBD acopatnapunm Tamxuciaam
YUYYH KypcaTMajapra OMHOAaH 00IIKA MyTaXacCUCJIAPHUHT MACJaXaTJapHu TABCHS dTHJIAIH:

https://www.clinicalguidelines.scot.nhs.uk/nhsggc-guidelines/nhsggc-

guidelines/neonatology/epidermolysis-bullosa-eb-care-of-neonates/
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— TeparneBT — NYKH ab30JApPHUHT MIMKACTIIaHUIIIIapura ryoxa Oyiaranaa Kymumya
TEKIIUPYBIIAP XAXKMH Ba XYCYCUSTHHH aHUKJIAIITHPHII MaKCAIH/Ia;

— reMaroJIor — KAMKOHJIMK aHUKJIaHTaH/a;

— raCTPOIHTEPOJIOT — KU3WIIYHT a4 CTPUKTYpAcH (FOTHUIIA KHHWHYAIHKIIapra
IIMKOAT MaBXyJl OYJIranja ) Ba OMKO30H-UYaK TPAKTHHUHT OOIIKa
MaTOJOTHSJIAPUA;

— KapJHOJIOT — FOpaK-KOH TOMUP TU3UMH IIHKACTIAHUIUIAPU/IA,;

— o(TATLMOJIOT — KYPYB ab30JIapy IHUKACTIAHUIIN MaBXKY ]l X0JIATIIap/a,;

— otonapunrosor — JIOP-ab301ap mukacTiaHuIl Ba3UsATIApUIA;

— CTOMATOJIOT — THIIUIAP IMKACTIaHTaHH/IA,

— JKappox — XUPYPrHUK acopatiiap (ICEBIOCUHAAKTHIINS, KU3HIYHTau CTPUKTYpacu
Ba OOIIIK.) pUBOKJIAHHIIT XOJIATIIAPUIA;

C — yposor — cHHAMK YUKAPUII WYIUTapH CTPUKTYpATapy PUBOXKIIAHTAHA;

— TUHEKOJIOT — PENPOJAYKTHB TU3UM ab30JIapH IMKACTIaHTaH 1A aéjiapra,

— IMETOJIOT — Mapxe3 TaHjam 3apyp Oynranna,

— HEOHATOJIOT — KYIIMMYa TeKIIUPYBJIAP XaKMHU Ba XyCYyCUATUHHN aHUKJIAIITHPHIII
MaKcaauaa;

— MeuaTp — KYIuM4a TeKIIUPYBIIAp XaKMH Ba XyCYCHUATHHHA aHUKJIAIITHPHII
MaKcaaua;

— OHKoJIora — €MOH cu(aTIH Ty3uIMalap pUBOKIAHHUIINTA Ty0xa Oyiranma;

— reHeTHK — TBOHU nmpeHaran AuarHocTKa KUJIHII 3apypaTH t03ara Kelranja;

— IICUXOTEPANeBT/TICUXHUATP — JeTIPpeCcCchs OENTUIapu EKH aaanTaIus U31aH YUKUIII
XOJIaTIIapy MaBxKy/] OyiIraHmia.

Tyrma 0yn1€311 dnuaepMoJIU3HUHT AU depeHInan IMarHOCTHKACH.
https://emedicine.medscape.com/article/909549-differential

Kynunnuk xonatnapna mudokop-gepmaronor yuyH ThD auarHocTukacu KUHUHUMIMK
TyraupManan. Kam XomarnmapaarvHa TYFpU TalIXMC KYHUII YYyH aH4Ya ITyXTa JMArHOCTUKA
3apypartu 1o3ara Kejaaad. AMMO HEOHATal JaBp/a KOPUH 4K OJIMH reprecHu nuddepeHuuanms
KHWJINII Kepak Oyinanu, acocad my(akiu Kacayutukiap Oopacuia omiiaBuil anaMmHe3 Oyimaranua,
myHuHrAek ThD ydyH HoOTMOMK OYnaraH KIMHUK KYpPUHUILIAp MaBXyJ OyiaraHuja.
Juddepennnan TamxucoTna XHcoOra ONMHUIIM Kepak Oynran Oollka Xonariap >KaiBaija
KYpCaTHIITaH.

Byn1€3/11 3nuaepMOJIM3HUHT TYPJIapy Ba KHYMK TYPJaapuHUHT auddepeHunal
AUATrHOCTHUKACH
https://emedicine.medscape.com/article/909549-differential

Hacanan-
Typaapu Kuuuxk typaapu HacJjra Cumnromiaapu
YTHILH
OB3 (nypaxaap Maxammuii ObD (Bebep— | AL Tepu mydakmapu Ba
0a3aj KaBaTHUHT Kokxkelt knuuk TypH) APO3HUSIIApH, aCOCaH KYII
KepaTOHOUMTJIAPH Ba O€K MaHXajapuia,
HOOYa Oy IuIIn acocal €3 MaBcymMuaa
XHCOOMIa XOCHJI OBD, loynmuar—Meap A/l [TydaknapuuHr,
oymnamm) KUYHK TypU APO3USIIAPHUHT,
(reHepanu3aIUsIaHraH) rpaHyJIALUSIN
TYKUMAJIAPHUHT
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reHepaIu3alsIaIrad
Tap3Ja XOCHJ OYIHIIIH;
KYJI Ba OEK
HaHKaJapUHUHT
THIIEPKEPaTO3H,
TUPHOKJIAPHHUHT
TuCcTpouscH, aTpopuK
YaHAWKJIap, OFU3 IIHJUIAK
napaacu
MIMKACTIAHUIIIAPH

OBD, Oomika
reHepan3alysIaHraH
(Kéonep kuumK TypH)

Al

Kymnap Ba oéxitapnaru
nyQaxiap Ba 3po3usap

PenieccuB OBD (xyna
XaM KaM X0JI1aT/1a)

AP

[Tydaknap Ba
APO3USITAPHUHT
reHepau3alsIaHraH
Tap3aa XOCHUJI OVIIHIIH,
KYJI Ba OEK
MaHXaJIApPUHUHT
THIIEPKEPATO3H,
TUPHOKJIAp TucTpodusicy,
arpouK yaHIUKIAp

OBD, ornac Typu (kyaa
XaM KaM X0JIaT/a)

Al

[Tydaxmap, apo3usiiap,
TUPHOKJIAPHUHT
JucTpodusicu

OBD mymak
aucTpodusicu Ouinan
Oupra (Kyzaa xaMm Kam
X0J1aT/aa)

AP

[Tydaxnap, spo3usiiap,
TUPHOKJTAPHUHT
JucTpoduscH, XaéTHUHT
oupunun 30 Hununa
OolIaHaural Kyyaino
O0OpyBUYH MyLIaK
Juctpodusicu

Yb (6a3zana
MeMOpaHAHMHT 04
IUIACTHHKACH
caTXM1a TEPUHUHT
KY4YUIIH

UbD, XepauTiy KUUUK
TypHu

AP

[Tydaknap, atpodpuk
YaHJIUKJIAp, CypyHKaIH
Apo3usiIap, rpaHyIALUsIN
TYKUMaJap YCHILIH,
TUPHOKJIAp JUCTpOUsicU
Ba Oy3WJIMIIH, THPHOU
VPUHANKIAPUHUHT
YaH/IMKJIAHUIIH, OFU3
IIWUIUK KaBaTH KYYHILH,
SMAJIHUHT TUIOIUIA3HUSACH,
Hadac nymiapugaru
rpaHyJisiLusIap Ba
YaHAUKJIaHUILUIAP,
PUBOKIIAHUILJAH OpKaaa
KOJIUII, XaETHUHT
OupuHuM ¥inuaa yuum [4]

YB3, XepauTumac KHUUK
Typu

AP

[Tydakmap, sposusiiap,
IrpaHyJSIUSIIA TYKUMasap
Yeumm, atpoduk
YaHIUKJIAp, YAHAUKIIU
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ayornenus,
TUPHOKJIAPHHUHT
Oy3WIUIIH

YB3, npuBpaTHUK

aTpe3usicu Omian oupra

AP

Kenr maiinongaru
nydakiap, spo3usap,
TPaHYJISAIUSIIN TYKAMasap
YCHIIHN, TPUBPATHUKHUHT
TyFMa aTpe3usicu
(OIIKO30HHMHT ITACTKH
KHCMH YTKa3yBUYaHIUTH
Oy3UIIHIIIH)

JABD (ba3zaxa
MeMOpaHAHMHT 314
IJIACTHHKACH Ba
JAepMa opacuja
TEePUHHUHT KY4YUIIU

AJIB3

ALl

[Tydaxmap, sposusiiap,
MWJIHyMJIap, aTpopuK
YaHAUKIIap (acocaH KyiI-
o€Kiapa),
TUPHOKJIAPHHUHT
TUcTpouscH Ba
Oy3WIHIIH

PJIBD, orup
reHepaau3alysiaHraH

(Anmono-CuMeHc KHYHK

TypH)

AP

[Tydaxmap, apo3usiiap,
IpaHyJSILMSIIN TYKUMa
yeumm, aTpoux
YaHJUKJIAp, YaH UK
ajonernus,
TUPHOKJIAPHUHT
Oy3WIHIIHU, KYJI Ba OEK
HaHXaJTapUHUHT
YaHAUKJIU y3rapuliapy
(KOHTpakTypanap,
TICEeBIOCUHIAKTUIINSA ),
OFU3 IIWIJINK KaBaTH
KYUYUIIH, MUKPOCTOMHSI

PJIBD, Gomika
reHepaIn3alsuIaHraH
(Annomno-CumeHcmac
KHYHK TYPH)

AP

[Tydaxnap, spo3usiiap,
TPaHyYJBIIHSIIN TYKAMa
yeuiu, aTpopuk
YaHMKJIap, THPHOKJIAP
JUCTpo(UsCH Ba
Oy3WIHIIN, OFU3 IIHIITUK
KaBaTH KYYUILIHU Ba
YaHTUKJIaHUTIA

Kunpnep cunapomn
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AP

[Tydaxmap,
KOHTpaKTypaap,
MICeB/IOCUHJAKTHIIUSIIAP,
Ky4aitn® 60pyBun
MTOMKUIIOIEPMUS,
($hoTOCE3yBUYAHIIUK,
OIIIKO30H-MYaK Ba
ypOTEHHUTAJ TPaKTIapaaru
CTEHO3J1ap, TUII-KaF
THU3WMHU TTaTOJIOTHSIIAPH,
MHUKPOCTOMUSIIAP Ba
AHKWJIOTJIOCCHsIIAp,
OHUXOJHUCTPO(US, TACTKU




KOBOKJIap SKTPOIHOHH,
KYJ Ba OEK aHXKacu
KepaTOJCPMHUSICH,
IICEBJJOANHTYM,
naGaapHUHT
JeUKOKEepaTo3u, TSPUHHUHT
SACCH Xy Kalpainu
capaToHH, Tep YNKUIIN
Oy3mnuiy (aHTUAPO3 EKH
TUIIOTHJIPO3), CKEIEeT
AHOMAJIHSLIIAPH.

OBJHuHr 3pTa WAKJIJIAPUHUHT ACOCHI KJIMHUK IHPdepeHInaN-THATHOCTUK
ME30HJ/IapH.

https://emedicine.medscape.com/article/909549-differential

Aupgepeniuan TamxucHu HCTHCHO
Tamxuc AMATHOCTHKA YYYH Texmupum
KHJIUII Me30HJIapH
acoc
YakaJjokJaap 1. Viupunrmu éxu Opo3zus 1. Kacannuk rokopu
nypaxyacu XHpa Tapkuora sra aXpanMajJapuHu KOHTaruo3Jiu,
nydakiap, Tepuia Ba | 0aKTEpUOJIOTHK CTa(pUIOKOKKIIAp
UMK KaBaTiapJa | 9KHILI amaira TOMOHUJAH
cepo3-UHUPHUHIIIN OLLUPUIA[TH. YaKUPUIIAIH.
IIyCTJIOKJIapUra 3ra
EpKUH KU3UI 2. Kacamuk
paHraaru 3posusuiap. PUBOXKJIAHUIIN YMYMUN
cUMIrTomiap ouiaH
2. Tepunaru OonuIaHaay, TaHa
TOLIMAaJIAPHUHT Xapopatu oLIaaH,
acocaH KUHIUK O6emop Oe30BTaIaHaAIH,
atpou coxacuna, YUKy Oy3unuiy,
KOPHWH TEPUCH]IA, MIITaxa WYKOJUIIN
nymOanapaa, opkana, OYIUIIN MyMKHH.
KYJI-0€KJIap TepUcHIa
YKOMJIAIUIIN. 3. TypTkucumon
KEUHIIIH.
3. Opra OouuTaHuIIH
— 0ona XxaéTUHUHT 4. AcoparnaHran
oupunyn 10 keunuaa 3-5
KyHJIapuja. xadTanaH KeluH
COFalMII Ky3aTHUJIa/IH.
PeiiTepHUHT 1. Bymamran Kacamnuk 1. Tepn
3kchoanaTus nydakiap, ynap JMarHOCTUKACH KOIUIAMACUHUHT OFUP
AEPMATHTH Te3/1a Epuiaam Ba nmydaxiap Ba HHG)EeKIUsIN
TUIIEpEMUpIIaHTaH Apo3UsIap HIMKACTJIaHUIIIN,
acoc/a Jxoiiamran aXpalMajJapuHU yakajiokJap mydakyacu
9PO3UB F03a51ap 0aKTepHaoJIOTUK KEUUIIMHUHT EMOH
OuMIIaIN. HKUII HETU3UA cudaTiu BapuaHTH
amaira OUIMpWIAH. | XMCcOOIaHaIH.
2. Kacamnuk
nepropajl cCoxaaa Ba 2. Dposusinap
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KUHJUK cOXacuaaru
JKaJ1al KA3apuIll Ba
TEPUHHUHT
IJIACTHHKAJIN
urypaianmu Ounan
OoLUIaHaIH.

3. lunuk KaBaTiap
XaM KYIIWJIUIIA
MYMKHH.

nepuepruk TOMOHTa
ycum Ba Kymmo
KETUII MOMMJUTUTUTA
ara.

3. Opranu3MHUHT
YMYMHH aXBOJIM KECKUH
Oy3uiran
(runeprepmus, nuapes,
ACTCHU3AIWs, [IUIILIAP).

4. Hukonbckuii MmycOaT
CUMIOTOMH.

Tyrma 0yniésnu 1. Ilydaknap Ba I'ucronorux 1. Tepu snemeHTIapH
HUXTHO3 HIAKJIH 9K3€MaTU3UpJaHTraH | TEeKIIHpYBJapiaa YMYMUH 5pUTEMATO3
3PUTPOAEPMHUS bacoanu Kucmiap JIOHAJ10p KaBaT doHa xolnamanu.
XOCHJI Oynumm OunaH | runepTpoduscy,
KeyaJIural Tepu MaJIBITUT U KaBaTH 2. Tepu KanuHIAIITaH,
LIMKACTJIAHUIIH. Xy’KalpaJapuHUHT HIAIITaH, SIITHPOK,
JIOHA/10p TUIIEPEMUPIIAHTaH,
2. TupHOKIIAp JlereHepanusiICcu, KyWIH LIypajialin
KaJIMHJIAIITaH, aKaHTO3, IepMajiary | Ky3aTHJIaJ1, aCOCaH
nepopManusIaHral, | sULTUFJIaHUIL Oypmaiiap coxajiapusa.
TUPHOK OCTH UHOQUIBTPATH,
TUIEpKEepaTO3u rapaxkeparos 3. bourHUHT cownn
OYIUIIN MyMKHH. OpOJTYAIIH KHUCMHJIa XaM TepH
TUIEepKepaTo3 TUIepEeMUsIIaHTaH,
aHMKJIAaHA/I!. KyWIM LIypajamug
Ky3aTuiaau, cousiap
CaKJIaHTaH.
4. Huxonbsckuii
CUMITOMHU MycOar,
SMUIEPMUCHHUHT IOKOPU
KaBaTJIapu OCOH
KYy4aJiu.
Yakanokaap 1. Oputemaro3 honga | TamxucHu 1. Kacamnuk
repnecu KOMTamraxn TacAUKJIANl YIyH OOIITAaHUIIHN TaHA
TYPYXJIaHTaH Maiijla | BUPYCOJIOTHK yciyD, | XapOpaTHHHHT
nydakap Ba UMMYHOJIOTHK y3rapunuiapu,
apo3usiIap TEKIIUpPYBIap, YHKYYaHITHK,
IIUTOJIOTHK Ba TOPTHILUIILIAP, TaCT
2. bona xaéTHHUHT TUTOKUMEBU I MyIllaK TOHYCH OHJIaH
OupuHUH 2 ycimyOmnap Oupra xKevau.
xadTacuaa TepreTuK | KyJJIaHUIaIH.
MHQEKITUSTHUHT 2. Kapaénra mapkasuii
MaHupecTausIcu HEPB TU3UMHU

(MeHuHTORHLIE(hATNT),
ynkanap, Tepu
(mepmarwur), oru3
OyIIIuFH Ba
KY3JapHUHT HTUJUIAK
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KaBaTJiapu (CTOMAaTUT
Ba KEPATHUT),
reMOpparuk CUHAPOM
PYBOKJIAHUIIIH, HWYKH
ab3omap (6oir Mus,
JKUTap, yIKaap)
NIMKACTIIAHUTILIAPH
Owan Oupra Ke4aJuraH
OFUD
JTMCCEMUHUpPIIaHTaH
KEUUII XYCyCHSITHTa
ara.

3. TepuHuHT
NIMKACTIIAHUTITH
yerapajgaHral Xaxmiiap
OWJIaH XyCYCHSITIIaHAIH.

IInrmenTHH
TYTOJIMACIUK

1. KacayutmKHUHT
OMpUHYM OOCKUYHUTA
aputemaTo3 GhoHaa
JKOMamrad

nosuMopd Tommanap

— nydaxin
ToLIMasap, 10FCUMOH
IpUTEMA, LIypaATIALT
naitno 6ynumm xoc,
KEHNHYAIIUK
nycTiokiap Ouinan
KOIUTaHTaH
namyJjanapra
TpaHcopmarus
conup Oynmaam.

2. Xapaénra tepu
XOCHIIaTIapH
KYIITWITAIIT MyMKHH
(couwmapHUHT
WHTUYKATaHUIIY Ba
CHHUIILIAPH,
aITOTICITHS,
THPHOKJIAPHUHT
Y3rapuiim).

JlmarHocTuka
ouonTar
THCTOJIOTHSICH
acocujia amaira
OLLIUPUIATU: 3PTA
0ockuyga —
CIIOHTHO3,
»03uHOpUILIIapra
00i1 Ky coHin
SMHIEPMA HUU
nydaxiapu,
HocTeunpuk
STUTAFTAHUIIT
MHQUIBTPALUSACH,;
Keu 6ockuunapaa —
Xy’KalpagapHUHT
BaKyOJIM3alHACH,
JIEPMaHHUHT FOKOPH
KHCMUIA —
MmenaHodopmiIap
WYAIa METaHuH
YYKMaJIapH.

1. KacaimukHuHT
KCWHHTH OOCKUWIAPH
uHuIbTpaTUB (PoHIA
HEpB nosutapu 0yitnad
XaM CUMMETPHK, XaM
YU3UKIIU EKU TapTHOCH3
JKOMJalras
JTMXECHCUMOH,
TaCMaCHMOH,
CYTAJIICUMOH,
TUIEePKEePATOTUK
namnyJaiap Ba
IoraHyJagap Ouniax
XYCYCHSITIIaHA/IH.

2. Kacammmk Ounan
aéiap asuAar
YyeKHuIagu, cabadu
HaJIaH-HACcJra YTHII
Typy X-4OFUILITaH
JIOMHMHAHT.

3. OFup KeuuIm HepB
TU3UMUHHUHT MUKPO-
/ruapouedanus,
MEHHMHTHUTIIap Ba OOLIK.
Kypnanmmna
HIMKACTJIaHUIIIN,
KY3JIapHUHT,
TUILJIAPHUHT, TasHY-
XapakaT TH3UMUHHUHT Ba
Oo1IKa BUCIEpa
ab30JapPHUHT
MIMKACTIaHUIILTIApU
OwtaH Oupra KeJaiu.
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3. aBoJsam
bemopHuu ky3aTum ajaroputvu  https://medi.ru/klinicheskie-
rekomendatsii/epidermoliz-vrozhdennyj-bulleznyj-u-detej 13936/

Tyrma OyIie3u smuaepMoIn3ra nyoxa
KWJIMHTaH OeMop

Me[ll/IKaMeHT03 Ba HOMCAUKAMECHTO3 Tepalmmm 573 HYHUra oJiraH HaBO.Ha[Il, )ll/leTOTepaHI/lﬂ.
https://www.actasdermo.org/es-congenital-epidermolysis-bullosa-a-review-articulo-
S§1578219009705542 \

I[I/IEJF‘HOCTI/IK&
Nyk l
bomka kacainukiap 4 H
Tamxuc
oMpacuaa JUarHOCTHK
sonpaciia i TacAMKJIAHTaH?
UIUPYBHU 1aBOM o
Knaupy it fiye || v | XA
3TTUPULL WNuku awv3omap
HIMKacTJIaHUIUIapu 6opmu?
Perenepantiap MyTraxaccuciap
BapenapaHTiIap, HOAAre3UB TaBCUsIHOManmapura v
GOFIIaM. MOHaH/I IMKACT/IAHHAIILIAp
¥ B Tepanusicu
Tyx Kuuntimmn €xu oFpuk, || XA
v 6opmu?
TUTHUCTAMUH
Bemop axgomu AR
47
SXIIUIAaHTYHYa npemnapatiap,
Tepanmtm JTaBOM HSKJIB
STTHUDHUIIT
|| Iudgoxop- Ayx XA |
P il i IInKacTIaHHIIT
JI€PMaTOBEHEPOJIOT .
oo Y4OKIapUHUHT
Ky3aTyBUJa OYIuIf
XA MHOUIHPIAHUTIH
60pMY
M P AHTUMHKPOO +
AXBOJI €EMOHJIALIUIII -,
6enrunapu 6opmu? perapatiap

https://www.clinicalguidelines.scot.nhs.uk/nhsggc-quidelines/nhsggc-
guidelines/neonatology/epidermolysis-bullosa-eb-care-of-neonates/

ThOHu ypranum Ba gaBosam OujaH OyTYH >KaxOHZa IIyFyJUIaHUIIMOKAa. 1978 #innma
Bytok bpuranusna DEBRA International Xankapo acconmanusicira acoc COJMHIM, YHUHT
Makcaau 6ynu6 ThOuu ypranuir, niMuid TaIKHKOTIAPHU XaIKapo aapaxana oaud 6opur, ThD
TEepaNUsICHHUHT camapaiu ycnyOnapuHu unuiad yukui, myHuHTIek ThD Ouman kacannaHrax
OeMopIapHUHT XaéT cu(aTUHU TyTHO TYPHII Ba SIXIITUJIAIT XUCOOIaHa U, X03UPTH KyHra Keiauo
Accommanus 50 naH OpPTUK WINTUPOKYH JABIATIAPHU Y3 MUWTA OJTaH, YIAPHUHT Xap Oupuia
TBDnu ypranum 6yiinya MUIUTANA HIMUAK-THOOMI Mapka3iap (paoausT IOpUTMOKIA.
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Xo3upru KyHaa OyJyui€3iau 3MUACPMOIU3HH J1aBOJIaIll MMKOHU OYyIMaca xaM, 3aMOHaBHil
THOOWMIA apanamyBiap KyNTrUHA acopaTiapAaH CaKIaHUINTA EKU YIAPHUHT OFUPIIMK JapakaCuHU
SHIMJUTAIITUPUIITa UMKOH Oepamu. ThOnu OemoprnapHu mnapBapuil KWIKII CHMITOMIIAPHU
Oaprapad KuIuII EKM SHIMLIAIITUPHINTA HYHANITHPUITaH, aCOCaH, TYTUO TypyBYH XUCOOIaHAIH,
¥3 wuuura uHQEKUUsIap NPOPHIAKTUKACHHHM, TEPUHU IIMKACTIApJaH XUMOS KUIIUIIHU,
OBKATJIAHTUPUII €TUIIMOBYIIIMTH/IA Ba OBKAT KaOyJl KMIUII OWsiaH OOFIIMK acopamiapaa &épaam
Kypcaruul, nedopManusuiap Ba KOHTpaKTypalapHU MUHUMYMJIAIITHPHUIL, ITYHUHTAEK OeMop Ba
YHUHT KapuHAONUIApUra HUCOAaTaH ICHXOJIOTHUK €p/IaM KypcaTUIlTa KapaTUiraH.

TBOHUHT ATHOMATOTrEHETUK TEepamuscu MaBxya 3Mmac. ThOra wanuHran Oemopiap
TEepamusiCH y3 WYWra IMUKACTIAHTaH Ba INHWKACTIaHMaraH TEPUHHU MapBapUIILIANIHH,
NIMKACTJIaHTaH TEepH Ba IIM/UIMK KaBaTJIADHUHT JOPH TEpamMsICHHH, MOC MyTaxaccuciap
(TepareBT, TeMaToJIOr, TaCTPOIHTEPOIIOT, KAPPOX, CTOMATOJIOT Ba OOIIK.) TOMOHUIAH KacaJlTuK
acopatiiapy (KaMKOHJIMK, TIICEBIOCHHAAKTHIMSIAp, Kapuec Ba aJeHTHS, KU3WIYHTau
CTPUKTYpaCH, OCTEOIOPO3 Ba OOIIK. )HH JaBOJIAIIHA ojaau [3].

[ukacTiaaHran TepUHU MapBapHUIl KWW TABCHS ITUJIAIM!

nydakmapra, spo3usulapra Ba spaiapra unuioB Oepumr [lydakmap
OUMJIMIIAAH, JpO3UsJiap Ba spajapra OoFjiaM KYHHUIIJIaH OJIMH aHTHUCETTHUK
SPUTMACH, CYBIIM JSpUTMa aB3AJIPOK, OwiaH KaiWrta wunnianagu. l[lydakxmapHu
AQHTHUCETITHKIIAp OWJIaH UIIUTAaHTaH TePU OCTH MHBEKIMSICH UTHACH, XUPYPTUK UTHA,
Kaiymap €Ku CKaJblenb EpraMuia oY aManra omupunand. [lydakaun yHUHT
TOMUTra Mapaienb Tap3/a, TyOura TermMaciaaH, 2 Ta TEIIMK: KHPHII Ba YHKHUII
TEIIMKIAPUHE XOCHJI KWJITaH XOJAa TEHIMII TaBcus STHiaau. Jlokamm caiderka
épramuna mydak Tapkuou mydak MaliOHN KaTTANAMNO KETHITHHYU OJIAMHU OJIHII
MakcaauJa €HI'WJI MIMMJIMPYBUM Xapakamiap OunaH onu® TtanuiaHaau. Ilydax
coxacunaru noJanaHrad OFpUKJIAp MaBxKy 1 OyIrania, yHUHT TApKUOWHY IITTPHUIY
OusiaH acnupanus KWwini MyMKuH. KymimMya oFpukiap ro3ara KeJuiu cadadau
nypak TOMHHM OJIMO TalUIAIIHUHT Kepard HyK, aMmmo mydak skccyaar Ouial
KalTa TYIMIOMHA OJIIMHHM OJIMOI Makcaguaa mypak TOMHUHH OO Talmiamn
MyMKHH. Temmiran mydgaxiap aHTHCENTHK 3pUTMAacH OWaH KaiTa WIIJIaHau.
AnTtucenTtukimap cudaruga xiaoprekcuauHauHT 0,5%, 0,1%, 0,5% nu cyBmu
SpUTMANIAPUHU EKU METWIITUOHUH XJIOPUAHUHT 1% JIn CyBIIM SpUTMACHHHU KYJUIAII
MyMKHH. OFH3 OYIIUIMFH IIUIMK KaBaTilapy MIMKACTIAHTaH/a XOPTeKCHINHHUHT

0,05% nu cyBnu spuT™Macu (xap 6up oBKaT KaOyJs KWIraHAaH CYHT OFU3 OYITUFU

YJaininaau) €KM XOJMMH CAMIIIAT Ba IETAJIKOHUH XJIOPU TYTraH Maxcyc relb
KYJUIaHWIaId, Tellb IMUKACTIaHTaH KucMiapra KyHura 2-3 mapra oBKaTIaH €Ku
YXJIAIIAaH OJITUH Cypuiiaau. byHaH Tamkapu, oFu3 OYIUTMFHHAHT IUKACTIAHTaH
IIMJUIMK KaBaTJIapura CTOMaToJIOTUK Teflb, alfoMUHUHN GochaTHuHT 20% 11 remnu,
arIMKalys KYpUHUIIUAATUPETHHOJ MAIXaMUHM KYJIJIalll MyMKHH. Dpo3usijiap Ba
gpanap Kailta HIUIaHUO OYnaraHuaaH cYHr OupiamMyd (KOHTAKTIH) OOFJIOB
(HoanresuB OoFmamiiap, KOJUIAre€HJIM FaJIBUPaK KoIulamaiap), CYHrpa ica
UKKWIaMud (pukcanusuioBun) OornoBraaH doiinananunaau. bupiamun OOFIoOB
VUyH sipara HOaare3mB Ooriamiiap €KH KOHTAKT OOFamuiap (JTHITHIN-KOJUIOUI,
FOBaK Ba OOWIK.) €KW BOCKJIM KOIUIAMAlIM CTEepHJI OOFiIamiiap KYJJIaHWIaIu.
Hactnab, GofiaM Tepu HYKCOHM Yyiyamiapuaad 1-2 cM Kyn yimdampaa spaid
HYKCOH dYerapanapura Moc Kwinb kecu® onuHaau. ['maporennu Gornmamiap xap
KyHH, €KH KypHIIWra Kapad aaMallTupHiIagd, HOalre3uB OOFIIOBIAPHUHT OOIIKa
TypJsiapu Xap 3-4 KyHJa, 3po3usijiap Ba sipajiap 103acuaH aXKpaaMaJapHUHT Xa1JaH
TaIIKapH MUKJIOPH XpaTn0 YNKKAH X0JIaTiiap/a 3ca Xap KyHH aJIMaITHPUITAIIH.
TepuHuHr Oapbep QYHKIUSACHUHHM SXIIMIANI y4yH BHUTaMHUH A TyTraH
Majxamiap, KOCMETUK HamJIOBYM KpemuapAaH ¢oiiianaHuiagy, yjaap KyHUra 2

MapTa CypuIaau.
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Dpo3usiiap Ba spaiap coxaitapuia UKKuiIaM4yu HHQeKusuiap (MupuHTIN
aXpaiMa, cCapFUIl ITYCTIOKIap Ba OOIIK.) aHUKJIaHTaH/Aa aHTHOaKTepral (KyMyI
TYTraH, JUMUA-KOJUIOUUTH, KyMYyIl MOHJApH acOCHIArd MOJMMEPIIUd TYPCUMOH
OoFamiiap, aHTUMUKPOOJIH FOMIIIOK CHJIMKOHJIM Ba OOMIK.) OupiamMum OOFIOBIIAp
Kymnaaunaau. Kymym vonnapunu Ba/€ku anTuOaKTepHai npemnapariapHi TyTraH
OoramiapHu 3 KyHJaH Kyn Oyiamaran mynjgaTiaa UILIaTHII Jo3uM. bupmamun
OorlamyapHud  QUKCAlUsUIal YYyH UKKWIAM4H ~ OOFIaMiap:  ¥3-Y3uaaH
¢bukcanuanaHaaurad, (QUKCANMsIIOBYM, HAWCHUMOH (DUKCALUAIOBYH, DSJIACTHK
HaiicuMOoH OuHTIap)naH Qoinananmnamu. Tabkuutam >KOW3KH, OOFIamiap
EnuImuob KeTraHua TepH yUyH CIpel MIaKIuIaru To3ajlariujIapHy KyJiaml Kepak.
Crpeii 6ornam Ba Oomka OofiaM MaTepuasid (UKCAIMsUIAHTaH KO arpodura
mypKajiaau, Oup Heya COHUSANAH KeWHWH OOfJiaM SXTUETKOPIMK OWIaH TepuaaH
ONMHAIU. Dpo3Mslap Ba SPaJApHUHT SMUTEIU3ANUSICHHUA KyYaUTHPHUII Y4YyH
TypAu-TyMaH pereHepariap Ba penapaHTiap, BUTaMUHIAp, MacaiaH,
XJIOPTEKCHUIMHITN IEKCAIeHTAaHOJI KpeM KypuHuImaa KyHura 1 mapra 3-4 xadta
naBoMujia €ku Oy30K KOHMHUHT TreMojepuBar 2% iy refnu KyHura oup mapra 3-4
xadTa MOOAMHH A KYIITTAaHJIAIH.

TepuHUHT dYerapasiaHraH HMHQUIUPIAHTAH [TUKACTIAHWUIUIAPUIA TOIHUK
aHTHOaKTepuan Ba KOMOMHHUPJIAHTaH BOCUTAJap TaMHIIAHUIIIH 3apyp.

Tusumim aHTHOAKTEpUA Tepanusl TEPHHUHT TapKAITaH MHQUIUpPIaHTaH
HIMKACTJIAaHUIIUIApUAA KYJIaHUIa IH.

Kuunmwm Ouian KkedaauraH TepH MMKacTiaHunmapuaa Hl-rucramunmm
penientopiap Oiokaropiaapuaas ¢oii1aTaHuIl TaBCHsl STUIAIH.

Krunmmm  Ouinan  kedyagurad TepH MIMKACTJIAHUILIApUAA Tepura
KOPTHKOCTEPOUTH MajXaM Ba Kpemiiap KyJulall TaBCUsl KUJIHMHAIH.

YakanoKJIUK JaBpHa TMEAHATPUK CTAIlMOHAPHWHT HWHTEHCHUB TEpaIHs
[IapoUTIapH/Ia Ky3aTyB Ba CHMIITOMATHK Tepanus TaBCHs dTUIaau. TepanusHuHT
acocuil TaMoMMIIIapy KaTTa €nlarmiiapra KapaTuirad Tepanus TaMonuIapyuIaH
bapk KuImaiau.

Hopu Tepamuscu JOpPU BOUCTAJapUHHM TaluHmamga é&mra OOFINK
YeKJIOBIap XMcoOra oIMHTaH X0Jiaa amanra oumpuiaad. [IpodunakTik smianuiap
(akaT OOAaHMHT YMYMHUH aXBOJIM EMOHJIAIINIIN JaBpUIa KapIIu KYpCaTHUIITaH.

3.1. Bemopaapuu amMOy/1aTop MWAPOUT/IAPAA KY3aTHII
HomeankaMeHTO3 1aBO:
TapTué Ne2 (ymymuii) — bBDnum Oemoprnapra TEpUHUHT MEXaHUK
IIMKACTJIaHUII Ba TEP YUKHII SXTUMOJUHU OIIMPAJNTaH, KECKUH XapakariaapIaH
Ba MIMKACT KENTUPUO YWKapaauraH xaBpu MaBxKya Xap KaHIal >KHUCMOHUHN
IOKJIaMajapJaH  CakjJaHMII  TaBCUS  ATwiaau. bemopiapHuUHr  OOFJIOB
MaTepHajulapy, KUHUM-OomM, moiad3anu TaOuMii MarojapiaH, YOKJIAPCU3
Tanépianran OYIuIM Kepak. TepUHUHT XUMOS, TYCUK (DYHKIUsIIapuHA MyXodasa
KHJIUII Ba MyCTaxXKaMJIall XaM/a TepUHUHT PerapaTHB X0CCATAPUHHU TUKIIAI YIYH
C KopHeosorysi TaMOMMIUIApUTa acOCaH TEPUHH Xap KyHH AEpMaTOJIOTUK JaBOJIOBUU
MapBapUIILIAIIT
TepMuk Ba KUMEBHUII aBailjioBun o3uKJaHTUpUII — B3 kacammru 6op
OeMoplapHH OBKATJIAHTUPHII MEXaHWK, TEPMUK Ba KHUMEBHIA aBBAHIOBYU
(KupfuyaH YTKa3wiraH, SPUMCYIOK, JKyJa MCCHK 53Mac), Makpo- Ba
MUKpO3JIEMEHTIapra OOMUTHIIraH, FOKOPH Kanopusiiu Oynummu no3uM. [Tydaxmap
Ba JpO3MB IO3aJIap COHW Kym Oyiranuma OeMop HYKOTWITaH CYIOKITMKHUHT
TYIIUPUINIIATA MYXTOX OYmamu. Kuumk €mpmarm Oomnanapra aHTHpedIIrOKCIN
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apanammMainap tailmHinaHagi. BOHUHT qucTpouK MaKiIuga 1aBoJIoBUM MIH(OKOp
TaBCcHUsicura OMHOAH OKCHMJUIAp, YIJIEBOJIAp Ba 3JEKTPOJIUT MYBO3aHAT MUKIOPH
XHco0Tra OJIMHTaH X0J1/1a O3UKJIAHTUPHUIIIHY TaHJIAII 3apypaTy ro3ara Kejaaau

[lIukacTjaHraH TePUHU MAPpBAPUIIJIAIT — Xap KYHH, Maxcyc GOFJIOB MaTepuaJiapu

Ba BOCHTAJIAPH KYJJIAHWJITAH X0J1/1a .

1-60cKuY — OJIMHIM KYHJIAru OOfJaMJIapHH e4yud oJuil — OOFJaMJIapHUHT
KypYK TalllKy KaBaTJIapu Kaiuuiap EpaamMuaa dXTUETKOPIUK OmiiaH oiub
TanulaHaau, €nUIMO KEeTraH KaBaTJIapd 3ca — BaHHaja (SMOJICHTIIAP,
JIEHTU3 Ty3W, AHTUCENTHK KYIIMITaH) Xyljam Wynu OunaH €ku HaMm
KOMITpECCOopJiap KYWHUI OpKaIu aMmajra OlMpUIIaJIv;

2-00CKHWY — TapaHTJIAIraH myQakiap CTepUi UTHA OWJIaH acenTHKA KOUaaaapura
pHOs KWITaH XoJj1a Imydak TOMHra mapajuiesib Tap3ja 2 Ta: KUpyBYH Ba
YUKYBYH TEIIUK XOCHI KHIUO Temwmianu. [Tydak TapkuOn 9YuKuO KETHIIN
VUyH CGHTHJITMHA XYJUIOBYM Xapakarjap Ownan &paam Oepwianu. Spa
103aCH OYMJIMO KOJUIIMAAH CaKJalll Ba KyIIMM4Ya OFPUKIN CE3THUJIapHH
f03ara KENTUPMACIMK Yy4yH Iy(})aKk TOMHUHU KECHO OJMIN TaBCHUs
STUJIMAKNIH.

3-00CKHY — TemwiIran mydakiap aHTHCENTHK SPUTMACH, IIaXCHA THIPOJIUTIHAIITA
MaHTHUS AaHAJIOTMHHU XOCWJI KWJIWII YUYyH aHTHUCENTHUK, €KU aHTUMHUKPOOIH
KpemJiap OuJiaH UIIUTaHAIH.

4-00CcKMY — IIMKACTIAHTAaH KUCMJIapra MIIOHWIM XUMOS SIpaTUIl YYyH Spaju
KHCMJIapra Maxcyc OOFJIOB MaTepHUalIapy KyHHIIaIu.

Bupaamuu 6ornamiiap y4yH KyiHHIaru Maxcyc 00FJiaM BOCHTAJIAPH KYIJIAHWIAIM:

e arpaBMaTuUK (HoaaresuB) Oofmamyap — spara €EnUmMKUO KETMACTUKHHU
TabMHUHIIAWIUTaH sipa OOFIaMIapy — JTUMUA-KOJUIOMIIH, MallXaMilu (Ba3eNuH,
[JIMLEPUH, MOM), CHIIMKOHJIM, Tapa(UHIIU, acaJpyu MyMH.

e roBakiau (aOcopOumsuioBuM) OoFIamiap — MYyJ axpaiMma OyiaraHuga
KYJUIaHWIAQd, BapUaHTJIApM — KaBaKyalW IMOJUYpPETaHIH, MOMHK-IO0KAJH,
KaBaK4ajly ToJucaxapuaigap OwiaH, (aojulaliTHpUIraH KYMHUp cakJjaras,
KOJUIareHyIu;

e uUHGUIMPIAHTAH JPO3USUIAPHU JABOJIAII YUIyH KyMYyII KYIIMITaH MHUKpOOra
Kapli BOCHUTallap, XJIOPreKCUAWHIM, MHPAMUCTHHIIM, aHTHOAKTepHal

C BOCHTAJIap KYIIWITaH OOFIamiiap KyJUTaHUIaIH,

® KywIM OFpHUKJIApAa OFPUKCHU3JIAHTHUPYBYM MOJJajapra »sra KoIulaMmaiap
KYJUTAHWJIA]IH;

e ¢&MOH OuTaéTran spanapia sipa Tyoura 3ud €numubd ETaurad Ba yHHHT Kypuo
KOJMIIWra Hyn KylMmaiauran omaacTuK sipuM  maddod mmacTuHKazap
KYPUHHIIUIATA MaxCyC pereHepanusyioBYd OoFIamiiap — TUAPOTEIUIH,
TUIPOKOJUIONJIN, KOJIJIareHJIM FOBAK KoIlaManapAaH (poigananuiam.

Xap kaHmaii OofFfaM yCTHAAaH HMKKMJIaM4M Oofjiamuap KyWunaau,
yaapra V3-y3uaan buKcanusIaHyBYH, (hbUKCaIUsAIOBYH, HalICUMOH

(UKCaAIMIOBYH, 3aCTUK HACUMOH OMHTIIAp €KUM U4 KUHUM TAAILTYKJIH .
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SApanap nHpekuusIaHraHAa

TObauHT Gapya makIapuaa TEPUHUHT HO3MKJIUTH, acOCaH spayap KYI COHJIM Ba y30K
MyIIaTiii OYiraH aHda OFMp MIAKIUTapuaa OakTepusuiap KOJIOHU3anuscura €ku nHpEKusiapra
om0 kemumu MyMkuH. KonoHm3anusinanrad €ku MHGEKIMUIaHTaH sipajapaa OMOoIOKIaMaHUHT
OPTUIIH sipa OWTHUINIUHYU CEKUHJIAINTHPAIN Ba, JAeMaK, WHOUIUPIAHUIIUHA OJITUHH OJIHIIL,
SUUTUFJIAHUITHA KaMaUTUPHUII Ba MaBxXyd Oyiaran WMHEGEKIUSHW WYKOTHUIT Makcaauma 1Ob
sipaJlapUHU JTaBOJIAIl YUYH HT MyXHM OYJIraH TU3UMIIM aHTUOMOTHKIIAp TalinHiaaHamu [4,6].

3.2. MeauKaMeHTO3 JAaB0JIAII :
Acocuii nopu BocuTadapuHuUHr pyixatn (Kyuranuwanmu xrumosaurn 100%

oyarau):

dapmako-
TepaneBTHK

rypyx

AHTHCENITUK
BOCHUTAaIap

Hopu- Kyanam raprudu
BOCHTACHH

HHT

XaJIKapo

nmaTeHTtJ/ia

HI'aH HOMU

Xnoprekcu 0,05%, 0,1%, 0,5%
IIUH JIM CYBJIH
spUTMaIapu

e TepUra €ku
IIMJUTMK KaBaTiapra
Kyiuin (TaMmoHaa
€KM HamJIall myinu
Ouian) KyHura 2-3
Mapra.

. xap Oup OBKat
KaOyJ1 KWIraHJaH
CYHT OFU3
OVIIITMFUHY yaiium.
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Hutpodyp 0,02% nu sputma,

all

Tepura KyHura 2-4
Mapra CypTUIaIu
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Tuzumnm
aHTHOaKTepua
Tepanus

Okt Maxanaui Ba TalKu

CHUIUH

AMoKcHIIH
JUTAH

+KJIaByJIaH
KHCIIOTacH

KYJUIall y4yH
WIUIaTUIAIH.

125+31,25 mr/5 M
JlaH KyHHUra oup
Mmapta &ku 250+62,5
MI/5 MJT 1aH KyHHTa
Oup mapra (MuKapura
KaOyJl KMITUIITa
CyCIEeH3HUs Tal€pal
YUyH KyKyH) Tiepopait
2 xadra naBomua.
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Kmu 150 mr gan nepopai

HIAMHUIIUH

n

KyHura 3-4 mapra 2
xadTa MoOaitHHI1a
éxu 300 Mr gag
MYyIIIaK HYUTa KyHUTa
2 maxan 10-14 kyn
JTABOMH/IA.

150 Mr nan nepopan

npoduiokca KyHura 3-4 mapta 2

OHUH

xadTa MobaitHI 1A
éxn 300 Mr maH
MYyIIIaK HYUTa KYHUTa
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Mo

2 maxan 10-14 kyn
JIaBOMU/IA.

400 Mr naH nepopan

kcudiokca kyHura 1 mapta 2

IUH

xadTa naBomMuaa EKU
400 Mr gaH BeHa
nyura 60 gakuka
n4uaa, oup Kypce
yuayH 10-14 ta
nHpy3uUs.
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[IukacTnanum Mynupoun
Yy4oKJ1apura H
HucOaTaH

aHTHOaKTEepHal

Tepanus

2% nu manxam,
WH(UIUPIIaHTaH
LIMKACTJIAHUIIT
Y4OKJ1apura KyHura 3
MapTa CypTuul, 7 KyH
JABOMU/IA.

bann Manxawm,

UTpAllUH + WHQUIUPIAHTaH
HEOMMIIMH IIMKACTJIAHUII

Yuoxyiapura KyHura
2-3 mapra cyprtu, 7-
10 xyH naBomuza.
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Ky
MYIII
cyabdaTua
30511

Kpewm,
MH(pULMpPIAHTaH
LIMKACTJIAHUII
Y4oKnapura
OKKJIFO3UOH OOFJIaM
KYpUHHUIIUA KyHUTa
2-3 mapra Kynui,

10-14 xyH naBoMua.
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An
FOMHUHHUH
TUAPOKCH]T
M + MarHum
THUAPOKCH]T
U

ban
UTpALUH +
HEOMUIIUH

I'ens, 20% nu
CyCHEeH3us,

bup HeuTa TOMYMHH
OFHU3/la TAXMUHAH 2
JaKWKa TaBOMU/Ia
yuad Typul.

Manxam, [Tpu
UH(UIPIAaHTaH JIOKAJIbHOM
IIMKACTIJIAHUIII WHpHUITIPOBaH

Yuoxyapura KyHura 2 Hu KOXHU
Mapra cyprur, 7-10
KyH JIaBOMHU/JIA.
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Tamkapura
KYJUJTAaHWJIAIUTaH
TJIFOKOKOPTUKOCTE
poun
npenapariap.
Kyunmmm 6wnan
KeuaJuraH Tepu
muKacTiaapuIa

Kmo 0,05% mu manxam,

OeTasol

KpeM, TEpUHHHT
MIMKACTIaHTaH
103acUTa HHTHYKa
KOIIaM KYpUHUIINAA
CypTHJIaIU, KyHUTa
1-2 mapra, 2
xadTagaH Ky
Oyynmaran
MyIataa.
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ber

aM€Ta30H

Me

0,1% nu manxam,
KpeM, ITUKACTIAHUIIT
Y4oKIapura HHru4Ka
Oup TEeKHC Koriam
KYpPUHHILIKIA KyHUTa
1-2 mapra
cypruiaau, 5
xadTaman Ky aMac.

0,1% nu manxam,

TUINPEAHN KpPEM, IIUKACTIAHUIIT

30JIOH

YdoKIapura MHru4Ka
OMp TEKUC KOTUTaM
KYpPUHHILINIA KyHUTa
1-2 mapra
cyprwiagy, 4
xadTagaH Ky sMac.
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Mo 0,1% au xpewm,

METa30H

Majxam,
MIMKACTIAHUIII
Y4OKJIapura MHruuka
OUp TEKUC KOTIaM
KYpUHHUIIUA KyHUTa
1-2 mapra
cyprwianu, 4
xadTanaH Kymo sMac.
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ber
aMeTa3oH

D
YOIIMHOJIa
AIeTOHUI

0,05% mu xpewm,
MaJIxam,
[IMKACTIaHUI
YuoKyIapura HHrMyKa
Oup TEeKHC Koriam
KYpUHUIINA KyHUTa
1-2 mapra
CypTUiany, 5 KyHJIaH
KYII 3Mac.

0,025% nm kpem,
Majxam,
UIMKACTIIAHUIIT
Y4OKJIapura MHrM4Ka
OMp TEKUC KOTUTaM
KYpUHUIINA KyHUTa
1-2 mapra
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cyptunanu, 1-2
xadTamaH Kym sMac.

Tpu 0,1% nu xpewm,

aMIIMHOJIO
H

Majxam,
HIMKACTIaHUII
Y4OKJIapura MHruuka
OUp TEKUC KOTIaM
KYpUHHUIIUA KyHUTa
1-2 mapra
cypruwiaau, 5-10 kyH,
4 xadTagaH Kym
sMac.
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I'mn  0,1%, 0,25%, 1%,

pokoptuzo 5% i,

H

LIMKACTJIAHUIIT
YuoKyIapura HHrMyKa
OWp TEKUC KOTUIaM
KYpUHUIINA KyHUTa
1-2 mapra
cyprunanu, 6-14 kyn
naBoMua, 20 KyH1aH
KYTI 3Mac
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Kimmanueckne
PEKOMEHJALUN

DnuaepmMoIn3
BPOXKICHHBIN
OyJuie3HbIN y
nereir,2016

Jcaarma: IlpenapatiapHuHr no3acM Ba MHUKIOPH IIM(OKOP TOMOHHIAH HWHIUBHAYAJ
paBUIIAA OeJTrHJIaHATH.

Tepuan HamuIaml y4yH npenapariap (3mMyJbcusijiap), TH60uil Oyromiap, 0noaoruk ¢paosa
KYIIUMYajaap, MHKPO3JeMeHT/Iap, BUTAMHUHJIAP, AHTHOKCUAAHTJIAP Ba MNapAo03-aHI03
BOCHTAJIAPH, arap yJiap Kapliu KypcaTMaiapra sra 6yimaca Ba Y36ekucron Pecny6aukacu
xyayauaa ceprudukaTIaHrad 0yjaca, 1epMaToJIOrMK 0eMOpJIapHH JaBoJiamiia 3apypar
OyJaranga KyJUIaHWJIMIIA MyMKHH.
Arap mmdoxoHana Ky/uiam yYyH TAaCAUKJIAHTAH pyilxaTaa MabJayM OMp rypyxaaru 3apyp
npenapar 0y;aMaca éKu BAKTHHYA MaBiKy/ 0yimMaca, mu(okop MyKoOHJI npenapaTHu (xap
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XWI TabCHP MeXaHM3MMIa 3ra, aMMo OUTTA TepameBTHK MAaKCaAra j3ra OyJaraH Jopujap)
Oyropuiim MyMKHH. /lopu BoCMTACHMHM TaHJall KJIMHUK Ba3uAT, 0EMOPHHMHI aXBOJIM Ba
MAaBKy/J HMKOHHMAT/IAPAAH KeJIu0 YHKKAH X0/I/Ia aMaJjira OlMpuIaam.

Kymumua qopu Bocuranap pyiixaru (Kymianwiumm dxrumosn 100% nan kam):

JABHUHT XaJaKapo

HcOoTaHranjJmk gapakacu

dapmMakoTepaneBTUK .
NaTEeHTJIaHMaraH Kypcarmanap
rYPYX HOMJIAHUIIH
AHTHOAKTEpHAJ Tepanus
IMTukacTianum Mertponnnazon CToMaToJIOTHK Teib, B
V4okapura OeHzoar + MUJIKIap coxacura  |https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/310
aHTHOaKTEepUall Teparus XJIOPTeKCUTIH kynura 2 mapra 7-10 90061/
OWTJIFOKOHATH KyH JIaBOMHU/IA. Clinical practice guidelines for

laboratory diagnosis of epidermolysis
bullosa,2019

https://medi.ru/klinicheskie-
rekomendatsii/epidermoliz-
\vrozhdennyj-bulleznyj-u-
detej_13936/

Kiuanueckue PECKOMCH AN
ONUIEPMOIIN3 BPOXKIECHHBIN
OyJIe3HbId y nereid,2016

Kuunmumra Kapmm Tepanus

AHTUTUCTaMHUHHBIE Jloparaguu Tabnerkanap, kynura |B
npernapaTsl 10 mr nan nepopan,  |https://pubmed.ncbi.nim.nih.gov/310
7-14 kyH. 90061/
Clinical practice guidelines for
Dexcodenamum Tabnerxanap, KyHUTa | av0ry diagnosis of epidermolysis
120 mr nan nepopas, bullosa, 2019
10 kyH.
HegnopaTaI[HH Ta6HeTKaHap 5 MT, https://medi.rU/inniCheSkie'
10 M1 spHTMa, rekomendatsii/epidermoliz-
Tiepopat KyHura | vrozhdennyj-bulleznyj-u-
Mapra, 7-14 kyH. detej_13936/
KnuHnueckue pekoMeH1aluu
Hetupusun Tabnetkanap 5 mr, DIHIEPMOITH3 BPOSK/IEHHBIH
10 Myt spuT™a, OyIute3Hblii y neteit,2016
repopai KyHura 1
Mmapra, 7-14 kyH.
JleBouerupuzun Tabnetkamnap 5 mr,
sput™a 20 ToMInIaH
nepopai KyHura |
Mmapra, 7-14 kyH.
AHaJIbIeTHK Tepanus
[Tapaneramon Tabnerkanap 500 mr B

€ku 15 mi1 spuT™ma,
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Hocreponnnu
AJUJINFJIaHUINITa Kapum

KyHura 4 mapraraua,
5-7 KyH JaBOMUJIA.

https://pubmed.nchi.nlm.nih.gov/310

90061/

BOCHTAJap.
IukacTianun
V4OKJIapuaa OFpUK Man10
Oynranga HOCTEPOUIITU
SULTUFJIAHUIITA KAPIIH
JIOpY BOCUTaIapu
TallMHIaHAaH.

Nb6ynpoden

200 mr sput™ma
nepopai KyHura 3
MapTa, o-7 KyH
JTaBOMHU/IA.

Clinical practice guidelines for
laboratory diagnosis of epidermolysis
bullosa,2019

https://medi.ru/klinicheskie-
rekomendatsii/epidermoliz-
wvrozhdennyj-bulleznyj-u-

detej_13936/
KJ’II/IHI/ILICCKI/IC PCKOMCH AN

ONUIEPMOIIN3 BPOXKIECHHBIN
OyJIe3HbId y nereid,2016

Jcaarma: IlpenapaTiapHuHr ao3acM Ba MUKAOPH IIHM(OKOP TOMOHMAAH HMHIMBHAYAJ
paBuIIIa OeJrHIaHATU.

Tepunu HaMJIaII y4yH npenaparjap (3MyJabcusiiap), THOOMid Oyromiap, 0M0J0ruK paos
KYIIMMYaJap, MHKpPOJEeMeHT/Iap, BHUTAMUHJIAP, AHTHOKCHAAHTJIAP Ba MapA03-aHI03
BOCHTAJIAPH, aTap yJiap KapIi KypcaTMasapra sra 6yimaca Ba Y36exkucron Pecny6ankacn
XYAyAUAa cepTH(UKATIAHIAH Oyica, 1epMaTOJIOTHK O0eMOpJapHHM JaBoJjallia 3apypar
OyJranaa KyJJIAaHUJIMIIH MYMKHH.

Arap mmdoxoHaaa Kyuiam y4yH TacAUKJIAHTAH pyiixaTaa MabJayMm OMp rypyxaaru 3apyp
npenapar 0yjimaca éKd BAKTMHYA MaBxKy/l 0yiamaca, mmnGoxkop MyKoOHI npenapatHm (xap
XIWJI TAbCUP MEXaHM3MHIa 3ra, aMMo OMTTA TepanmeBTHK MaKcaAra sra 0yjaran aopujap)
Oyropuimim MyMKHH. /lopu BoCHMTACMHM TaHJIAall KJIMHUK Ba3uAT, 0EMOPHHMHI axXBOJIM Ba
MAaBy Ky HMKOHMSATJIAPAAH KeJu0 YMKKAH X0J11a aMaJIra Ol pPHIIaIHU.

3.3. Xupypruk aaBoJian :
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/lPMC7253274/

Xupypruk jAaBoJianira Kypcarmanap (opranu3mra 3 KyH MoOaifHui/1a OBKAT

R7400020000%050%05100

Wykaurn  OwiaH OOFJMK acopamiap, KOHTpakTypajiap Ba

NICeBIOCUHAKTHIIMSIIAp, KU3WIYHrad Topaluiny Ba OOILIKanap MaBKyJJIMIH)

Kappoxu TOMOHHUAAH aHUKJIaHAIH.

TBhOuunr Gapua maksuiapuna Ba acocaH auctpoduk maknuna, OUT mukactnanumm
Ky3aTHJIQIM — OFM3 OYIUIMFM IIWIUIMK KaBaTH, XaJlKyM, KU3WIYHTad Ba TYFPH HYaK, Y
YaHAWUKJIAHUII, OFM3 OYIUIMFHAa BecTUOYJsp OypMandapHUHT OWTHMO KEeTHINH, IoraHdasiap
HYKOJIMIIM, aHKUIIOTJIOCCHS, TUC(arus SMU30/UIapy, KU3WIYHrad CTPUKTYpPAcH, racTpo33odarai
pediroke, monMuil KaO3usATIap OWiIaH SKyHJIaHAAW. TUNIApHU THTHEHHWK WAl UMKOHHSTH
Oynmarannuru Oouc (IIMIUTMK KABaTHWUHT OCOHTHMHA IIMKacTIaHumM cababnu) ThD Ounan
KacajulaHran OeMopJiap opacuja THII TYKHUMAacHHUHT Kapuec KYpPUHMIIUAA KacaJUTaHWIIN KEeHT
TapKaJraH.

3.3.1. Ku3uaynrayd aujiaTanusicu

KuzunyHray qujatauMsiCMHU amMaJira OHUPHUII YYYH KypcaTMaJiap: KU3WIYHrayaa
CTPUKTYypaJlap MaBKyIUINTH, ylap nucdarusara, CTpUKTypaJaH IOKOpuaa oOCTpyKuusAra Ba/Eku
OBKAT XaMJa CYJaKHUHT TYIUlaHummra onub kemagd. KuBwiyHrad maumK —KaBaTu
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https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/31090061/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/31090061/
https://medi.ru/klinicheskie-rekomendatsii/epidermoliz-vrozhdennyj-bulleznyj-u-detej_13936/
https://medi.ru/klinicheskie-rekomendatsii/epidermoliz-vrozhdennyj-bulleznyj-u-detej_13936/
https://medi.ru/klinicheskie-rekomendatsii/epidermoliz-vrozhdennyj-bulleznyj-u-detej_13936/
https://medi.ru/klinicheskie-rekomendatsii/epidermoliz-vrozhdennyj-bulleznyj-u-detej_13936/
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC7253274/

MIMKACTIIAHWIIMHU €KW YHUHT KaBaTIAHWO KYUYUIIWHHU OJJIUHHU OJHII MakKcaauaa OauIoOHIIN
munaraius ad3an aed Kypuiaau.
ApanamryBHH amaira OmMpuIra Kapim KypcaTMajap:
*  OCMOpHHHI OFUpP YMyMHUil axBoyiu (YTKUP HH(APKT, UHCYIT Ba 0.);
" KU3WIYHTa4-pecruparop oKMaiap OOpIur;
"  ap30/aHACTOMO3 OYIUIMFHHUHT TYNUK Enuian0 OMTUIIM EKM CTPUKTYpa OpKaJlu STUIyBYaH
YTKa3ru4HH JHaMETpy OWJIaH YTKa3a OJIMACIIUK;
*  crpukTypa y3yHiauru 3 cM aaH karta (OUT abv3onapu yuyH), 2 cM aH KatTa (KeKUPAAK YIyH)
Ba 1 cM (OpoHXIIap y4yH);
"  CTPHUKTYypaJapHUHT U(oJaTaHraH PUTUUINTH;
" KU3WIYHTaYHUHT YaHIAMKIU CTPUKTYpAJIapH YIyH — CTPUKTYPAHUHT FOKOPH JKOWUJIAIITaHIINTH;
"  ap30/aHACTOMO3 OYIUIUFM TOpPAWMIIM TaIlIKapUAard 4YaHIUKIM [eprwxapaéH (amanra
OIIMPUITAH Hyp Tepanusicd GoHuna) Eku €MOH cudaTin ycMa OWIaH KUCHIIWIIN OKHOATH
cudarumaru xonatiap,
" [IOpTaj FMIEPTCH3Ms Ba KU3WIYHTAYHUHT BAPUKO3 KCHraiiraH BeHaJapy MaBXKY UIUTH.
TaBcusiHoMaJjiap MIIOHAPJIMINK Aapaxkacu C.

3.3.2. 'acTpocToMa KyHuII
I'acTpocTroma KyiiMmra KypcarMajiap: TaHa Ba3HUHUHT 3KCTpeMajl WYKOTUIIMIIH, Ba3H

Ba Oyl yeuim WYKauru, 0eMOPHUHT OBKAT KaOyJl KWIMIIAAH OOII TOPTHUILHN, OFPUKIIU JedeKalus.
ApaJjialiyB YTKa3MIIra Kapum KypcaTMaJnap:

" ACLIUT;

" [epUTOHEAN JUalu3;

* udojasaHrad nopTajg runepTeH3us;

* p¢oaTaHraH rernaro- Win CIJICHOMETallus;

" [OKOpH Japaxanard CeMU3IUK;

" OJIIMH aMaJira OIMPUJIITaH ONepalys HaTH)Kacu1ard aHaTOMUK HYKCOHJIap €K sUUTUFJIaHUILL.
TaBcusinomasiap umoHapanauk aapaxacu C.

3.3.3. ledopmanusinu daprapad KHINII YUYH KYJ Ba 0EK NaHKaJTapuaaru
onepamnusiap
Kypcarmanap:
" KYI-OEKHMHT MWITACUMOH KOOMKKA KYIIMIIMIIN OUJIaH KeJraH MCEeBIOCHHAAKTUIIMIIAD,
* OapMOKJapHUHT  (pamanramapapo Ba KadT-dananramap OYVFrumiapugarda  OyKuJTaH
KOHTpakTypajapu, KapT yCTH KOHTPAKTypajapH.
TaBcusinomasiap umoHapanank aapaxacu C.

ApajiallyB YTKa3MJIMIINIa KapIIM KypcaTMaJjap:
* OEMOPHHMHT OFHp YMyMHii axBoiH (YTKUp HH(APKT, HHCYJIBT Ba OOIIK. ).

TBOHuHr Gapua makIapuIa Ba acocaH TUCTPOPUK IIAKIUAA OIIKO30H-MYaK TPAKTH
HIMKACTJIAHUIIM Ky3aTWaau, Y0y XxaMMma oOMuiap mryHra oiaub kenaauku, ThD Ounan azust
yeka€ran Oapua Oojanap KyI OMHJUTM T€HE3Jard OBKATIAHUII €TUIIMOBUMIIMTHUTA 3ra OYmaau.
bemopnapuunr ymOy Mypakka®d Toudacuaard OemMopiIapHU MapBapuuuiam Oyiimya Kyira
KUPUTUIITAH Takpudara KapaMmac/iaH, Th2na OnTUMAaI OBKATJIAHTUPUIITHU
TAIIKWJUTAIITUPUIIIHUHT  aMalluii  Macaylajapd €4YuMHU TONWJIMaranjauruya kKosrad. boinka
KMWMHYWIMKIIApIaH Talkapu, 0y KaCaLTMKHUHT HOEOIUTH Ba Ky3aTyBlap/ia OeMopiiap COHUHUHT
KaMJINTH ca0abiii KIIMHUK TaAKAKOTIAPHHU aMalira OIIMPUIITHUHT MypaKKaOIuru OuiiaH OOFITUK.

Tabkuanam >KOU3KM, OBKATJIAHUII ETHUIIMOBUMIIMIH JETaHJa O3UKJIAHTUPYBYHU
Mojjanapra OyiaraH 5SXTuéX Ba YyJIApHUHT OpraHW3Mra TYUIMIIM oOpacuaard aucOanaHc
TymryHWIaau, Oy 6oia YCuIm Ba puBOKIAHUIINTA HETaTUB Tabcup Kuiaaun. ThOma Ba acocan
YHUHT OFUp MIaKJUIapuaa “HYKCOHJIM XaJIKa™ fo3ara Keiaau, OyH/aa KaCaUIMKHUHT KYPUHHIILIAPH
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HYTPUTHUB cTaTyc Oy3wiMiuura oiaud kemaau, Oy Sca xapa€H KEUMIIMHH OFUPJAIITHPAAU Ba
KAaCAJUTMKHHUHT Y3WHUHT KJIMHUK KYPUHUILIApU Kydaiummura cababum 0ymaau.

Xo3upru Baktaa ThD Oumnan kacamiaHran OeMOpPIIAPHUHI MapXe3/d Tepanuscu ETOK
sipajiap Ba TEpMUK KyHunuiap 6op 6emopiap yuyyH Uiuiad YMKWITaH TaMOWMIIApra acoCIaHau.
Jx. JI. @aitn Ba X.XuHTHEp Kyutanmacuaa ThD Ounan kacayuraHran OoJiaJJapHUHT SHEPTHsTa
Oynran >XTUEKUHU XUCOOMAIIHUHT OJ/IUN YCIIyOu KeNTUPUIITaH, y XpOHOJIOTHK &mra Ba byrok
DpuTaHUSHUHT O3UKJIAHTUPYBYM MOJJATAPHU MCTEBMOJ KWIHII MEbEpIapura acoCIIaHraH.
Myamnuduap Tabkuiammga, daeprusira 0ynran KyHauk 3xTué&kauar 100-150% mennanacuan
TabMHUHJIAII OPKAJIM TaHA Ba3HU OIIMILIUTA SPUIIHII MyMKHH. OKcuiiapra Oyiaran sXTuéx, XyIau
11y KyJjlaHMara Moc paBulll/ia, OKCHJI UCTEBbMOI Kiini MebEpUHUHT 115-200% ra Moc kenagu.

TBD Ounan xactamanran OemMopiap yuyyH O3MKJIAHTUPYBUM Mojjanapra Oynran Oanann
9XTHUEXK Ba OBKATHU Xa3M KWJIMII MMKOHUSTHHUHI YEKJIAHTAHJIUTH OpacHuia MOCIUK HYKIUTU
xocaup, Oy OBKAaTHUHI XaXMHUHH OIIMPMAclaH, YHUHI SHEPreTMK Ba OKCHJUIM KUMMaTUHU
KyTapullIra MMKOH Oepajurad IMeToJOTUK EHJAINIUIapHU Tajnad KUIaau.

Yakaok TOMOHUIAH KYKpak Oe3u CYpFUYMHHM H3Jamd 00ja 03U HIMKACTIAHUIIMHH
KeNTUPHUO YMKAPHUIIN €KH MIMKACTIAHUIIHN 9yKypJIAIITHPHILIH, CYPHIN jKapaéHu 3ca OFH3, THII,
MWIK HWUIMK KaBaTinapuaa nydakimap xocun Oynumura onud kemumu MyMmkuH. [lynra
KapamaclaH, KYKpak OWJaH O3WMKJIaHTUPHUIIHHU KyJUla0-KyBBaTJIalll Kepak, cababu y Oomara
aH4aruHa ad3aUMKIapHU TaKAUM Kuiaau. JISKUH, eHril XonaTiapAaH TalukapH, GakaT KyKpak
Ounan osuknantupum ThD OwnnaH XxacramaHraH 4YakaJOKJIAPHUHT FOKOPH OJXTHENKIAPHHU
KOHUKTUpa onMaiau. O3uKIaHTHPYBYM Mojjanap OunaH OONMUTHITaH OBKATIAHHUIIHU
TAIKWJUTAITUPUII 3apyp. AMaInéTAa palMOHHU OOWUTHUIN y4yH CY3WIraH KYKpaK CyTHHHHT
KaJIOPUSICUHU KypPYK O3UKJIAHTUPYBUYM apajialliMa OMJIaH OLIMPHIL, SPUTUITAH O3UKIAHTUPYBUU
apaJallIMaHUHT KOHIEHTPAIMSICUHU OUIMPHII, TIOK03a NOJMMEPHHU Ba/€KU EFIIM IMYIIbCUSHU
KYIIHII KaOu EHaMIuIap KyaaHuIaam.

bup émnan karra 6oxanap ydyH 6apya acocuil HyTpUEHTIAPHUHT €Tapiu MUKIOPHTra 3ra
a/IeKBaT PalMOH IaK/ulaHTHpuiIagn. AmMmo, TEOHUHT nuctpoduk maknu 60op Gonanmap ydyH
dakaT Tabuuii MaxcysoTiap Xxucobura erapianda paryoH MAKIJIAHTHPHUIIT aMaiaa Oakapuiuim
MYMKHMH OynMaran macana xucoOnanaau. llyHuHr y4uyH karta €mpgaru Oonanapra paldoHHU
OOMUTUII YUYyH BHTEpall O3UKJIAHTUPHUIIHUHT MaxCyC MaxCyJOTJIapu KYJUIAHWIUIIA MYMKHH.
Yy apanammanapHUHT KYTUWIATH U30KAJIOpUsuId XucoOnanaau, sbHu 100 M na 100 kkan HU
caknaiiny. HyTpUTuUB €TUIIMOBUMIMKHUHT OFUp Jlapa’kacuja TUIEPKaJIOpHsUIM MaxcyJoTiaapra
ad3amuk Oepuiiagy, yiaap KaM Xaxwma HyTPUEHTIAPHUHT Ba SHEPTUSHUHI KaTTa MUKJIOPUHH
TabMHUHJIAIl UMKOHUHU Oepajii.

Ofup eTHIIMOBYWIMKIA SHTEpall 30H/UIM OBKATIAHTUPUII SHT TYFPU XHUCOOIaHAIM:
MNOPUUSIIM KUPUTHILTA TaKKOCIAHTaHAAa Xa3M KWJIMII Y4YyH MacT 3Heprus cap KUIMHHUILU
XHcoOUra, OIUIKO30H-MYaK TPaKTUra O3UKIAHTUPYBUYM MOJIAJAPHUHT CEKUH Y3JYKCHU3 TYLIMIIH,
uH(pY3MOH Hacoc OWJaH amaira OIIMPHUII XaMMacuiaH aximu. OBKaTIaHTUPUIIHUHT OyHIai
ycynuaa OYIUTUKIAArd Xa3M KWIMHULI SXIITHJIAHAIM, HYaKHUHT CYPHII KOOMJIUSATH CEKHH-acTa
opTu6 Oopaau, OMKO30H-MYaK TPAKTUHUHT I0OKOPH OYIMMHU MOTOpPUKACH MebEpamaan. DHTepal
O3UKJIAHTHPUII YYyH MYJDKaJJIaHTaH apajaliMaJapHUHT OKCHIIJIM KOMIIOHEHTH OLIKO30HHHMHT
CEKpPEeTOp Ba KHUCJIOTAa XOCHJ KWIWII (DYHKUMACHHU Ky4aWTHUpaad, OIIKO30H OCTH OE3HMHHMHT
a/IeKBaT PK30KPUH (YHKLUHUSCUHHM Ba XOJECIMCTOKMHHMH CEKPELMSICHHU ynuiad Typaau, Ouauap
TU3UMHHUHT HOpPMaJl MOTOPUKACHMHM TabMHMHJIAWAM Ba OuimMap cilaJpk Ba XOJEJIWTHA3 KalOu
acopaTJIapHUHT OJIAVHM OJIaIH.

AnexkBarT mapxe3 TEpanusICUHUHI acocuil KypcaTkuuu OYnuO TaHa Ba3HU OLIMIIN
xucobnmanaay, arap y kynura 10 r/kr nan oprtca ontumai, KyHura 5-10 r/kr 6yica — ypraua,
KyHHTa 5 T/KT AaH KaMm Oyica — mact xucoOmanaau. JIeknn, MyTaxaccuciap TyBOXJIUK Oepuinya,
TBD Ounan kacajutaHran OoJsianapjia JaBoJialll OBKATIAHTHUPUII CaMapaJopiIMTHHUHT SXIIN
KypcaTKu4jiapura pHUIlHII KyJa XaM KHAUH.
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PanmioHHMHT acocuii KHCMUHM KOPPEKIUS KWIHIIIAH Tarkapu, ThOmu 6emopiap temup,
UHK, 0ab3u Myammuduap MabIyMOTIapura Kypa — CeJieH Ba KapHUTHH KyIIUM4Ya OepUIIHIIUTa
MYXTOX.

Xo3upru KyHaa spanap OUTHO KETHIIUTa ONu0d KeJaJuraH Maxcyc MaxcyJloTiap Ba
HYTpHUEHTJIap KyiiaHuiarad xoina ThD Ounan kacamiaHrad OeMOpIiapHM 1aBO OBKATJIAHTHUPUII
yuyH EHJalIMIUIapHU UIIad YuKuI Oopacuja TaaKuKoTiaap oiaubd Gopuwimokna. ThD Ounan
xacra KaTTa €mjaru 6eMopiapAa yJlapHHM Kyiam Oopacuaa MKOOMH HaTHKajlap OJIMHIAH —
spamap OWTHINM, WMMYH CTaTyCHMHT ONTHUMAJUIAIIMIIM Ba  SUUIMFIAQHUIIHUHT — [ACT
KypcaTKu4japHu.

TBD mamxyx Oonanapna OUT mmimuK KaBaTé MKKACTIAHUILIAPY Ba Iy OUIaH OOFIMK
xoiza 0ab3u Oonanapia TYCUK (YHKUUSCHHUHI ITACAWMIIM OBKAT CEHCHOWIN3AIMsACH Ba OBKAT
aiiepruscu cabaduucu Oy MyMKHH, Oy OyHaai OonaslapHd HyTPUTHUB TAbMHUHJIAIIHN aHYa
Mypakkabaamrupagu. CUrup cyTd OKcuiaura auieprus Oyinranjga Oonanapra cyTcus MapXxe3Hu
TAIIKWUTAIITAPAIN Kepak. byHnmail BasusTAa ajeKkBaT paluoH spaTHII Y4YyH KyIIM4Ya
OBKaTnaHTUpuil  cudatuaa  (pakaT  aMUHOKHCIOTAIM  apajammanap €KM  I0KOpU
THJIPOJIM3UPIIAHTAH CYT OKCHJIM HETU3HUIAry apayaimMannap KyJUTaHWIAIT MyMKHH.

JlueTroTepanusHUHI 3aMOHAaBUM TeXHoJorusulapura KapamacaaH, TBOHMHI 3HT ofup
MIAKJUTAPH JKUAJINH OKCHII-DHEPTeTHK eTHIIMOBUYMINK Omiian Oupra kenaau. by ymOy mypakka0
touagaru Gemopiapja OBKAT €THIIMOBUMWIMTMHUHI KYII OMWJIJIM MATOr€HE3U OuilaH OOFJIMK.
Hlynra xapamaclaH, OBKATIAHWII TYKAMajlap TUKIAHWIIMIAA HMIITHPOK 3TAJWraH OMHILIAP
Ma)XMyHWra TabCUp KWJIMIIM TaH OJIMHIAH, LIYHUHT Y4YyH XaM Yy MakcuUMal Japaxaja
ONTUMAIUTAIITHPIIITAH OYIINIIN KEepak.

TaBcusiHomMasiap nmoHapJuiIuk aapaxacu C.

4, Tu6Ouii épraMHu TANIKUJLJIAIITHPHILL
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3865131/
https://www.aad.org/public/diseases/a-z/epidermolysis-bullosa-treatment

I'eHeTHK KAaCalJIMKHUHT OFUPIUTMHU, KEUUIIMHUHT TOPIUUIUTUHYU, PEaOUIUTALUSIHUHT
[acT NOTEHUUAINHH, IIYHUHIAEK WKTUMOUN KUXATUHU XucoOra oiraH xonga, ThD ramxucura
sra xap Oup Oona xaér cudaruHu ymaad Typull yuyyH JOUMHH TyTHO TYpyBUM KOMILIEKC
JaBoJjamra Ba mapBapuuuiamra MyxTox. Kym 6emopnap TBOHuHT ofup makimapura sra, 0y
OyHpail ounanap ydyH HadakaT yiakaH THOOMH-TICUXOJIOTMK MyaMMOHH KeJITUPUO YMKapMaciaH,
Oanku OeMOpJapHUHT Xa€T cu(paTUHU AXIIWJIAIl MaKcaauaa Maxcyc MIapouTiap SpaTHIl Y4yH
OoanapHu Kepakyii OOFJIOB MaTepHauIapH, IOpY BOCUTAIapH OUJIaH TabMHUHJIAIITA OYIIraH KaTTa
XapaxaTjJapHy Tanad Kuiaau. MonusBuil )KuxaTuaH TalKapyu, MyaMMOHUHT OOIIKa TOMOHH XaM
MaBXya — Oupiaamuu OYfuH IIM(OKOPIAPUHUHT HOEO TeHETHK KacaJUIMKIJIAPHU aHUKJall Ba
Tepanusra €HJamuII 0opacuaard erapjnda KOMIOHEHTra 3Ta SMACTUTUIUD, IIYHUHT YYYH XaM
mU(OKOPIAPHUHT KBATU(PHUKAIM JapaKaCMHU OIIMPHILNTa MYJDKaIJIAHTAH WIMHNA-aMasIuid,
Maopuuii TaaOupIapHH TAIIKWIUIAIITUPHUII KYJ1a XaM 3apypAUp.

Xap kanmail uxtucocnukaaru mudokop ThD TamxucuHu Kyiranga OyHnail 6GeMOpHH
aHUKJIaraHu XakKuja THOOUET MyaccacCaCHHMHT MabMypusTUTa Xabap OepuIn Kepak, MabMypHSIT,
¥3 HaBOaTHAA, CTATUCTHK XMCOOHU toputuil Ba ThOmu Oemopra Moc €paaMHU KYpCaTHUIIHH
TAlIKWJUTAIITUPUIT  Y4YyH OeMop XakKuJaru MabIyMOTHH MaxaJUIMi COFJIMKHHM —Cakjall
Opramjapura TakauM Kwiviu Jo3uMm. PecnyOnukana ThOnu GemopnapHMHT peecTpu 0iHO
Oopunaau, peecTp Aoi3ap0 xomarna Oymaau. Peectpra kuputunran xap Oomp O6emop OOFIIOB
MaTepHaulapy, I0py BOCUTaJIapu Ba THOOUI Oyromiap OnilaH TabMHUHIIAII KYPUHULIHIATH EpaaM
onaan. Momusnamtupum “Kananax Gonanapu” HHO Xaiipus ponmu (Y36ekucTon) Ba naiar
TOMOHH/JIAaH MOJIMSUTAIITUPHIL XUCOOUTa amMalra OUIHPUIIaIH.

TBD Ounan kacayuiaHraH OeMOpJIapHH MapBapUIll KWJIMITHUHT aCOCUM TaMOWUIU OYIn0
nydakmap XoCHJ1 OVIMIIMHN OJIMHH OJIUII XHcoOaaHa Iy, cababu TEpUHUHT MabiIyM Oup coxazaa
OMp MapTajMK IIMKAcTIaHMWIIMJA LIy KOila KaiTa mumkacTiaHuml XaBpu aH4a opTagu. bona
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https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3865131/
https://www.aad.org/public/diseases/a-z/epidermolysis-bullosa-treatment

TEepUCHUra TErHIll MUHUMAN Ba HXTUETKOP OYIMINM, TEPUHMHT WIIKATAHWUIIN, OOCWIMIIU Ba
OOJIAaHMHT HO3UK TEPUCHHM IIUKACTIAHMIIUIa ONMO Kenmaauran OOIIKAa XapakaTilapHU
OakapMmacliMKKa XapakaT KWJIHII Kepak. HamioBuum BocuTajapHu Xap KyHH KYJUiaml 3apyp.
Kuitum, xypna-tymak tammamga (akar um raziamaid IOMIIOK TYKuManapaaH (oiinananum
JI03UM, 3TUKETJIApPHUHT XaMMacu KecuO OJIMHAIU, KHHUM YOKIJIapH TallKapuaa OVIHIIN Kepak.
[ToitabG3an Kymnaii, SpKrH Ba FOMIIOK Oynmuimm kepak. Kuitnum Ba moitab3amHuHT Oapya aetaniap,
TyrMaziap, Wirakijap, MOJHUsUIap 0oJia TeprcHUra TerMaciauru kepak. Tepura 3ud Terud Typajauran
Ba UIIKAIAHUIITHA YaKUPAJUTaH JeTaJIapIaH XaM dXTUET OVIIHII JI03uM (MaHKeTaiap Ba €Kaiap
kecr® onu6 TanutaHaan). TBOHMHT oFup IIakiav Mapxyz OoJiajmapaa TarjaukaaH GoigaiaHuIl
TaBCUA dTHIIMAIN.

TBD Ounan azusrt yeka€rrad 6oJaHUHT XaBPcu3 Xa€T (HaoUATH YUyH MAapOUTIap sPaTUII
3apyp, OonaHu Kypmiad TypraH Oapya neTaiapHd yinad kypuin kepak. by mebemmap, yiiux
JKOMJIapy, OBKATJIAHUII >KOWUJIApH, WMYprakjiam CTOMM €KW Xap KYHJIUK OOFJIOB YTKa3WiaJWraH
JKOMTa TaaJuTyK)ii. MeOeIb FOMIIIOK MaTepraiiaH Tan€pianran OYIIMIY, YTKUP ya1apy Ba 6oJiara
IIMKACT eTKa3aJuraH JeTajuilapu OyaMmaciuur Kepak. bonaHuHr Tepu Korutamiapu HCUO
KeTUIIWJIAH CaKJIaHUII, aTpod MyXHT XapoOpaTWHH CaJKWH VIDIall, XOHAHW MYyHTa3aM
[IaMOJIIATUO TYpUIL, IIYHUHTIEK XaBOHU HAMJIAIIHA HAa30paT KUIUII Kepak.

CyB MyonakaJJapUHUHT COHHM OOJIAaHWHT YMyMHH axBOJHWIa Ba TEpH >KapaCHUHUHT
OFUpPIIUTHUTa OOFIIUK X0J/1a 6omKapuand oopunanu. UyMunTHpuaa cyB xapopartu 35 rpanycian
IOKOpU OYIMaciIuru Kepak, cysra pH-Heitpan 6yiran 1oByBYM Ba HAMJIOBYM BOCUTajap, TY3JIH,
YKCYC 3pUTMACH KYIIHIaau KM MUKPOOTa KapIliy I0OBYBYH JIOCHOHIIAP KYIIaHUIaau, OyHia ryoka
Ba MOYAJIKaIap OWJIaH WINKAJIAIIIaH 3XTUET Oy 1o3uM. UyMunTupuO Oyiranaan KeinH 6oma
apTUIMaiiin, IOMIIOK COYMK KYIIJIaraH XoJi/ia dXTUETKOPIUK OUIaH MUMUIa/IH.

Oru3 OYIIIMFY IIWJUIMK KAaBaTH Ba THIIUIAP XOJIATHHH KY3aTHII JKyaa MyxuM, cababu ThD
Owinan KacayulaHrad Oosamapja TUIIOIUIA3USl IAPOUTHIA AaCOCUM KacalIMK KEYUIIUHU
OFMpJIALITHPAZNTraH Kapuec Te3/1a pUBOXKJIaHAAU. TUILIApHU To3ajallja KHYKMHA Oourdaiu Ba
JKyJla FOMIIOK KWJUTH THII YYTKACH, MaXCyC CHIIMKOHITM KHUJITa 3ra 6apMOK KalMoK4Yacu €KH OFU3
OYIITUFY TUTHEHACH YYYH FOMIIOK ca(eTKanap, IIyHUHT/ICK TUIIUIAPHUA MYCTaXKaMJIOBUYH (TOp
TyTraH mnactanapiaH doiinananum TaBcus dTuiaad. Ofu3 OVIITUFUHUA Xap KyHH OXTHET
KWIaUTaH aHTUMUKPOOIIN SpUTMaIap OWIaH YaluIll TaBCUs KWJIMHAIN.

ThOra uvanuaran O6eMopiap MyBO3aHATIAIITHUPUITAH IOKOPH KaJIOPUSIIM, OKCHIJI OMIIaH
OoiuTHIIraH OBKaTra (KyHJIMK HOpMa | kr TaHa Bazuura 1,0 nan 2,2 T raua OKCHJI TABCHUS STUIIAIN),
O3UKJIAHTHPYBYM MOJIajiap Ba BHTAMUHJIApra MYyXTOXAUpJiap, OyHOa OBKAT OFU3 OYIUIHFU
HIWJUTAK KABaTUHU, KU3WIYHTAYHU IIMKACTIIAMACIIUTH KepaK, OBKAT FOMIIIOK, 0ab3u1a KUpFUYIaH
VYTKa3uiIraH, aMMo KyJa UCCUK OynmMaciuru no3uM. OBKATIAHUII €TUIIMOBUMIIMTHIA MaxCyc
O3UKJAHTUPYBYM  apajaliMaiap, BUTaMHHIAp, MHKpOdJIEMEHTIapAaH  (oijanaHuIaiu.
[yHUHTAEK Kyaa KYT CYFOKIUK WYHII TAPTUOMHU XaM YHYTMAaCIHK Kepak.

TBD 6unan xactananrad 6emopiapra THOOUHM €pAaMHM TAIKWILIAIITHPHUII YYYH KYITHHA
XU3MaTiIap jkand STUIMOFH Kepak, OyHna OWpuHYM HaBOaTna JepMaTOBEHEPOJOTHK XU3MaT
Oomka €Hmam MyTtaxaccuciapu (HeoHatosjorjap, mnemuatpiap, YAIIl Ba Oomk.) Owuman
Oupranvkna ymoy TeHOAepMAaTo3du OeMOpIapHU aHUKJIAIIHM, YJIapHU TUCIAHCep Ky3aTyBra
OJIMII Ba HA30paT KUJIUIIIHHU, TAIIKA BOCUTaIap OMJIaH TAbMUHJIAIIHYU Ba yJlapAaH (oigananumnira
Vpratumnu, 6emMopnap peabunuTanusicn OWIaH IIYFYJUTAHUIITHU Ba acopariap ro3ara KelraHja
OeMOopJapHN HWXTHUCOCIAIITHPHITAH KIMHUKAJapra IOOOPUITHU TabMUHJIAIIM Kepak. TyFma
OyJuI€31K SMUACPMONIN3 MYJIbTH(AHIApaApO MyaMMO XHCOOJIaHAIM, IIyHTa Kypa, TUarHOCTHKA,
JaBoJiall, mpoduiakTuka Ba peaduinTanus Macanajapyia KOMIUIEKC EHJAIINII OPKaIl KEPaKIn
HaTW)Kara pHUIIUII MyMKHH [4,6].

Tuoouii xusmat cuaTnHu 6axos1al Me30HIAPH

Kacan 6ona Tyruiuim oTa-oHa yuyH CTpecc XucoOnaHaIu-Ku, yiap SKUH HTHCOHJIAPUHUHT
épaamu Ba Kyi1ab-KyBBaTIapUCU3 MyCTaKWI Tap3/a ydy CTPECCHU €Hra oJuIIMaiinu, 6as3uaa
3ca SIKMHJIAPHUHT KYMard Xam eTapiau Oyiamaiau.
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TBD Gamoparu XU Tap3a reHoIePMaTO3HUHT KIIMHUK IaKiaura 0oraukK. Kymammmk
6emoprap, acocan oxnuii ThD Ba JIJIBD Owinan kacayiaHraHiap, Xa€THUHT KyTWIaéTraH
JABOMUIUIMTHHUHT HOpPMall KYpCaTKHWIapura dra, aMMoO, YOy KYpcaTKud pPHUBOKIAHTaH
acopamiap XucoOura KamMaumu MyMKHH. YerapaBuil OyJui€3nmu SHUAEPMONIM3TA YAIWHTAaH
Oemopiap Xa€THUHT OMpUHYM OWp HeuTa WWilapuaa YauM OujiaH Tyraml XaBpura MONWIIHD.
PenieccuB muctpoduk Oynn€3nu smUAEpPMOIIN3Ta, acOCaH TeHEpaTU3alMsUIaHraH IIaKiIura sra
OeMopIap y4yH SICCH Xy)Kalpalld capaTOH MeTacTa3jiapH to3ara Kenumu xucoowra 30 émman
karra énvtapaa yiuum xaBdu omumm xocaup. [lynnan kenu6 unkub Tabkunnanaauku, ThOHUHT
TUCTpo(UK MmaKuapuaa 0anmopar HOMakOyIl: MOJMAMCIDIACTUK IMAKIHIA YIUM YCHUPUHIIAK
naBpuna CBE cababmu comup Oynamu, EMoH cudariu MIaKiIMga 3ca cerncuc OemMop ynumura
cababuu Oynaau.

HNJIOBAJIAP
Kansan 1. Tepuaa oKCHI-HUIIOHIAP KOHJIAIIUILN.

OxcniiHu
TBI Typaapu OKCWI-HUIIOH | KOMNJIOBYHM Konmamumu POyHKIUACH
reH
Onani, [Tnaxkodunux PKP-1 ONUAEPMUCHUHT Tepu
cynpa6asan ThI cyrnpaba3ay KaBaTH | HO3UKIIUTH
Jecmormakunn | DSP CUMIITOMH.
Kyin-oék
MaHXacH
KepaToIepMust
CH.

JKunranak
couJiap.
Onanmii 6azan ThD | Kepatun-5 KRT-5 ONHUAEPMUCHUHT OnuaepMucaa
6a3an KaBaTH ¢buiameHTIapH
Kepatun-14 KRT-14 WHT HOpMaJl

TYpH.

[InexTun PLEC
OunameHTiIap
bynnesnu BP230 HUHT
neMQpUron KOHTpPACTJIaHH
aHTUreH-1 U UYKJIUTH.

dunaMeHTIIap
HUHT
KOHTpaCTJIaHU
11U UYKJIUTH.

Acocan lamina
lucida
COXacHa.
Yerapasmuii Th), Wnterpun a6p4 | ITGAG Kepatuniu WHTterpun
NnuJIopyc ITGB4 (unaMeHTIApHUHT | €TUIIMOBYMIH
aTpe3usicu Oui1aH MoJyAecMocoMalna | TH HHJIOPYC
aTpe3usicH
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pra Kupuim
HYKTacuja

[IaKJUTAPHHIH
r OupuHU
KEeNTUpUO
YHKApaJIH.

Yerapasnii Th),
MaXxaJLIni

XVII typunaru
KOJlJIareH

COL17A1

XVII

Typuaaru
KOJLIarcH
Xy>XailpaiapHu
HT I1aCT/Ja
JKOMIaImrad
0a3an
MeMOpaHara
aJre3usicura
&pam Oepanau.

Yerapasuii Th),
reHepajgu3anusiJiaH
raH

JlamuanH-332

LAMA3
LAMB3
LAMC2

Lamina lucida
nunga

bazan
MeMOpaHaHUHT
KOHTPACTIaHH
W WYKJIUTH.

Juctpodpuxk THI

VIl typunaru
KOJIJIareH

COL7A1

Lamina densa
ocTUaa

VIl typnaru
KOJIJIareH
WYKJINTH
TEPUHUHT
HO3UK
Oynummra
0JInO Keau.

Kunpaep
CHHAPOMH

Kuagnne-1

KIND1

ONHUAEPMUCHUHT
TYpJIU caTXJIapu

Keparunountn
apHUHT
KyTOJIUIUTUHA
,
nponudepanus
CHHH Ba
XapaKkaT4aHInur
AHU
OolIKapay.

XKansan 2. TaHaHUHT alipuM KHCMJIapH 103acH (“TYKKH3” KOMJIAcH).

Tana maligonu %
TananuHr OyTYH 103acH 100
bomr Ba OYiinH 9
K¥ymnap (xap 6upu 9%) 18
Oéxuap (xap 6upu 18%) 36
TaHaHUHT OJIMHTH KUCMH 18
TaHaHUHT OpKa KUCMU 18
Opanuk 1
Kagt Ba 6apmoxiap 1

XKanpan 3. Tana w03acu MaiiIoHHHN aHUKIA (M°)

Em, i

byryHn
TaHa
103acu
MaiI0H1

Bom

Tana Kyanap

Oéxaap
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SIHrU TyFUIITaH YaKaJIOK 2115 20,8 31,9 16,8 30,5
1 3925 17,2 34,4 17,8 30,6
2 5275 15,2 33,6 18,5 32,7
3 6250 14,4 33,6 18,8 33,2
4 6950 13,7 33,1 19,4 33,8
5 7510 13,1 33,0 19,6 34,8
6 7925 12,6 334 19,6 34,4
7 8279 12,4 33,5 19,3 34,7
8 8690 12,0 334 19,6 35,1
9 9100 11,5 33,5 19,2 35,7
10 9610 10,9 33,6 19,4 36,2
11 10165 10,4 33,4 19,5 36,6
12 10750 10,0 33,3 19,5 37,2
13 11425 9,6 33,0 19,7 37,6
14 12290 9,2 32,5 20,3 38,0
15 13325 8,8 31,9 214 37,9
16 14300 8,4 31,6 21,5 38,5
17 15200 8,2 31,7 21,2 38,8
18 15850 7,9 32,5 20,8 38,8
19 16435 7,7 33,5 20,5 38,3
20 16800 7,6 33,9 20,2 38,2
21 17050 7,5 34,3 19,9 38,3
22 17255 7,5 34,4 19,7 38,3
23 17415 7,5 34,5 19,5 38,5
24 17655 7,6 34,5 19,4 38,9

XKansan 4. TBD 6ujan xactajJlaHraH 6eMoOpJIapHH HYTPUTHB KYJL1ad-KyBBaTaam [2].
HAHpa o nan 1 émraya runmoasieprexn apajamma, Aabgpape Ba Aibpape AMHHO (FOKOPH
THIPOJIN3JIAHTaAH OKCHJI OHJIaH).

Homu Maxcy10T HOMJIAHU T MHUKpOHYTPHEHT/IAP Ba BATAMUHJIAP MUKIOPH

PreNAN® apanamimacu — yaia TyFUJITaH Ba KaM Ba3HIIU
Oostanap y4yH TaHa Ba3HM 4 KT Ta €TTyHYa CTallMoOHapAa
Ba YHJaH YAKAPWITaHJaH KeWHUH KYJUIAaHWINII y9yH
MYJDKaJJIaHraH Maxcyc THOOUH Makca i
OBKAaTJIAHTHUPHUIII.

Tapku6u (100 mu Taiiép apasammara HucOaTaH):
Basun kam Ba yana | DHepretuk Kuitmatu — 70 kkan/293 kJ gaH kaMm smac
PreNAN® | ryrunran Oonanmap yuyH | Ocmomnsumuru — 266 MOcM/Kr

400 rp KypyK ajanTanusiiaHrad | ACOCHA KOMIOHEHTJIapH:
CyT apajaimacu — okcwiutap (kazenH/cyT 3apaodu okcmntapu 30/70) —
2,03 T,
—é&rmap — 3,701,

— yrueBomiap — 7,49 r,

— makTo3a — 3,67 T,

— MaJIbTOJIEKCTpUH — 3,83 T,
— KpaxMaJscus.

Er kncnoranapn:
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— JIMHOJICH KucIoTacH (€F KUCIOTATApUHHUHT KaMUIaH
15,7%) — 0,60 T,

— o-JIHHOI KuciaoTa — 69,00 mr,

— apaxuzoH kucinoracu (ARA) — 13,80 wmr,
— nexo3arekcaeH kuciora (DHA) — 13,80 mr.
Munepana MmoaaaJap:

—xyn—0,49r,

— Hatpuii — 37,60 wmr,

— kamuii — 84,80 mr,

— xnopuaiap — 60,00 mr,

— Kanpiui — 106,70 wmr,

— (ochop — 61,00 mr,

— maruuii — 7,00 mr,

— Mapranei — 9,60 Mxr,

— cejed — 1,60 Mxkr,

—temup — 1,50 mr,

— o — 23,60 MK,

—muc — 0,10 mr,

—1quHK — 0,87 mr,

— Hykseotuanap — 2,20 mr.

Buramuniap

—utamuH A — 630,00 ME/MO,

— BUTaMUH A — 192,50 MKT peTHHOJI 9KB,
— sutamuH /[ — 105,00 ME/MO,

— Butamud JI — 2,70 MKr,

—sutamud E — 4,20 ME/MO,

—suTtamuH E — 2,80 mr,

— ButamuH K — 5,60 MKkT,

—suTtamuH C — 17,50 mr,

—ButamuH B1 — 0,12 mr,

—suTtamuH B2 — 0,17 mr,

— auanud PP — 2,10 wmr,

— sutamuH B6 — 0,010 wmr,

— (onmit kucnoracu — 42,00 Mkr,

— nma"ToTeH kucnoracu — 0,87 mr,

— ButamuH B12 — 0,34 mxr,

— ounotuH — 3,50 MKT,

—xonuH — 10,50 Mr,

— uHO3UT — 7,80 M,

— TaypuH — 5,60 mr,

— KapHUTHH — 1,40 Mmr.

Kanokaanumm: MeMOpaHa Ba TalllKy KOMMKOFUTA dTra
MeTan OaHka, xap Oup 6aHKaja YI40B KOIIHUKYACH,
orupsiurd HeTTo 400 r 1aH KaM AMac.

Andape 400
r

SAuru  Tyrunran Ba 1
émraya Oynras,
AIIEPTUSCH, Xa3M KU
Ba OBKaT CypuiIMmuia
Oy3unMIuIapu 60p
Ooyamap yd4yH YyKyp
TUAPONU3IIAHTaH  OKCHII
acocumard OoJnagapHu

SIHTM TyFUIraH BakTAaH OBKAT aJUIEPTHUsICH, OBKATHU
Xa3M KWIHII Ba YHUHT CYPUIHIIN Oy3UTUIIIIapu O0p
OoJanapHwu, onepanusIaH KeHHUHTY 1aBpAa
OBKATJIAHTUPHUII YIYH THIIOAILIEPTCHIIN
SIPUMDJIEMEHTIIN MYBO3aHATIAIITUPUITAH TYIaKOHIN
KYpYyK apayiaimMa. 30H]] OpKaJIi OBKATIAHTHPHUII yIyH.
Tapxu6u (100 M Taii€p apanammara HucOaTaH):

— DHEPreTUK KUiMaTh — 68 KKaJI TaH KaM 3Mac,
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rapxes3iau JABOJIOBYH
OBKATJIAHTUPHIL  y4YyH
MYJDKaJUIAaHTaH
TYJIAKOHJIH KypPYyK
apajamma.

— CYT 3apJI0OMHHHT I0KOPH THAPOIU3IAHTaH OKCUIIH — 2
I' JaH KaM 3Mac,

— &rmap — 3,4-3,5 r, 1y )XymiIajiad ypTa 3aHKUPIH
tpurnuuepuiap 40% nan kam smac,

— yrneBomiap — 7,2-7,5 ,

— kaiui — 63-85 mr,

— KasteLuit — 50-55 wr,

— ¢docop — 25-35 wmr,

— temup — 0,65-0,78 mr,

— TaypuH — 5,3-5,6 mr.

Apananima HyKJIEOTHUIAPHHU XaM CakJIally Kepak — 5,7
mr/100 mu1 jag Kam 3Mac.

JlakTo3acus.

Kanokaanumm: meMOpaHa Ba TalllKd KOITKOFUTA 3ra
MeTan 6aHka, Xxap oup 6aHkaaa YI4oB KOIIUKYACH,

orupsuru HeTTo 400 r 1aH KaM sMac.

TaBCI/IﬂHOMaJIap HINOHAPJIMJIHUK Japakacu B.

Kagsan 5. 1 émpan 10 émraya 6osanap yuyH.

Homu MaxcyJ10T HOMJIAHHM LU MuKpOHYTPHEHT/Iap Ba BATAMHHJIAP MUKIOPH
Ilenramen [Tepopan Ba 3081 opkanu | 1 éman 10 €mrava 6ynran 6onanapHu SHTEpa
HOnnop 400 | oBKaTJIaHTUPUIL YUYH (mepopas Ba 30H] OpKajl) OBKATIAHTUPUII YUyH

r

OBKAT TOJIAJIAPU UYK
TYJIAKOHIIH KyPYK
apanamma (OIIKO30H-
WYaK TPAKTH QYHKIUSICH
Oy3unuiura sra 1
énman 10 émrava
Oynran Oonanap ydyH).

THJIPOJIM3UPIIAHTaH OKCUJIAp HETU3K/a TYIAaKOHIN
MyBO3aHATJIAIITUPWITaH KypyK 03yKa apajaiimacH.
Tapkuou: crannapt spurmagaru 100 mi Tait€p
apananmaja:

— SHEPreTUK KuiMaTi — 99 KkaJl JaH KaM 3Mac,

— okcwyutap: 3,0 T 1aH Ky sMac,

— €rnap: 3,6 r AaH KaM 3Mac, IyJjaapAaH ypTa 3aHKUPIU
Tpurianuepuiap 55% naH kaMm smac,

— yruesoguiap: 15.0 r gan kym,

— OBKAT TOJIAJIApPUHU TYTMACJIHUIU Kepax.
Kagoknannmu: MemOpaHa Ba TallIKU KOTIKOFUTa 3ra
MeTan 6aHka, Xxap oup 6aHkama YI40B KOIMTUKYACH,
orupsuru HerTo 400 r 1aH Kam sMac.

TascusiHOMaIap MIIOHAPJIMIIMK Japakacu B.

Kanpan 6. 10 émgan Ba kaTTa émgaruap.

Mal\cyaor

HOMJIAHUII Homu MuKpOHYTPHEHT/Iap Ba BUTAMUHJIAP MHK/IO0PH
"

Pecypc OHTepal nepopai Ba 7 émnan karTa 6emMopiap yuyH sHTepal (Iepopai Ba

OnTumMyM | 30HA OpKaJlu 30H/] OPKaJIM) OBKATJIAaHTUPHIL YUYH TYJIAKOHIH

400 r OBKATJIAHTUPHUII YUyH MYBO3aHATIATUPWITaH KypyK O3UKIAHTUPYBYH

KYPYK KypPYK TYJIaKOHJIN apajaima.

apajamiMa | apajamma Tapku6u (100 M1 apanarmmMa XucoOumaH):
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— sHepretuk Kuitmaru: 100-102 kkau,

— okcwmiap: 4,0-4,2 r, mrynapaaH 3apao0 OKCHILIapH
40% mam kaM dMac,

— &rmap: 3,84,

—yrnesojiap: 11-12,5 r,

— Hatpwuit: 45,0-50,0 mr,

— xanui: 150-155 mr,

— kanpimi: 105-110 mr,

—Temup: 1,5-1,7 mr,

—sutamuH C: 10,4-10,7 mr,

— ¢onuii kucnoracu: 30,0-35,0 mxr,

— OBKAT TOJIAJIApUHU TyTHINHN Kepak: 1,0 T kam smac,
— pobuoTUKIap (JIaKTOOAKTEpUsIIaAp EKH
oubumodaKTepHsIap)HU TYTUIIN Kepak,

— ocMousipiuK: 250 MOcM/IT 1aH KYTI amac.

['mroTen 6yaMaciuru Kepak.

KanokJaHumm: YI90BYM KOMMUKYACHUTaA 3Ta TEMUP
0anka, orupsnurd Hetto 400 r naH Kyn sMac.

Ilentamen
400 r,

KYpPYyK
apajamma

OmKO030H-NYaK TPAaKTU
byHKIUACH
Oy3mwmutiapu 6op 10
€mgan karra Gemopiap
Y4yH [Iepopai Ba 30H]1
OPKaJIM OBKATJIAHTHPHIII
Y4yH OBKaT TOJIAJIAPHHU
TyTMaraH KypyK
TYJAKOHJIM apajiammMa

OmKo30H-UYaK TpakTH GyHKIHsICH Oy3uauIuIapu 60p
10 émgan kaTTa OeMoOpIapHU Epopal Ba 30H1 OPKAIU
OBKATJIAHTHPHIII YIyH OBKAT TOJIAJTAPUHU TyTMaraH
KYPYK TYJIaKOHJIM apajaiima.

Tapkuou (100 M apanamma yayH):

— sHepreTuk Kuimaru — 89-90 kka,

— CYT 3apJIO0MHHHT THPOTH3UPIIAHTaH OKcw: 3,6-3.8
r,

— &rnap: 3,5-4,0 r, mrynapaaH ypra 3aHKUPIN
Tpuraumepuiap 2,4 r kam smac,

—yrnesojap: 11-12 r,

— kanpiui: 80-82 mr,

— (ocdop: 55-60 wmr,

—ButaMuH A: 120-125 MxT,

—sutamud C: 10-15 wmr,

—putamuH /J[: 1,5-1,7 Mxkr,

— ocMossIpiauk: 260 MOcM/T 1aH Ky aMac.

['moTeH TyTMacIury Kepax.

Kanoxkianumm: Y140oBYM KOUIMKYACHUTA 3TA TEMUP
0anka, orupauru HetTo 400 r gaH Ky 3mac.

TascusiHOMaIap MIIOHAPJIMIIMK Japakacu B.

Kanpan 7.
Maxcyqaor | HcrebMoJm Xoccajapu, XapuJ KHJIMHAETTaH
JIApHHU MAaXCyJ0T XyCyCHSTJIAPH
U120
MaxcCyJIOTHUHI CaBA0
YUKAPYBH
Ne Homu/MaxcyJaot . o -
Ba eTKa3uo Kypcarknu Yiayam 100 mu Taiiép
HOMJIAHHU I
O0epyBuHM HOMH OMpJuru | apajamma yuyyH
AaBJaT
HOMH
1 2 3 4
1 Kiannyrpen FOnmnop, IBetinapus | Oxcun ‘ r 3,0 nan kam smac
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1-10 émparu
OoJanapHu nmapxesJiu
pOpUIAKTUK
OBKATJIAHTUPHUIL YUYH
TYJIAKOHJIA KYPYK
apanamma («Nestle
Suisse S.A.» (Hectie
Csuc CA,
HIBelinapust))

CyT 3apaoou okcwiHuH | 50
OKCHJLIApH I' YMyMHA

MUKJIOPH

nan% na
Ka3enH okcriHuH | 50

I yMyMUH

MUKJIOPH

nan% na
&rnap r 4,0 man xKaMm sMac
JIMHOJIEN r 0,48 man xaMm sMac
KHCJI0Tacu
DHA MTD 4.4 nag xaMm smac
(moxo3arekcaeH
KHCJIOTAaCH)
ypTa 3aHKUpIN | T 0,68 nan xam smac
TPUTIULICPUIA
p
yTIeBOAJIAp, r 13,5 man xym smac
KyMJIaJIaH:
— JIAKTO3a r 0,088 nan kyn

sMac

— caxaposa r 5,2 naH xym amac
TaypuH MTD 8,0 maH xaM sMac

Munepana moaaasap:

KaJIBIIUI MT 83 maH xam sMac
docdop MT 59 naH kam smac
KaJIUHA MT 123 gan xam >mac
HaTpUi MT 49 naH KaM sMac
Mar"ui MT 10 naH xam smac
MHC MT' 0,12 nan xaM smac
Mapraseil MT 0,084 nan xam
aMac
TEMUDP Mr 1,0 nan xam 3mac
LIUHK MT 0,72 ma" xaM »Mac
XJIOpUATIap MT 80 man Ky amac
Hox MKT 15,6 man kym smac
CeJIcH MKT 6,0 man xkaM dMac
Buramuniap:
BUTaMUH A MKT 74,8 na" xaM >Mac
BuTamuH E mr TE 0,92 man xaMm >Mac
BUTaMHUH /| MKT 0,92 naH xaMm »Mac
putamug K MKT 5,6 maH xaMm »Mac
ButamuH Bl ML 0,10 man xam »Mac
Butamul B2 ML 0,10 man xam >Mac
[MAHTOTEH MT 0,56 maH xam »Mac
KHCJIOTa
BUTaMHuH B6 MT 0,15 man xaM smac
HUAINH MD 0,48 mau xaMm sMac
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domnuii kucaoTa | MK 20,0 nan xam smac

BuTamuH B12 MKT 0,22 maH xaM sMac

TaBcusiHOMaJIap MIIOHAPJMJIUK Aapaxacu B.

BemopJiap yuyH MabaymoTtJaap [2]

BD Ouman kacayqutanran Oojanap KYNUWIMK XoJulap/a Mypakkad sXTuéxkiapura ora,
acocaH yJap/ia KaCaJUIMKHUHT OFUp LIaKUIapy MaBxy O0yica. ByHnail 6emopiapHu oupranukia
un1 onu6 6opaguran THOOMET MyTaxaccuciaapuaaH HOOpaT TypJIM-TyMaH jKaMoa JIaBOJIaIIN Kepak.
VY1ly xamoara Kyiuaaruiap KUpHIIT MyMKHUH:

e TEpH KaCaUTUKIAPUHH JABOJIAIITa NXTUCOCIAIITaH MU(pOKOp (IepMaToior),

e CTOMATOJIOT,

e JIMETOJIOT,

e (usmoTepamnerT,

o nedexroor, y OOJIaHUHT )KUCMOHUHN Ba ICUXOJIOTUK (PApOBOHJIMTHUHY SIXIIMJIAN YUYH YHUH
YCYJUIApUHM KYJUIauau,

e XaMIIMpPa-MyTaxaccHc, y CH3 Ba )KaMOAHUHT ypracuja O00raoBuM OVFuH cudaruma Qaonusr
IOPUTA/IH.

Ymymuii macaaxatiap.

CH3HUHT OOJIAaHTM3HH JABOJIATHWHT MyXUM KHCMH OYnu0, mydakiap XOCHI OYIwiI
TE3NMUTMHU ~ KaMaTUpUII  y4yH  OONQHTM3HUHT  TEpPUCH  IIMKACTIAHUILIAPUHUA  Ba
WIIKAJAHUIUTAPUHYA OJIIUHU OJIMINTa KapaTWiIraH aMalliid Mmaciaxarjap XucoOjaHamau. Yoy
Mmacnaxatinap b3 Typura Ba 6onaHru3aaru CUMITOMIIAP OFUPIUTUra OOFIUK:

e KaTTa Maco(ara rOpUII MyMKUH 3Mac (0y CH3HUHT OOJaHTU3 OEK MaH)KacH TOBOH F03acHIa
OYPCUIIIOKIIAp XOCUII OYIUIINra 010 KeIUII MyMKHUH);

e Xap KYHJIMK 3apOJiapAaH Ba THPHAIMIUIAP/AH CaKJIaHHUIIT;

e 0ONaHTU3 TEPUCH WIIKATAHUIIMIAH CaKJIaHUHT (IXTUMOI, CHU3 OONAHTH3HHM KaHIail
KyTapa€Tranrusra YbTHOOPUHTU3HU KapaTacus);

e HCCHK 00-XaBoja 00JIaHU CAJIKHMH >KO¥1a yliaii,

e mydakiap XoCHJ OYIUIIMHU OJITUHU OJIUII YUyH TEpPHUTa 3U4 E€MUINTaH €KW UIKAJTIaHaIuraH
KUAMMHU KUAJIUPUILJIAH CAKIIAHUHT,

e Tabuui TYKUManapJaH Tal€piiaHran Kuiumiiapaad QoianaHull, MacajiaH, axTa UiaruaaH
(Oy Oonara camKWHJIMKHU cakJjalira xam épaam oepasn);

e HMYKapUCHJIA YOKJIapu Oyimaras, yuaMu Moc moia0d3an TaHanml.

OxTuMon, Oonanap YiHaII MalJoHYacHUAa CU3HUHI OOJaHTM3ra BacUil Kepak OYiaMIIM
MYMKHH, Ba, aj10aTTa, CIOPTHUHT KOHTAKT TypJapu OWjIaH IIyFyJUIaHUIIIaH CaKJIaHUIII JIO3UM.

AMMO, 6012 )KHCMOHUH I0KJTaManapaH Eku Oo1Ka Oonangap OuaaH MyJToKaTAa OyIuigan
KOYHII KEPaK dMac.

Cu3HHUHT (QU3MOTEPANeBTHUHIU3 MYPCIIIOKIAP XOCHI KWJIMaWIUraH MaIIFyiIoTiap,
MacajaH, Cy3uIlll OujIaH IIyFyJUIAaHUIITHY TaBCUS KHJIUIITNA MyMKHH.

Tepunu nappapunIam.
CH3HHMHT JaBOJIOBUM OpurajgaHru3 Oojia TEpUCHHU KaHAal MapBapUIIall Kepakiuru

XaKuja Maciaxar 6epaau. Macanas:

e SIHTH MYPCUJIOKJIAPHUA KAYOH Ba KaHJal KUIUO TEIIUIII,

e MYPCHIIOKJIAPAAaH KEHUHTH sipadyajlapHu KaH/1ail KaiiTa UIUIall Ba yJIapHUHT 3apapiIaHUIINHI
OJIZTTHU OJIMIII,

e sIpaJlapHU OYMK KOJIUPUII €KU OoFmamiapaan (oiaanaHumi,

e OOFTAMIAPHMHT Kaiichm TypujaH GoigalaHUIN, yIapHU KaHJal KYWWIl Ba ONHMO TaIiarmi,
KaHYaJIUK T€3 aJIMALLITUPHILI,

e 0O0JaHTU3 TEPUCH YUyH HAMJIOBUM KpEMIIApH KYJLIalll KOU3MH.
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Opatna sHru nydakiapHd CTEpUS WrHa OwiaH Temum TaBcus 3Tuiaau. CHU3HMHT
TEpAINEeBTUHIU3 CU3ra CTEPUJI UTHAJIAP 3aXUPACUHU TaKJIUM KWIMIIKM MyMKUH. [Typcunnoknapau
TEIMII YJIAPHUHT KaTTajdamud KeTUImIan cakiaiiau. Karra nypcuniokiap oFpuKIN KaTTaruHa
sipayiapra oJIn0 KeJHIU MyMKHH, Oy sipajiap OUTHUINN aHYa y30K JaBOM ITAJIH.

Opatja nypcuiIOK yCTUIa TEPUHU CaKJIad KOJUII TaBCUsI 3TUJIaAU, Oy TEPUHUHT MMaCTKU
KaBaTJapUHU CaKJallra IMapouT sparagu. Arap o4uK sipara OOFIaM KYHUII 3apypaTd TYFHIICA,
Tepura ENUIINO KeTMaiIural Ba OCOH OJIMHAJUTaH OoranMIaaH (onaIaHuIl SIXIITH.

Bormamum xoimna ynuiad TypHUIl YYyH CH3Ta IMAWIOK, WIT rasjiaMaid OOFJIaMHH EKU
HAaliCUMOH OOFJIaMHHU KYJUTAllIHU MacliaxaT KuWiuiiapu MyMkuH. [lnactupmapHu myHTazam
ENUILTUPHIL XOJaTIapUAAH CAKJIAHUII JIO3UM.

HNudexuusiiap.

Ouuk sipanmap €KW TEPUHHUHT JarajljlalliraH KUCMJIapu WHGUIMpIaHAAW Ba JIaBOJIAIIHH
tanab kunaau. Tepu KUCMUHUHT HH(DUIMPITAHAIIY OeNruiapy 3 naura KyduaarujaapHy OJIaIn .
e COXAHMHT KM3apHIIM Ba UCHUIIIH (XapOpaTH OIIHUIIIN ),

e HHPUHT €KM CYBCUMOH aXpajaMayap YUKHIIL KOMH,

e spa r03acujaru Kooukmap,

e sipa OuTMaiiIH,

e MYPCWIIOKJAAH €KU ITYPCUIIAOKIAP TYIIAMUAAH TapKadaéTrad KU3WI YU3UKIap €K1 TacManap,
e toKopu xapopart (ncutmanam) — 38°C Ba yHaaH OagaH/I.

Arap cu3 Oonanruzaa tepu uHpekuusicu 6op, ned xucobnacanrus, 0y Xakuaa UMKOHU
O0opuya mmdokopuHTH3Ta Xabap OepuHr. [laBoyamr amanra omMpUiIMaranaa Tepu HHPEKIUICH
TaHAHUHT OOIIKA KHCMJIapUra Te3 TapKaiuO KeTUIU MyMKHH, acocaH BOHUHT oFup makiuiapuaa.

Tepu nnpekuMsACHHN JaBOIAN 3 MUUTA KyHHIaTUIapHH OJIaJIH:

e QAHTHUCEINTHUK MaJIxamJjiap Ba Kpemiap;

e AHTHOWOTHKIIM KpemJyap Ba JIOChOHJIAP;

e aHTHOMOTHK TabJeTKaIapH;

e OuTHII )XKapaéHUHU KYyYaUTUPHUII YIYH MaxCyC MIIIA0 YUKapHJIran OoFaamiiap.

OfpuK/IapHU EHIMJIAIITHPUILL.

[T¥pcunaokap Ba spajnap OFpUKIM OYIIMIIN Ba FOPUIIL, XapakaT KaOu of1ui XxapakaTiapHu
KUWHWHIAIITHPUILN MyMKHH.

Penenrcus Gepuiiagurad ofpuK KOJJAWPYBYM JOPH BOCHTANIAPH, MacajlaH, MapaneTaMol,
OBD kabu BOHUHT aHYa eHruyI MIAKJUIapy YUyH eTapiu Oymaau.

BOHuHr aHya ofup mwakmiapuaa MoppuH KabW aHYa KywIM OFPHUK KOJAMPYBUYHM JIOpU
BOCHTAJIapu Tajad KWIMHMUILIM MYMKUH, y OFPUKJIApHU HYK KUIUII €KUM OOfiaM KyWwui,
KUHUHTUPHIL KU YYMUITHPHII KaOu MyoJiaxkajap y4yH Kepak Oyiaau.

16 émraua 6ynran 6ojanapra acnupuH OepUIl MyMKHH dMac, cababu Oy Peite cuanpomu,
ne0 aTanraH KuAIui KaCaJUIMKHU KeNTUPUO YMKAPUIITH MyMKHH.

V30K BakT JaBOM JTaJWraH OFpPUKJIApPHHU ro3ara kentupaauradn bO typmapmpa Cusra
AMUTPUNTWIMH €KY TabareHTHH KaOu KyWINpPOK JIOpU BOCUTalapy Kepak 0ynaau.

CrTomMaTo/I0ruK napBapuul.

bonanrus oru3 OyuuMFugaru OypcuIIOKIapAaH Keaud YUKKaH OFpUKJIAp THUIUIApHU
TO3a1all Y4yH KUHMHUYMIMKIAPHUA TYFAUPUIIA MyMKHH. AMMO, IOMIIOK KWIJIM TUII YYTKACHHU
€ku (TOp cakjaraH CYHOKIWK EplaMuia OFM3HU YalWIl OPKAIM OFU3 OYIUTUFUHUHT SXIIH
TUM€HACHHU aMajra OMIMpHIN (IIYHWHTJEK, MyHTa3aM pPaBHIIAa CTOMATOJIOr Kypurura Oopud
TYpHII) KyJla MyXUM.

TUupHOKJIAPHU MapBapPHUIILIAII.

bonaHru3HuHr Ky Ba OEKJIapuaary THPHOKIAP OJaTAAruIaH Kypa KaJuHIaIlUIIA MyMKHUH,
Ba yJApHU KECUIl KHWMHJIAIAIM, acoCaH THPHOK OCTHJA MYPCHUIAOKIAp XOCHJI OYiraHjaa.
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Cu3HuHr mM(OXOHAHTU3 XMU3MaT4YMIAPU THUPHOKIAPHM IOMINATAUraH Ba YJAPHU OJIUIIHU
SHTMJUTAIITUPATUTaH KPEMIIAPHU TaBCHUS KUJIMILTA Tali€p OYIUIIN Kepak.

Ky3napuu napsapumian.

['enepanu3anusiaHral OFup OYJIIE3NIH SMUICPMOIIN3 Ba PEIECCHB TUCTPODUK OyIu3nu
smuAepMoNu3 OWJaH KacaJUlaHTaH Oojlamap Ky3lapu arpoduaa MYPCHIAOKIAPHH —Ba
KATUKJIAHUIUIApHU XUC Kuimmiaan. Oparaa Oy KY3JapHUHT HAMJIMTHHH Cakjiad KOJUII y4YyH
yJIapHU KY3 TOMYMIAPH Ba Malixamjlapu OWiIaH KaiTa WIUIAIHYU Taixal 3Tajau.

OBKAT/IAHTUPHIIL.

Arap CU3HUHT OOJIAHTU3HUHT OF3UJa MYypCcUIAOKIap Oop Oyica, y OBKaTJIaHTUPHILIATH
KUAUHYWIMKIAPHU ~ KenTupuO  umkapaaud. JlaBonoBum  Opurajga  OBKATJIAHTHPHILIATH
MyaMMOJIapHU edui Oopacuja Maciaaxart oepaim.

Macanan:

e YaKAJIOKHU IIMPUILI, MUIIETKA EKU “CyHBUN CYpruy” EpaamMuia OBKATIAHTUPUIII,

e IOTUUII OCOH OYJUIIM y4yH MIOpEra CyIOKJIHWK KYUIMII (CU3HUHI OOJIaHTU3 KaTTUK OBKAaTHU
eluI yuyH eTapiu &uira Tyaranaa),

e 00JaHru3 paloOHUTa IOMILIOK OBKATIAPHUHT KaTTa MUKJIOPUHU KYIIWII,

e KyJa XaM HCHK OBKaT Oepmanr, Oy mydakiap Xxocus 6yaummra oiud Kenaau.

Arap cu3HuHTr OonaHru3 €mM KaTTapok Oyiica, JaBOJIOBUM Opurajga cusra OOJaHUHT
MapXe3UHU TaBCHUS KWJIMIIU XaM MyMKUH.

butum kapa€Hum opraHu3Mra Karta TanabJapHU  KYSOd, COFJIOM OBKATJIAHHII
OOJIAHTM3HMHT panapu OUTHO KETHIIN Ba KepaKiInia OBKAT €eMACINKHU OJJIMHU OJIHUII YIYH XKyaa
MyxuMaup. bonaHrusra cyT acocuaru MUUMIIMKIAp €KUM OKCHII XaM/Jia Kajiopusira O0M My AUHIIap
KYPUHUIIUAATH KyIIUMYaiap Kepak OYIuII MyMKHH.

[llysuHraex BUTAMUHIAp KylIMMYajiapH, arap KOH TaxJIMIUAA MHUKpPO3JIEMEHTIIap
eTUIIMOBYMIIMTH aHUKJIaHCA TeMHP EKU LIMHK XaM 3apyp O0ymanu. by xakuaa AMeTonor Maciaxat
Oepanu.

BOnu 6onanap yuyH KaO3usT KEHT TapKaJdTraH MyaMMO, aCOCaH dJ1aHMaraH HOH €K MIOCIH
KaOu IOKOpU MUKJOpJAaru KjierdyaTka TyTraH OBKATJIapHU Xa3M KWJIUII KUNUH Oynranga. Arap
CUHUHT 0ONaHTU3 KaO3MATAaH a3uAT 4eKca, YHTa KJIeT4aTka KYIIWIraH OBKAT KYIIUMYalapuHU
KaOy Ky Qoiinanu 6ynaam.

Onepanus

BOHUHT oFMp XojaTiapujaa ro3ara Kelulld MyMKUH Oynran 6ab3u Oup acopaTiapHu
JTaBOJIAll Y4yH oreparus Tajgad KWIMHUIIN MyMKHH.

Kyiinna onepanysuiapHUHT Xap Xuil Typiiapyu 0a€H 3TUIraH:

e arap CHU3HUHT OOJIaHTM3HUHT KYJUIapH Ba O€KJIapuaard 0apMOKIapu YaHIUKIN TYKHUMa OuiaH
Ooupra “kynakon” KYpUHHUIIMHHM XOCHJ KWJIMO OMTHO KeTraH Oyica, ylapHU aXXKpaTUIl yYyH
orepanus Tanad KWIMHAIIN MyMKHH;

e arap CH3HHMHI OOJAHTU3HUHI KU3WIYHraud (OFu3 OYIIIMFUHU Ba OMIKO30HHU OUpJIAIITHPIraH
Hail) yaHAWKIap cababmu TopailraH Oyica, KU3WIYHTauYHW KEHTAUTHpHUINTA KapaTUJTraH
onepanus Tanad sTwiaau. ByHUHT yuyyH KM3WIYHTay Muura OajuloH >KOMIAIITHpUIaIy Ba Y
NIMIITUPUITIAAN, HATHKA1a KU3WIYHTAYHUHT TOPaiTraH )KONU KeHrasiu;

e arap CH3HHMHI OOJIaHTM3/la TaHAa Ba3HU ETUIIMOBYMIMIU O¥ica, Ba 0oja Kepakiu Tap3ia
Vcmaérran Oyrca, OyHAa >KappoXJIMK Hynu OwiaH 0ojla KOpHUTA O3MKJIAHTHUPYBUM Hai
KYWHIIMIIN MYMKUH.
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Acocuil KHCM.

Kupuu: tyrma Oyyui€s3nu snuaepMoin3 — TeHOIepMaTO3IapHUHT (DEHOTUIHK Ba TEHETUK
reTeporeH TypyXd, YJIapHUHT acOoCUW KIMHUK KYpUHHMIIK OYnub, uHTpasmuaepMan &EKu
JepMaTOMHIEpMaNl AIOKAIAPHA TabMHUHIA0 OepaauraH TEPHHUHT CTPYKTYP OKCHIJUIAPHHUHT
TeHETUK OOFJIMK HYKCOHJIapH cababiin xKy3bUil MEXaHUK TabCUP HATHXKacua TepHUaa Ba IIMILIUK
KaBarnapja mnaigo OVmamuran mydakdamap xucoOmanamu. Kymumnuk Xonariapiaa Tyrma
OyJIE3TM AMUACPMOIU3HUHAT OUPUHYM Oenrwmiiapu 0oja TyFUIUIIM OWJIaHOK IMaiio Oyiamau, Ba
Oynmaii OeMopiapHM TEKUIMPHIN, JaBOJIAIl, MapBapHUIUIAll Ba aTpod MyXHTIra HKTHUMOHMA
MOCJIAIITHPHII aJloXu/aa EHMAIIUINHE Tanad staau [3].

Tyrma Oyaaéznum smugepmosinz (TED) — Oy KMUKMHA MEXaHUK Tabcupiiap OKuOaTHIA
KM CHOHTAaH Tap3/la Tepuja Ba MIWUIMK Mapaainapaa mnydakiap Xocusn OYiaumu OuiaH
XYCYCHSTJIaHAJUTaH T€HETUK Ba KIIMHUK I'€TEPOreHIIN KacaJuIUKIIap IypyXu.

TBD puBOXIaHUIIU SMUAECPMUC Ba JepMa OpacuIaru OOFIMKJIMKHH amMaira OUIHpUu0
OepanuraH TEPUHHUHT CTPYKTYp OKCHIUTAPUHU KOJIAHINTaH TeHIap MyTauusIapy OuiiaH OOFIIHK.
X03upru BakIra Kenumd, TEpUHUHT CTPYKTYP OKCUJUIApUHHUHT 15 Ta renwnapuaa TBOHUHT Typnu
KJIMHUK Typilapy puBOXJIaHUIIUTA otn6 kenagurad 1000 nan opTUK MyTanusuiapy aHUKIaHTaH.
Myranusanap OuiIaH OKCHWJUIAD CHHTE3W Oy3WiumuIapyu OOFIMK: OKCHII WYKIUTH, (QYyHKIIMOHAT
KUXATJAH HOTYJIMK OKCUJ CHUHTE3JIaHMILIM, OKCWIra MpoTe3ajlap TabCUPUHU EHIWILIAIITHPUO
Oepaauran CTpyKTyp Oy3UITUIITa 3Ta OKCUIT CHHTE3TIaHUIIN, Oy OKCUITHUHT Te3/1a MapyajaHuIInra
o6 kenanu. Kacammuk puBokiaHWIIMra OOFIUK OYnraH okcuuiap — 5- Ba 14-keparuHiap,
JECMOIUIaKuH, miaakopwinn-1, mnektun, namuaud 332, VII Ba XVII typmaru kosuiarennap,
KMHJUIMH XMcoOnanaau. by okcusuiap Tepuia Typiuya skoiyiamanu: kepaToHoluTiaapaa 5- sa 14-
KepatuHiap, 6asan MemOpananuHr o4 mactuakacu (lamina lucida) nunma — HHTErpUH, TaMUHHH
332, XVII typnaru kosuiares, 0azan MeMOpaHaHUHT TYK miactiuakacu (lamina densa) wumma —
VII typaaru kosuiares, SNUASpMUCHUHT Xap XUJI caTXJIapua — KHHIJIMH YPUH OJITaH.

JIyHEHMHT KyNTHHA MaMJjlakatiapuia KacalUTMK CTPYKTypacuja oOAauil OyJuié3nu
3MUJIEPMOJIN3, KATOP JaBlaTiIap/aa 3ca — JUCTPOUK OYIIE3NIN SMUAEPMOIN3 YCTYH KEIUIIH Kaia
ATWITaH; KaCAJMKHUHT YerapaBuil TypH KaM Tamxuciaanaau. TyFMa Oyié3nu anuIepMoin3 yayH
refaepan (apk xoc smac. Pyiixarra onuHran Gemopiap opacuja BOsira €TMaraHjap YCTYH
kenaau, 0y TBOHUHT ofup Keuumu HaTuKacuga OEMOpIIAPHUHT BOsira €TUIl €mmurada Bador
ATHINY Ba KACAJUIMKHUHT €HTWJI KeUHUIIM MaBXKyJ OYNraH Bosira eTraH OeMOpJIapHUHT THOOWI
épaamra MyposkaaT KWIMaciury ounan 6ormuk [3,4].

JaBoJiamn
https://www.actasdermo.org/es-congenital-epidermolysis-bullosa-a-review-articulo-

S1578219009705542
https://www.clinicalquidelines.scot.nhs.uk/nhsggc-quidelines/nhsggc-

guidelines/neonatology/epidermolysis-bullosa-eb-care-of-neonates/

TBOHu ypranum Ba gaBosam OuiiaH OyTyH KaxoHJa IIyFyJUlaHUIMMOKIa. 1978 #iunaa
Bytokx bpuranusga DEBRA International Xankapo accommanuscura acoc COJMHIW, YHHHT
Makcaau 6ynu6 ThOuu ypranuir, niMuid TaIKHKOTIAPHU XaIKapo aapaxana oaud 6opur, ThD
TEepaNUSICUHUHT camapaiu ycnyOnapuHu uniad gukui, myHuHTIek ThD Ouman kacannaHrax
OemMopIapHUHT XaéT cu(paTUHU TyTHO TYPHUII Ba SIXIITUJIAIT XUCOOIaHa U, X03UPTH KyHra Keiano
Accommanus 50 naH OpPTUK WINTUPOKYM JABIATIAPHU Y3 MUWTA OJNTaH, YIAPHUHT Xap Oupuia
TBDnu ypranum 6yiinya MIUTANA HIMUAK-THOOMI Mapka3iap (aoJuaT IOPUTMOK/IA.

Xo3upru KyHaa Oyiné3nu 3MuIepMOIN3HU AaBoJall UMKOHU OYaMmaca xam, 3aMOHAaBHIA
THOOUH apananryBiap KyNTHHA acopaTtiap/iaH CakJIaHUIITa KU YIAPHUHT OFUPIIUK JapaKacuHU
SHTMJUTAIITUPUIITa UMKOH Oepamu. ThDmu OemopnapHu mapBapuil KUIUII CHMITOMIIApHU
Gaprapad KU €KU CHTHJUTAIITHPHUINTA HYHAITHPUIITaH, aCOCaH, TYTHO TypyBUM XUCOOIaHAIH,
V3 wuura WHPEKUUsIap NPOPIIAKTUKACHHHA, TEPUHU IIHKACTIAPAAaH XUMOS KHUIUIIHU,
OBKATJIAHTUPHIN €TUIIMOBYMIIMIH/IA Ba OBKAT KaOyJl KU OuiiaH OOFIMK acopariapiaa épaam
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Kypcaruul, nedopManusiap Ba KOHTpaKTypalapHu MUHUMYMIJIAIITUPHUIL, OITYHUHT/IEK OeMop Ba
YHUHT KapuHAOLLIapura HucOaTaH IMCUXO0JIOTHUK €piaM KypcaTUIITa KapaTUIIraH.

TBOHUHT ATHOMATOTrEHETUK TEepamusAcu MaBxya 3Mmac. ThOra wanuHran Oemopiap
TEepanuscu y3 UWYMra LIMKacTJIaHraH Ba IIMKACTJIaHMaraH TEpPUHU IapBapUILIALIHMU,
NIMKACTJIaHTaH TepH Ba IIM/UIMK KaBaTJIADHUHT JOPH TEpamMsICHHH, MOC MyTaxaccuciap
(TepareBT, TeMaToJI0r, TaCTPOIHTEPOIIOT, KAPPOX, CTOMATOJIOT Ba OOIIK.) TOMOHHUJAH KacCaJUTMK
acopatiiapy  (KaMKOHJIMK, TIICEBJIOCHHIAKTUIMUSIIAp, Kapuec Ba aJeHTHs, KHU3WIYHTrau
CTPUKTYpaCH, OCTEOIOPO3 Ba OOIIK.)HU JaBOJIAIIHHU ojanu [3].

[ukacTiaaHrad TepUHU MapBapHIll KWK TABCHS ITUJIAIM!

nydakiapra, spo3usiapra Ba spaiapra unuioB Oepum. [lydakmap
OUWJIMIIJIAH, JPO3UsUIap Ba spajapra OOFJiaM KYHUIIIAH OJJIMH aHTHCENTHUK
SpUTMACH, CYBJIM DJpUTMa aB3aJpoK, OunaH Kaiita wunuiananu. [lydakmapuu
AHTHUCENTHKIIAp OMJIaH UIITAHTaH TePU OCTU MHBEKIUSICH UTHACH, XUPYPTUK UTHA,
Kaifumiap €Ky ckaiblenb €pAaaMua ouuin amanra omwupuiand. [lydakau yHuHT
TOMUTA Tapajulelib Tap3/aa, TyOura TtermMaciaH, 2 Ta TEUIWK: KAPHUII Ba YHUKHII
TEHIMKJIAPUHU XOCWJI KWITAaH XOJ/1a TEIIUIl TaBcus >Tuiaau. [Jokamu canderka
€pmamuaa mydak Tapkuou mydak MaliJOHH KaTTATAMTNO KETUITMHH OJITUHH OJIHIIT
MakcaauJa €HI'WJI MIMMJIMPYBUM Xapakamiap OunaH onu® TtanuiaHaau. Ilydax
coxacuaaru udoaanaHrad OF pUKIap MaBxKya OYiIrania, yHUHT TAPKUOUHH HIIPUIL
OunaH acnMpanus KWl MyMKuH. Kymmmmua oFpuKiIap ro3ara KeJaumu cadadnm
nydak TOMUHU OJIMO TaNUIAIIHMHT Keparu WykK, amMmmo mydak 3Kccynar OuiiaH
KaiTa TYIMIOMHA OJIJMHM OJIMII Makcaauaa ny}ak TOMHHM OO Tamuianl
MyMKuH. Temmiran mydakiap aHTHCENTUK SpUTMAcu OWllaH KailTa WIUIaHAIH.
AnTtucentuknap cudaruga xiaoprekcuauHHuHT 0,5%, 0,1%, 0,5% nu cyBmu
SpUTMATIAPUHU EKU METUITUOHUH XJIOPUIHUHT 1% J11 CyBIIM SpUTMACUHU KYJIIall
MyMKHH. OFH3 OYIUIAFH IIDIAK KaBaTIapy NIMKACTIAHTaHIa XOPTe€KCUIMHHUHT
0,05% nu cyBnu spuT™Macu (xap 6up oBKaT KaOyJl KWITaHAaH CYHT OFU3 OYIUTUFU
Jaininaau) €KW XOJMMH CAMIIIAT Ba IETAJIKOHUH XJIOPU TYTraH Maxcyc relb
KYJJIaHWJIa 1, Telb IIMKACTIaHraH Kucmilapra KyHura 2-3 mapTa OBKAaTJaH E€KH
yXJIAIIAaH OJIIUH Cypuiaau. byHnan Tamkapu, OFu3 OYIUIMFUHUHT ITUKACTIAHTaH
C mwIMK KaBaTiapura CTOMaTOJIOTHMK rellb, amoMuHui Gocatauar 20% u renu,
aTUTUKAIS KYPUHUIIUAATHPETHHON MaJTXaMHHH KYJUIall MyMKHH. Dpo3usiiap Ba
sgpanap KailTa MIUIaHUO OYnaraHuaaH CcYHr OupiaMyu (KOHTAKTIM) OOFIJIOB
(HoanresuB OoFimamiiap, KOJUIAr€HJIM FaJIBUPaK KoIUlamanap), CYHrpa o3ca
UKKUIaMud (pukcanusuioBun) OornoBaaH doiinananunaau. bupiamun OoOfioB
YUyH sipara HOaAre3uB Ooriamiap €KH KOHTAKT OOFmamuiap (JIHITHAUIN-KOJUIOUI,
FOBaK Ba OOMIK.) €KM BOCKJIM KOIJIaMajdM CTepusl OOrmamiap KYyJJIaHWIaIu.
Hactnab, GofinaM Tepu HYKCOHM yiuamnmapuaaH 1-2 cM kyn ymyampaa spaid
HYKCOH dYerapanapura Moc Kwinb xecu® onuHaau. ['maporennu Gornmamiap xap
KyHH, €KH KypHIIWra Kapad aaMallTupHiIagd, HOalre3uB OOFIIOBIAPHUHT OOIIKa
TypJsiapu Xap 3-4 KyHJa, 3po3usiiap Ba sipajiap 103acuaH akpaiMaJapHUHT XalJaH
TaIIKApH MUKIOPH XpaTn0 YNKKAH X0JaTiiap/a 3ca Xap KyHH aJIMaIlTHPUITAIIH.
TepunuHr Oapbep (YHKIMACHHHM SXIIWIAII yYyH BUTaMUH A TyTraH
Majxamiap, KOCMETUK HamJIOBYM KpemuapaaH ¢oiiianaHuiagy, yaap KyHUra 2

Mapra Cypuiaau.

Dpos3usiiap Ba sipajiap coxajlapuaa UKKuiIaMuu HHGEKusIap (MUpUuHTINn
aXpajiMa, CapFuUIIl IYCTIOKJIap Ba OOIIK.) aHUKJIaHTaHJa aHTHOAaKTeprall (KyMylIll
TyTTaH, JIMMUA-KOJUIOUUIM, KyMYIIl HMOHJIAPU aCOCHAArd MOJUMEPIH TYPCHUMOH
Oornmamiap, aHTUMUKPOOIIM IOMIIOK CHJIMKOHJIM Ba OOIIK.) OupiaamMyu OOFIOBIAp
Kynnanunaau. Kymym vonnapusu Ba/€ku aHTHOAKTEpHal penapariapHu TyTraH
OornmamiapHu 3 KyHJIAH Kyn OyimaraH MyanaTna MIUIATHIN Jo3uM. bupnamun
OofnmamimapHd  (uKcanmusianm y4yH HMKKWIaM4Yd  Oofimamuiap:  y3-y3umaH
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¢bukcanusnaHaaurad, (QUKCAIMSIIOBYHM, HANCHMOH (UKCAIUSIIOBYH, SJIACTUK
HalicUMOH OuHTiap)naH Qorgananwianad. TabKuIIam >KOWU3KH, OOFIamiiap
énuinb KeTraHuJa TepU yUyH CIpel MIaKINIaru To3ajlaruujaapHy KyJliall Kepak.
Crnpeii OorsmaMm Ba Oomika OorsiaM Marepuanu (DUKcaAIMsIIaHTaH KO arpodura
mypKanaan, Oup Heya COHUANAH KEeHWH OOFJIaM SXTUETKOPIUK OWIaH TepHIaH
OJIMHAAM. Dpo3usiap Ba sPAJAPHUHT SIUTCIM3ANUICUHNA KYYaUTHPHII YIyH
TypAU-TyMaH pereHepariap Ba pelapaHTiap, BUTAMUHJIAp, MacajaH,
XJIOPTEeKCUIMHIIN JEKCAICHTaHOJI KpeM KypuHuIHIa KyHura 1 mapra 3-4 xadra
naBoMujia EKu Oy30K KOHMHUHT TeMojepuBar 2% iU refu KyHura oup mapra 3-4
xahTa MOOaHUAA KYJIJIAHUIAIH.

TepuHUHT dYerapajnaHTaH WHQHUIMPIAHTAH [IUKACTIAHUIIUIAPHIA TOIHUK
aHTHOAKTepral Ba KOMOMHHPIIAHTaH BOCHTAJIAp TaHMHIIAHUIIH 3apyp.

Tuzumn anTHOAKTEpHAT TEpanus TEPUHUHT TapKaJiraH WHOUIUpPIaHTaH
ITMKACTIAHUIIUIAPUIA KYJUTaHUIa M.

Kuunmwim Ouian kedaaurad TepH MMKacTiaHummapuaa Hl-rucramunmm
perienTopiap OjokaropiaapuaH GoiIaTaHKII TABCHS STHUIAIH.

Kuunmwm OwiaH KeJaauraH Tepu IIUKACTIAHWIIApUIa Tepura
KOPTHKOCTEPOUTH MajxaM Ba KpemJiap KyJUTalll TaBCHs KUJTHHA Y.

YakaJlOKJIUK JaBpuja IEIUaTPUK CTAIMOHAPHUHI WHTCHCHB TEparus
[IapOUTIIAPH/IA Ky3aTyB Ba CHMIITOMATHK TePAIUs TABCHS dTUIaan. TepanusHuHT
acoCHii TaMOMMIIIApU KaTTa ENiaruiiapra KapaTuiral Tepanus TaMORLIapyIaH
bapk KuaMainam.

Jlopu TepamusAcH JOpPH BOMCTAJIApUHU TaWMHIama ¢&mra OOFIHK
YEeKJIOBIIap XUcoOra OJIMHTAH X0JI1a amara oumpriaad. [IpoduiakTiuk sMmianuiap
(akat OOJaHMHT YMYMHUH aXBOJIM EMOHJIAIIHINN JaBPU/IA KapIId KYpCaTUIIraH.

3.1. bemopJiapHu aMOyJ1aTOP IIAPOUTIAPAA Ky3aTHII
HomenukameHnTos naso:
TapTudé Ne2 (ymymmii) — BDOnam OGemopsiapra TEpUHUHT MEXaHUK

LIMKACTJIAaHUII BAa TEP YMKHII 3XTUMOJIMHYU OIIMPAJNraH, KECKUH XapakariaapIaH
Ba IIMKAacT KEeITUpUO YWKapaauraH XaB(u MaBxKya Xap KaHIal >KHUCMOHUMN
IOKJIaMallapJjad  CakJaHWII  TaBCUsl  OTWIAAU. bemopiapHUHT  OOFIOB
MaTepuauiapy, KUWMM-Oolu, moia03amm TaOuMUil MaTojlapaH, YOKJIapCu3
Taii€panran Oynuimm kepak. TepUHUHT XUMOS, TYCUK (QyHKIMsIIapUHU MyXodasa
KWINII Ba MyCTaxKaMJyIall Xam/1a TEPUHUHT PENapaTUB XOCCATAPUHH THKJIAII y9yH
KOPHEOJIOT Ml TAMOMMIIIIapUra acocaH TEPUHU Xap KyHH JEpMaTOJIOTUK JaBOJIOBYN
napBapunuiam [4].

C TepMmuk Ba kKMMEBHI aBaiyIOBUM 03MKJIaHTHpHII — BD kacamnmuru 6op
OeMopiiapHH OBKATJIAaHTUPHUILI MEXaHWK, TEpPMHUK Ba KHUMEBHH aBBalIOBYU
(KupruygaH YTKa3wirad, SpUMCYIOK, JKyJla HCCHK 5Mac), Makpo- Ba
MHUKpPO3JIEMEHTIapra OOMUTIIITaH, FOKOpH Kajopusiii O0ymumm o3um. [lydakmap
Ba HPO3UB l03aJap COHU Kym Oynaranuaa OemMop HYKOTHWITaH CYHOKIMKHUHT
TYIaupUanIIMra MyxToxx Oymamu. Kuuuk €mimarn Oonanapra aHTHpedIrOKcIn
apanammanap tailuainaHagi. BOHUHT qucTpouK makiuga 1aBoyioBUd HH(OKOp
TaBcusicura OMHOAaH OKCHJUIAp, YIJIeBOJIap Ba 3JEKTPOIUT MYBO3aHAT MHUKJIOPH
XHMcoOra OJIMHTaH X0JI/]a O3UKJIAaHTUPUIIIHY TaHJIalll 3apypaTH r03ara Kenaau

[lInkacT/IaHraH TepUHU NMAaPBAPHILIALI — Xap KyHHU, Maxcyc 00FJIOB MaTepualjiapu
Ba BOCHTAJIAPH KyJJIAHWJITaH Xo1a [4,6].
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1-00cKkMY — OJIAMHIM KyHJAru OOFIaMiIapHH e4ud oJuil — OOFaMJIapHUHT
KYpYK TalllKy KaBaTJIapH Kailuuiap €paamMuaa sXTUETKOPIUK OuiiaH oiaud
TanuiaHaau, €U0 KeTraH KaBaTiaph 3ca — BaHHAAa (dMOJEHTIIAp,
JICHTU3 Ty3W, AQHTUCENTUK KYIIWITaH) XyJulam Wynu OunaH €ku Ham
KOMIIPECCOPJIap KYyWHUII OpKaJIM aMmajra OLIUpPUIIaJII;

2-00cKHMY — TapaHTJalrad nmyQaxiap CTepus UTHA OMIIaH acenTHKa Kouaaaapura
pHOST KWITaH XoJiga mydak TOMHTra mapajuiesib Tap3ia 2 Ta: KHPyBYM Ba
YUKYBYHM TEIIUK XOCWUJ KHWIUO Temuinaan. [lydak Tapkubn YMKuO KeTHIIN
V4yH GHTHJITMHA XYJUIOBYM XapakaTiap OwmaH €paam Oepuianu. fpa
103aCH OYMIMO KOJMIIMJAAH Cakjall Ba KYIIMMYa OFPUKIU CE3TWIapHU
[03ara KENTUPMACIMK Yy4YyH Mmy(ak TOMUHU KECUO OJHII TaBCHUS
STHJIMANIN.

3-00CcKMY — TemMITaH mydakiap aHTUCENTUK SPUTMACH, IIIAXCUHN THIPOIUITHIIN
MaHTHS aHAJIOTUHU XOCWJI KWIHII YYyH aHTUCENTHK, €KU aHTUMHUKPOOIU
KpemJiap OWJIaH WITaHa !,

4-00CKUY — IIMKACTJIAHTaH KHUCMJIapra WIIOHWIM XUMOS SpaTHIl Y4YyH Sipajiu
KHCMJIapra Maxcyc OOFJIOB MaTepHaUIApH KyHHJIAIH.

Bupiaamyu Gorsiamiiap yuyH KyiHJIara Maxcyc 00¥J1aM BOCHTAJIAPH KYJIJIaHHIAIH:

e arpaBMaTuK (Hoaare3wB) OoOFiIamiap — sApara EnUIMHUO KETMACIUKHH
TabMUHJIAWUTaH spa OOFJIaMIIapH — JIUIHI-KOJUTOHUTH, MaJIXaMJiIH (Ba3euH,
TJIMLEPUH, MOM), CUIIMKOHIIU, Mapa(UHIIH, acaipid MyMH.

e roBakin (abcopOumsnoBun) OoFnamiap — MYI axpaiMa OyiaraHuaa
KYJUIaHWJIaM, BapuUaHTIApU — KaBaKyaJld MOJIMYPETAHIIH, MOMHUK-IOKAIIH,
KaBaKyaJld TojMcaxapuuiap OwiaH, (aoimamTUpwiraH KYMHp Cakjaras,
KOJUIareHJIu;

e pH(UIUpPIAHTaH PPO3MUIAPHU JIABOJIAIl YYyH KyMyIl KYIIMJIraH MHKpoOTra
KapIld  BOCHTajap, XJOPreKCUIWHIM, MHUPAMHUCTUHIIM, aHTHOaKTepHail

C BOCHTAJIap KYLIWIraH OoFaamiiap KyJUIlaHUIaau;

® Ky4Jd OFpHUKJIApAa OFPUKCHU3IIAHTUPYBUM MoOJjajapra jsra Koljamaliap
KYJUJTaHWJIA]IH;

e ¢MOH OuTaérras sipanapja spa Tyoura 3ud numuo €tajurad Ba yHUHT KypuO
KOJIMIIMra Wyn Kyimaigurad osnactuk  spuM  maddod maactuHKanap
KYpPUHUIIAJATd MaxCyC pereHepanusuioBYd OoFjamiap — THIPOTEIUIH,
TUIPOKOJUIONJIN, KOJIJIareHJIM FOBAK KoIlaManapAaH (oigananuiaim.

Xap kaHmaii OofFfaM yCTHAAaH HMKKHJIaM4M Oofjiamjap KyWunaau,
yaapra V3-y3uaan buKcanusIaHyBYH, (bUKCaIUsATIOBYH, HalICUMOH

(uKCcaIMsIOBYH, 31ACTUK HACUMOH OMHTIIAp €KUM MY KMUHUM TaaTyKIIH .

Spanap napuuupIaHranga

TObauHT 6apya maxkwapuaa TEPUHUHT HO3UKJIUTH, aCOCaH spayap KYI COHJIM Ba y30K
MyJIaTiIM OYNIraH aHua OFMp LIaKJUIapuaa OakTepusiap KoJoHU3aluscura €ku nHpekuusiapra
onu6b kenumu MyMmMKuH. KonmoHuzauusuianran €k MHQUIMpIaHTaH spaiapia OHOIOKIaMaHUHT
OPTHILU sipa OWUTHIIMHHM CEKWHJIAIITHPAIM Ba, JEMaK, WHOHUIMPIAHUIINHU OJJIUHHU OJIUII,
SUUTUFJIAHUITHA  KaMaUTUPHUII Ba MaBxXyz OYnaraH WHEOEKIUSHW WYKOTHUII Makcaauna 1Ob
sipaJlapyuHU J1aBOJIAI YYYH 3HT MyXHUM OYJIraH TU3MMIIM aHTUOMOTHKIAp TalluHIaHanu [4,6].
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XHMpYpPruK AaBoJjia :
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC7253274/

Xupypruk JaBojiaiira Kypcarmanap (opranu3mra 3 KyH MoOaliHH1a OBKAT
TYIIMIIMHAHT WYKJIUTH OWiIaH OOFIMK acopariap, KOHTpPakTypajap Ba
MICEeBJOCUHIAKTWIMSIIAP, KU3WIYHrad TOpalWIIM Ba OOLIKaiap MaBXKyIJIUTH)

Kappoxu TOMOHHUAAH aHUKJIaHAIH.

TBOHunr Oapua makmuiapuga Ba acocaH auctpoduk makauaa, OUT mmkacTiaHum
Ky3aTHJIQAd — OFM3 OYUUIMFM INWUIMK KaBaTH, XAJKyM, KH3WJIYHTad Ba TYFPU HYaK, Y
YaHJIMKJIAQHUII, OFU3 OYIIIUFUAa BeCTHOYIslp OypMallapHUHT OUTHO KETWIIHW, IOraHdyanap
HYKOJIMIIN, aHKHJIOTIIOCCHS, TUC(arus SMU30UIapy, KU3WIYHTad CTPUKTYPACH, TacTpo33odarai
pediroke, touMuil KaO3usaTiIap OWiaH SKyHIaHaAW. TUIIAPHU TMTMEHHMK UILIAll UMKOHUSTH
Oynmarannurn Oouc (MIMJUTMK KAaBaTHWHT OCOHTMHA IMUKACTIAHWIM cababnu) THBD Owunan
KacaJlylaHraH OemMopJiap opacujia THII TYKUMACUHUHI Kapuec KYpUHHIINAA KacaJJIaHUIIN KEHT
TapKaJraH.

3.3.1. Kuzuiyuray aujiatauusicu

Ku3znaydray quiaTauMsiCHHU aMaJjira omMpHII YYYH KypcaTManiap: KU3WIYHTrayaa
CTPUKTYypaJlap MaBKyIUIMIH, yJlap aucdarusara, CTpUKTypaJaH OKOpuAa oOCTpyKuMsAra Ba/€ku
OBKAT XaMJa CYJaKHUHT TYIUIaHummra onud kemand. KusunyHrad mauimK — KaBaTu
MIMKACTIIAHUIIMHY EKU YHUHI KaBaTIaHUO KYUMIIMHU OJJMHHU OJMII Makcajauaa OajuloHIN
mutaranus ad3an aed Kypuiaiu.

ApanairyBHU amalra oLIMpUIIra Kapm KypcaTMmajiap:

"  OEeMOpHHUHI OFUp YMyMHI axBou (YTKUp UHAPKT, UHCYIT Ba 0.);

"  KU3WIYHTra4-pecruparop oKkMaiap OOpJurH,

"  ap30/aHACTOMO3 OYIIIMFUHUHT TYIUK €MUINO OUTUIIM €KUM CTPUKTYpa OpKaJd STHIIyBYaH
YTKa3ruyHM JUaMeTpu OusIaH YTKa3a oJIMacIuK;

*  crpukTypa y3yHiaurn 3 cM aaH karta (OUT ab3onapu yuyH), 2 cM aH KatTa (KeKUPAAK YIyH)
Ba | cM (OpoHxIap yuyH);

"  CTPHUKTYpaJapHUHT U(oJalaHTaH PUTHIUINTH;

"  KU3WIYHTAYHUHT YaHAMKIU CTPUKTYpaAJIapy YUyH — CTPUKTYPAaHUHT FOKOPH KOUJIAITaHINTH,

"  ap30/aHAcCTOMO3 OYUUINFM TOpalMIIM TamKapuJaru 4YaHAMKIA IeprkapaéH (amanra
OLIMpWITaH Hyp Tepanusicu Gonuaa) €ku EMoH cudatinu yecma OMilaH KUCHIUIIN OKHOATH
cudarumaru xonatiap;

"  [OpTaj] rUNepTeH3Hs Ba KU3WIYHTAYHUHT BApUKO3 KEHraiiraH BeHaJapy MaBXKy/UIUTH.

TaBcusiHoMaJiap MIIOHAPJIMIUK Aapaxkacu C.

I'acTpocToma Ky
I'acTpocTromMa KyiuIIra KypcarMaJjap: TaHa Ba3HUHUHT DKCTpeMall WyKOTUIIUIIHN, Ba3H

Ba OV YUy WYKIuru, 0EMOPHUHT OBKAT KaOyJI KMJIMIIAAH OOII TOPTHUIIH, OFPUKJIN Te(eKarus.
ApaJjamyB yTKa3ullira Kapumm KypcarMmajap:

"  aCIUT;

" [IEpUTOHEAJ AUAIIN3;

* udojanaHrad nopTajg runepTeH3us;

* p¢oaTaHTaH renaro- WK CIIJICHOMETaNNs;

" JOKOpH JapakaJaru CEMU3IUK;

" QJIIMH aMaJira OUIMPUJITaH ollepalus HaTUKacCuAaru aHaTOMUK HyKCOHJIAp €KU SJUTMFIaHUIL.
TaBcusiHoMasIap MIIOHAPJIWIKK Aapaxacu C.
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Hedopmanusinu 6aprapad KUWIHII YYYH KYJ Ba 06K MaHKAJIAPUIATH ollepanusijiap
Kypcarmagap:
" KYN-O8KHUHT NHJIJJACUMOH KOOMKKA KYIIMIUIIN OUJIaH KeJraH MCeBJOCUHIAKTUIIHIIAP,
» OapmokiapHuHr (amanramapapo Ba kadr-pamanramap OVFummapumard  OyKWITaH
KOHTpPAaKTypaJlapH, KaQT yCTH KOHTPaKTypaiapH.
TaBcusiHOMAaIap NIIOHAPJIUIUK Hapaxkacu C.

ApanamyB YTKa3WIHMIIMIa Kapuy KypcaTMaJap:
" OEMOPHHUHI OFHP YMyMHii axBoJu (YTKUp HH(APKT, HHCYJIBT Ba OOIIIK. ).

TBOHuHr Gapua makmapuia Ba acocaH AUCTPOPUK MIAKIUAA OIIKO30H-MYAaK TPAKTU
MIMKACTJIAHUIIN Ky3aTHiaau, ymly XxaMMa OMIIIap ImyHra onu6 kenaauku, ThD Ounan a3zusit
yeka€rad Oapua Oosianap KyI OMWUIM F€He3/ard OBKATJIAHUII €THUIIMOBUMIIMIHUIA 3ra Oyiaiau.
bemopnapuunr ymOy Mypakka®d Toudacuaard OeMopiapHU MapBapuuuiam Oyiinya Kyira
KUPUTHITaH Taxpuoara KapaMmac/aH, TbhOna ONTHMAaJ OBKaTJIAHTUPUILHU
TAIIKWUTAIITUPUIIHUHT  aMalluii Macajajapd €4YUMH TOINWJIMAaraHjiuruya KosradH. boika
KUHMHYMWIMKIIApaH TallKapy, Oy KaCaJIMKHUHT HOE0JIUTH Ba Ky3aTyBiapia 6eMopiap COHUHUHT
KaMJIMTH ca0a0iy KIMHUK TaAKUKOTIAPHH aMalira OIIMPUITHUHT MypaKkKaOIuru OuiiaH OOFIIHK.

Tapkupnam KOW3KM, OBKATJIAHUII ETHUIIMOBYWINIH  JI€TaHJA O3UKJIAHTUPYBUYHU
Mojajapra Oyiran HSXTHEXK Ba yIApHUHT OpraHu3Mra TYIIWIIA oOpacujard aucOanaHc
TyLIyHUIaau, Oy 6oja YCUIIM Ba pUBOKJIAHUIIMIA HEraTuB Tabcup Kuwiaau. ThOaa Ba acocan
YHHUHT OFHp IIaKJUIapuaa “HYKCOHJIM XalKa’ ro3ara Kejaau, OyH/la KaCaJUTMKHUHT KYPHHUILIAPU
HYTPUTUB CTaTyc Oy3uiMIIMra oaud kenaau, Oy 3ca jkapa€H KEUMIIMHU OFMPJIAIITHpaad Ba
KaCAJUTMKHUHT Y3WHUHT KJIMHUK KYPUHUILIApU Kydaiummura cabadum 0ymamu.

Xo3upru BaktAaa ThD Ouian kacamaHran OeMOpJIapHUHI MapXe3du Tepanusicu ETOK
spajiap Ba TEpMUK Kyiunuiap 6op 6emopiap yuyH UIUIa0 YUKUITaH TaMOMMILIApra acoCIaHaIu.
JUx. JI. ®aitn Ba X.XunTHep Kymutanmacuna ThD Ounan kacayuianran OosajJapHUHT 3HEprusira
OynraH 3XTUEKUHM XUCOOJIAITHUHT OJUIUIM yCIyOu KeNTHUpPUITaH, Y XpOHOJIOTHK €mra Ba byrok
DpuTaHUSHUHT O3UKJIAHTUPYBYM MOJJAJApPHU HCTEBMOJ KUJIMII MEbEpJIapUra acoCiIaHIaH.
Myamnmuduap TabKuamuya, sHeprusra 0ynran KyHiuk 3XTuéxkauar 100-150% mennanacuamn
TabMUHJIAII OPKAJIHM TaHA Ba3HU OLIMILIUTA SPUIIUII MyMKUH. OKcHiuIapra Oyiaran sXTHEX, Xy IIH
11y KyJjlaHMara Moc paBulllia, OKCHJI UCTEbMOI KU MebEpUHUHT 115-200% ra Moc kenaau.

TBD Ounan xactananran 6emMopiap y4yyH O3UKIAHTUPYBYM Mojjaiapra OyiaraH Oananp
AXTHUEXK Ba OBKATHHU Xa3M KWJIMII MMKOHUSTUHUHI YEKJIAHTaHJIUTH Opacujia MOCIUK HYKJIUTU
Xocaup, Oy OBKaTHHMHI Xa)KMUHHU OIIMPMAC/AAH, YHUHI 3HEPreTHK Ba OKCHJUIM KMHMaTHHU
KyTapuIlIra MMKOH OepaJurad IMeToJIOTUK EHJAIINIUIapHU Tanad KUIaau.

YakanoK TOMOHHUAAH KYKpak Oe3u CYpPFUUMHU M3JIalM 00ja 03M IIMKACTIaHWIINHU
KEeNTUPUO YMKApUIIM EKU HIMKACTIIAHUIIHY YyKYpJIAIITHPULIHN, CYPULI Kapa€HU 3ca OFU3, TUJ,
MWIK [IWUIMK KaBaTiapuaa mydakiap Xocun Oymummra oiaub® kenumu MyMkuH. Illyxra
KapaMacJaH, KyKpak OWJIaH O3WKJIAHTUPHUIITHHU KYIIaO-KyBBaTiaml Kepak, cababu y Oomara
aHyarvHa ap3auTMKIapHA TaKIUM Kuiaau. JISKUH, eHriil XojaTiapaH Talkapy, GakaTt KYKpak
Ownan ozukjgaHTHpuil TBD OwnaH xacTajaHraH 4YaKaJOKJIApHUHT IOKOPHU SXTHEXKIApUHU
KOHMKTHpa onMaiinu. O3MKJIaHTHPYBUM Mojjanap OuigaH OOHMTHMIraH OBKATJIAHUIIHU
TaIKWJUTAIITUPUII 3apyp. AMaIMETAa PAlMOHHN OOWHTHUIN Y4yH CY3WJIraH KYKpaK CYTHHHHT
KaJOPUACHHHU KYPYK O3UKJIaHTHPYBUM apajaiiMa OuiaH OIIMPHUII, SPUTHIITAH O3UKJIAHTHPYBUU
apajaliMaHUHT KOHIEHTPAIUMSCUHHU OLUMPHIL, TJIIOKO3a MOJUMEPUHHU Ba/€KU EFJIM AMYJIbCUSHU
KYIIHII KaOu EHAIMIuIap KyIaaHuIaau.

bup éminan karra 601anap yayH 6apya acocuil HyTpUEHTIAPHUHT €Tapiu MUKIOPHUTra 3ra
aJIeKBaT PalUoOH IMaK/utaHTupwiagn. Ammo, TEOuuHr nucrpoduk maxim 6op Gonamap yuyyH
dakaT Tabuuii MaxcysoTiap Xucobura erapianda paryoH MAaKJIAHTHPHUII aMaiaa OakKapuiuITm
MYMKHMH OynMaran macana xucoOmanaau. IlyHuHr y4uyH karra €mpgaru Oonanapra paldoHHU
OOMUTHII yUYyH SHTEpall O3UKIAHTUPUIIHMHI MaxCyC MaxcCyJOTJapu KYJIJIaHWIUIIN MYMKHH.
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Ym0y apanamManapHUHT KYITUAITUTH U30KATOPpHUsIN Xucoomanaau, ssHu 100 mut ga 100 kxan Hu
caknaiiny. HyTpUTUB €TUIIMOBUMIMKHUHI OFUP Japakacuja THIIEPKaJIOpHsUIM MaxcyJoTiaapra
ap3auK Oepuiiagy, ynap KaM Xa)xma HyTPUEHTIAPHUHI Ba SHEPTUSHUHI KaTTa MUKIOPHUHU
TabMUHJIAII UIMKOHUHH Oepajiu.

Ofup eTHIIMOBUYWIMKIA SHTEpall 30HUIM OBKATIAHTUPUII SHI TYFPU XHUCOOIAHAIM:
HNOPIMSUTM KUPHUTHUINTa TAKKOCIAHTaHJA Xa3M KWIMII y4YyH MAacT Heprus capd KWIMHHUIIN
XHcoOUra, OIKO30H-MYaK TPAKTHra O3UKIAHTUPYBYM MOJJAIAPHUHT CEKUH Y3IyKCU3 TYIIMIIH,
UH(Y3MOH HAcoc OWJaH amalra OMIMPHII XaMMacuaaH sxmu. OBKATIaHTUPUIIHUHT OyHAan
ycynuaa OYIUITMKAArd Xa3M KWIMHULI SXIIWIAHAIM, WYaKHUHT CYpHII KOOWJIMSATH CEKHH-acTa
opTrO 60paay, OUIKO30H-UYaK TPAKTUHHUHT FOKOPH OYIMMHU MOTOPHKACH MebEpammaan. JHTepa
O3UKJIAHTHPULI Y4YyH MYJDKaJJIaHTaH apajaliMaJapHUHI OKCHWJIIM KOMIIOHEHTH OLIKO30HHHMHT
CEKPeTOop Ba KHCIOTAa XOCWJI KHIUII (YHKIMACHHH Ky4aWTHUpPaIH, OIIKO30H OCTH OE3WHHHT
a/IeKBaT 3K30KPUH (PYHKLUMSACUHM Ba XOJELMCTOKMHHMH CEKpEeLMsACHHU yluiald Typaiu, ouinuap
TU3UMHHUHI HOpPMaJl MOTOPUMKACUHM TabMMHJIANAM Ba Owinap ciajX Ba XOJelIUTHa3 KalOu
acopaTJIapHUHT OJIIVHM OJIaJH.

AzekBar mapxe3 TEPaNUsCHHUHT acOCHH KypcaTKMuW OYin0 TaHa Ba3HM OIIUINN
xucobnaHaay, arap y kynura 10 r/kr nan optca ontuman, kynura 5-10 r/kr 6yica — ypraua,
KyHHTa 5 I/KT 1aH KaM 0yiica — mact xucobnanaau. JIekuH, Myraxaccuciap TyBOXJIMK Oepuiinya,
TBD Ounan kacajulaHran OoJsianapjia JaBoJialll OBKATIAHTUPUII CaMapaJopiMTHHUHT XN
KYypCaTKH4YJIapura dpUILIHNII )Ky1a XaM KUHHH.

PanmoHHUHT acocuii KUCMUHM KOPPEKIMs KUauiaH Tamkapu, ThOmnu 6emopunap temup,
UHK, 0ab3u Myauuduap MablIyMOTIapUra Kypa — CeJIeH Ba KapHUTHH KyIIUM4Ya OepUIIHIIUTa
MYXTOX.

Xo3upru KyHja sipajgap OuUTHO KeTHIIMra oiaud KejlaguraH Maxcyc MaxcyjloTiap Ba
HYTpHUEHTJIap KynaHuiarad xoina ThD Ouian kacannaHran GeMopiapHU J1aBO OBKATJIAHTHPHIL
yuyH €HJalMIIapHA UIad yukuil Oopacuja Taakukotiaap onunbd Oopunmoxna. ThD Ounan
xacta kaTTa €mjaru 6emMopiapAa yJlapHH Kyiigam Oopacuaa MKOOMH HaTWKajlap OJIMHTAaH —
gpajiap OWTHIIM, WMMYH CTaTyCHMHI ONTUMAQJJIAIIMIIN Ba SUUIMFJIAHUIIHUHT — T1acT
KypCaTKU4JIapH.

TBD mapxya 6onanapaa OUT mminuk KaBaTé MIMKACTIaHUIUIAPHU Ba U1y OuiaH OOFIUK
xojza 0ab3u Oonanapia TYCUK (YHKIUSCHHUHT MacaluIIM OBKAT CEHCHOMWIN3AIUSACH Ba OBKAT
aleprusicu cababuucu OyIuIM MyMKHH, Oy OyHIail OoianapHu HYTPUTHUB TabMUHJIAIIHU aHYa
Mypakkabnamrupagn. CUrup cyTH OKCHiMra amjaeprus Oynranga Oosanapra cyTcH3 HMapXxe3HH
TAlIKWUTAIITUPUII Kepak. bByHnmall BasusTna afekBaT palMoH fApaTHIl Y4yH KylIIMmua
OBKaTMaHTUpHIl  cudatuaa  (pakaT  aMUHOKHCIOTAIM  apajammaiap €KM  I0KOpU
TUPOJIM3UPIIAHTAH CYT OKCHJIM HETU3UJIary apajaliMainap KyJUIaHWIUIIA MyMKHUH.

JlueToTepanussHUHT 3aMOHAaBUH TEXHOJIOTHsUIapura KapamacaaH, TBOHMHr »HT Ofup
MIaKJUTApU SKUIIANA OKCHII-DHEPTETUK €TUIIMOBUYMIMK OuiiaH Oupra kenaau. by ymOy mypakkad
touagaru Gemopiapaa OBKAT €THIIMOBUYMWIMTMHUHT KYII OMWJUIM MATOreHe3u OuinaH OOFIMK.
[ynra kapamaciaH, OBKAaTJaHUII TYKUMajap TUKJIAHWIIMAA WIITHPOK ATaJUraH OMMILIAP
MaXMyura TabCUp KWJIMIIM TaH OJMHIaH, LIYHUHT Y4YyH XaM Yy MaKCHMajl Japakaja
ONTUMAJUTAIITUPUIITAH OYIHILIN Kepak.

TepaneBTuK 3K30cOoManap. JxK30coManap XyxaipaBui Keiqu0 YUKHINTa dra OyaraH
Xy)KalipagaH Tamkapu MeMOpaHanM  Be3WKylamap Oynub, acocaH €mmK
dbochomumuaIapHUHT UKKH KaBaTHUaH Ba y3uUra Xoc TapkuOaaH nbopar 6yiuod, ymap

C MacT UMMYHOT€HIIMK Ba FOKOPH OMOMOCIANTYBYAHIHMK a)3aJTUTUra ora; IIyHUHT y9yH
OYHK KapoXaTiIapra 3K30CoMajl JOPH BOCUTACHHH MaXaJUTNH FOOOPHII sSULTHFIAHUIIT Ba
BEHUHT 3pO3MOH MATOJNOTUSCHHU CEKUHIAIITUPHIN YIyH HCTUKOOJIIIU TEpareBTUK
CTpaTerus XucobaHau.
https://www.creative-biolabs.com/exosome/therapeutic-exosomes-for-epidermolysis-
bullosa.htm

66


https://www.creative-biolabs.com/exosome/therapeutic-exosomes-for-epidermolysis-bullosa.htm
https://www.creative-biolabs.com/exosome/therapeutic-exosomes-for-epidermolysis-bullosa.htm

«TYFMA BYJUIE3JIU SIIUIEPMOJIN3»
HO30JIOTUSICU BYUNYA ITIPOPUIIAKTUKA BA
PEABWJINTAIISI MUJLJINU KJIMHUK
BAEHHOMACH

Tomkent 2025

67



Kupuun: tyrma Oymui€snu snuaepMoiin3 — reHoIepMaTo3IapHUHT ()EHOTUITHK Ba TEHETUK
TeTepOreH TypPYyXH, YJIApHUHT aCOCHH KIMHUK KYpUHHUIIN OYynuO, HMHTpasmuaepMman EKu
JEpMaTO3MUIepMall aloKaIapHUu TabMUHIA0 OepajuraH TEPUHHUHT CTPYKTYP OKCHUJUIAPUHHHT
TeHETUK OOFITUK HYKCOHJIapu cababiiu )Ky3bHil MEXaHUK TabCHUP HATH)KACH/Ia TEPUAA Ba IINIUTUK
KaBarTiapjaa mnaigo Oymamuran mydakdanmap xucoOnananu. Kymumnuk Xonariapia Tyrma
Oy/né3nu AMUIAEPMOJIM3HUHT OMpUHYM Oenrmiapu 6oja TyFWIMINM OWJIAHOK Maiao Oymaau, Ba
OyHnaii OemMopiapHM TEKIIUPHIL, AABOJAll, HapBapUIUIAll Ba aTpod MYyXUTra MKTUMOUN
MOCJIAIITHPUII aJloXuaa EHNAIIUIIHY Tanad staau [3].

Tyrma oynaésnn snuaepmosini (ThD) — Oy KHuKknHA MEXaHUK TabCUpPJIAp OKUOATHAA
€Kl CHOHTAaH Tap3/la Tepuja Ba MIWUIMK Mapaanapaa mydakiap Xocws OYiauimm OwiiaH
XYCYCHSTIIaHAJUTaH T€HETUK Ba KIIMHUK FeTePOreHIN KacaJUIUKIIap TYPYXH.

TBD puBOXIaHUIIM SMUIACPMHUC Ba JIepMa Opacuiard OOFIMKIMKHU amalra OLIMpuO
Oepaaurad TEpUHUHT CTPYKTYpP OKCHJUIAPUHU KOAJIAalAUraH reHiap MyTaiuusiapy ounaH OOFIIHK.
Xo3upru BakIra Keind, TEpUHUHT CTPYKTYp OKCHJUIApUHMHT 15 Ta rennapuga TBOHUHT Typnu
KIIMHUK Typliapyu puBoxuiaHummra onub kemagurad 1000 qan opTUK MyTalusuiapy aHUKJIAHTaH.
MyTtanusnap OWwiaH OKCWIIAp CHUHTE3U Oy3WJIUIUIApU OOFIUK: OKCHIJI MYKJIHMTH, (PyHKITMOHAI
KUXATIAH HOTYIMK OKCHJI CHHTE3JIaHMIIM, OKCWJIra MpoTe3alap TabCUPUHHU EHTHIUIAIITUPHO
Oepaauran CTPYKTyp OY3HITUIITa 3Ta OKCHJI CHHTE3JIaHUIIN, Oy OKCHITHUHT Te3/1a MapYalaHUIINTa
onu6 kenanu. Kacamnuk puBokiaHuimura OOFmuK Oynran okcusuiap — 5- Ba l4-kepatuniap,
JECMOIUIaKWH, MIaKopwinH-1, tuiektuH, JamuauH 332, VII Ba XVII typnaru kosuiaresiap,
KUH]UTHH XucoOnanaau. by okcusuiap Tepuaa Typiuua skoiamaam: KepaToHonuTiaapaa 5- sa 14-
KepaTHHJIap, 0a3an MmeMOpaHaHUHT o4 rutacTuHkack (lamina lucida) nunnga — uHTErpUH, TaMUHUH
332, XVII typmaru kosuiares, 6azan MmeMOpaHaHUHT TYK rutacTuHkacu (lamina densa) numma —
VII Typaaru KoJnareH, SIMAEPMUCHUHT Xap XWJI CaTXJIapuaa — KUHJIMH YPHUH OJITaH.

JIyHEHUHT KyNrMHAa MamilakaTlapuaa KacaJUIMK CTPYKTypacujaa oamuil Oysuésnu
AMUAEPMOIIN3, KaTOp JaBiaTiapa 3ca — TUCTpoUK OyIUIE3/IN SMUAEPMOIIN3 YCTYH KEJIUIIHN Kai ]l
ATUJITaH; KACAIMKHUHT YerapaBUil TypH KaM Talxyuciaanaau. TyFma Oyiiésnu sMuaepMoin3 yuyH
regaepan ¢apk xoc smac. Pyiixatra onmHran Oemopriap opacujaa Bosira €TMarajiap yCTyH
kenaau, 0y TBOHMHT OoFup KeuuIIM HaTuKacujaa OeMOpJapHUHI BOsra eTHIN €mmrada BadoT
ATUILIM Ba KACAJUIMKHUHI €HIWJI KEUMIIM MaBXyJ OyiraH Bosira eTraH OeMOpJjapHUHT THOOWI
épaamra MyposkaaT KAJIMacIurd ounan 6oruk [3,4].

3. [IpodunakTka Ba peadbuauTaALMS.

3.1. llpopunaxkruka éxu peaduauranus typjaapu: TEOHU 0IAMHN OMUILIHUHT MyXUM
KUXaTH OYnIMO TpeHaran MUAarHOCTHKa YTKa3WIl XucoOlaHaau, OyHIa OWIAHMHT THOOWI-
FeHEeTHK MacllaxaTu YTKa3uiaagu Ba ymly owsana 6emop Oosna Tyrunuiny xaBdu OaxonaHau,
IIYHUHTJEK 0Ta-OHallapra HPCUil KacajuTMK PUBOKIIAHUII XaB(PH, aMalra OMUPUIUITNT MyMKHUH
OYyJiraH TMarHOCTHUK Ba JaBOJAII TaAOUPJIAPU XAKUa MAbJIIYMOT €TKa3uiaau. TuOOuii-reHeTHK
MacJiaxart yTka3ull yuyH KypcarMaiap 0ynu6 ymoy ounana ThOra yanunran 6emMop TyFUITUILH,
11y KacaJUIMKHUHT OTa €KW OHaJa Ky3aTWITaHJIUTU XucoOnaHaau. TabKuaiam K0u3Ku, 6eMop
KOHUHUHT Ba TEPUCHHUHI TEHETUK Taxjuiu TbD TypuHH, UIYHMHTJIEK MOC TE€HHHUHT
MyTalMSICHHA ~ aHUKJAI WUMKOHWHM Oepamu. Xomunagopiaukauar 10-12  xadranuk
MyAJIaTiapuia XOpUoH KUTJYaIapUHU OMOICHS KUJIUII MyMKHH, yJlap/a MabIyM MyTalusiaap
aHUKJIAHUIT AXTUMONU O0op. Texmmpumra 3-4 kyH keraaum, nry cababmu 3apypar Oynarania
XOMIUIAIOPIUKHY TYXTATHII MacajlacUHU Xal Kuiauim MyMkuH. ThOra wanunran 6emoprnapaa
nydakiap maijgo OYIMIIMHMA OJJUHU OJUII Y4yH TEPUHMHI (KUHKUM, OOFiamiiap, TallKu
BOCUTAJIap Ba WIyHTra VyXIIaluiap) Ba MIWUIMK KaBaTJIapHUHT (KATTUK OBKaT Ba NIyHTa
yXmanuiap) MIMKacTJIaHUIUIApUIAH 3XTUET OYIMII Kepak. AcOopaTJapHUHT OJIIMHU OJIMII
Makcaauaa AWUCIIaHCep Ky3aTyB 3apypaup, OyHIa KaMKOHJIMKHU, MIYHUHTNIEK Y30K BakKT
O6uTMmaéTran spo3usiiap Kucmiiapuaa EMoH cudarin yecMmalapHUu aHUKJIAII Ba Ha30paTra OJUII
Oopacuna naboparop MablymMoTiap (KOHHUHT YMyMHH TaxJawid Ba OOIIK.) MyHTa3am
VparHuiiaav Ba Ha30paT KWIKHau [3,4].
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TbOra sra 6eMopiapra unuiad YWKapuInra ouJl KUMEBUNA Ba (PU3MK KUTHUKJIOBYHIIAD
OwraH wnutam, acab-pyXwil Ba >KUCMOHUN 3YpUKUII MyMKWH 3Mac. ThOnum OGemopnapna
Jenpeccus Oenruiaapyu aHUKJIaHTaH1a ICUXUaTpiiap Ba MCUXOTepaneBTiiap OuinaH Ouupraiuxia
NCUXOpeadMINTAUS TaBOCHHH YTKA3uII 3apyp, OyHJIa ICUXOJOTHK KYyiIad-KyBBaTiaml OTa-
oHamapra Xxam kepak. [lceBmocunpaktuiusiiap Ba OYFUMIIap KOHTpakTypaiapu Oynranaa
Oemopiap JaBO )KMCMOHHUM TapOMsl amalira OLUMPWINILIUTA, MAXCyC Tal€piaaHraH MHIMBHyall
IpOTE3JIap Ba KOMIPECCHOH KYIKOIUIap KYJJIAHWIMIIATA MYXTOXAHUP, yJap KYa Ba OEK
naHXKaJapUHUHT OYFUMIIapU XapaKaTYaHJIUTH cakjIaHumura épaam oepamu [3,4].

/KamoaBuii Tag0upjapHu Ba HMHIAMBHAYAJ NPOPUIAKTHKAHM aMajra OLIMPHII
tamoiinaiapu: TBD Ounman kacammanran OeMoOpiapHH THapBapUIUIAIIHUHT  acCOCHH
TamourIapu 0ynuo6 mydakiap XoCHI OYJIUIIUHKN OJAUHU OJIUII XMUcoOIaHa I, cababu Mabiaym
Oup coxaja TEPUHUHT OUp MapTaIHK TUKACTIAHUIIH, IITY JKOH1a KaliTa UKACTIIAHUII X aBOUHU
aHYyarvHa omwupangd. bona tepucura Terui MUKOHM OGopruya MUHUMAI SXTUETKOPOHA OYIUIIN
Kepak, OyH/Ia TEpUHU HIIKAIall, Tepura OOCMM VYTKa3uil Ba OOJIAHMHT HO3UK TEPUCHUHU
HIMKACTIaHUIINIa OJu0 KejnaauraH OOMIKa XapakaTiaplaH CaKJIaHWII JIO3UM. Xap KyHH
HaMJIOBYM BOCHTaJapHH Kyiam 3apyp. Kuitum, kypna-tymak tannamaa ¢akat un raziamain
IOMIIIOK TYKUManapAan (oiaJaHuIll JI03UM, STUKETIAPHUHT XaMMacu kecu0 oub TanuiaHay,
KAWUM YOKJIapH Tamkapuaa oyaumu kepak. [loitab3an Kymaid, 5pKuH Ba IOMIIOK OYIIHIIHN Kepak.
Kuiium Ba moiia03amHUHr Oapya geTaiapu, TyrMajiap, Wirakjiap, MOJHUsAIAp 0ola Tepucura
termaciuru kepak. LlyHUHTACK, Tepura 3u4 Terud TypaauraH Ba WIIKAJAHUIIHU YaKUPaJUraH
JIeTaiapJaH xaM SXTHUET OYnuIn Jo3uM (MaHXeTanap Ba E€kanap kKecuO onuld TalulaHaiu).
TBOHMHT OFMp IIAKJIM MaBXy1 OoJiayiap/ia Tarukaad (Honaaaanuin TaBcust dSTuamanm [3,4].

TBD Ounan azusr yekaétrad 6omaHUHT XaBPcu3 Xa€T GaoTUATH YUyH MIAPOUTIIAP SPATHIL
3apyp, Oosianu Kypmad Typran O6apya AetayutapHu yidinad kypuin kepak. by meOemnap, yiinH Ba
OBKATJIAHMII, HYyprakiaml CTOJIu €KU Xap KyHJIMK OOFJIOB YTKa3WJIaJWraH >KOiapra TaalTyKJIu.
Mebenp OMIIOK MaTepuaijaH Tal€piaHraH OYauImM, YTKUp ywiapd Ba Oojara IIMKacT
eTKa3aJuraH aeramiapu OYiIMaciaurd kepak. bomaHWUHT Tepu KOIUIaMJapuHU WMCUO KeTHUIIJIaH
cakjail, aTpod MyXUT XapOpaTUHU CAJKUH YIUIAll, XOHAHM MyHTa3aM LIamMoJulaTHO Typul,
IIYHUHTJIEK XaBOHW HAMJTAIIHU Ha30paT KWK Kepak [3,4].

CyB MyonaxanmapuHu KaOyid KWJIUII COHM OOJAaHMHT YMyMHUH axBOJIMIa Ba Tepu
Kapa8HUHUHT OFUPIUTHUra OOFIUK Xo1a Oomkapuianbd 6opunaan. YyMUITHPHUIIAA CYB XapopaTh
35 rpagycnaH oKopu OYiIMaciuru Kepak, cyBra pH-meWTpan OynraH rOByBUM Ba HAMIJIOBUHU
BOCHTaNap, TY3JM, YKCYC JpPUTMAcH KYIIWIagu €KUM MHUKpoOOra Kapiid IOBYBYH JIOCHOHJIAP
KyJutaHwiaad, OyHna ryOka Ba ModYaJKalap OWIaH HINKATAMIAH ASXTHET OVIHII JIO3UM.
YymMuntupubd 6ynranaan keiuH 60J1a apTUIMAIN, FOMIIIOK COUMK KYJUIaraH X0Ji1a 9XTHETKOPIIUK
OWJIaH CyB Ba HAMJIMK IMMUO oiuHaau [3,4].

Oru3 OYIIIHMFY IIWJUIMK KaBaTH Ba TUIILUIAP XOJMATHHH Ky3aTHII XKy1a Myxum, cabadu ThD
OwiaH KacajulaHrad Oouslajnapja TUIIOIUIA3Usl IAPOUTHIA AacOCUM KacalIMK KEYUIIUHU
OFUpIIAIITHPAJNTaH Kapuec Te3/1a PUBOXKIaHAAW. TUILIApHHA To3ajallga KWYKWHA OoIdaid Ba
JKyJla FOMIIOK KWJUTM THUII YYTKACH, MaXCyC CHJIMKOHJIM KHUJIra 3ra 6apMOK KaJlMoK4Yacu €KU OFU3
OYIUIUFU TUTHEHACH YUyH IOMINOK candeTkanap, IIYHUHT/ICK THUIUTAPHU MYCTaXKaMJIOBYH (TOp
TyTraH mactanapiaH ¢oiinananum TaBcus STuiaad. Ofu3 OYUUIMFUHM Xap KYHH OXTHET
KWAJIaIUTaH aHTUMUKPOOIIU SpUT™Maap OWiaH daiuin TaBcus KuiauHaam [3,4].

ThOra yanunran 6emMopiiap MyBO3aHATIAIITHPIITAH FOKOPU KaJIOPHUSIN, OKCHIT (KYHIIUK
HopMa | kr Tana Ba3uura 1,0 gan 2,2 T raya OKCWIJI TaBCUs ATHIIAN) OMIaH OOMUTHIITaH OBKATra,
O3UKJAHTHPYBYM MOJajap Ba BHUTAMUHJIApra MyXTOXAUpiap, OyHIa OBKaT OFU3 OYNIUIMFU
IWUINK KaBaTHHU, KU3WIYHTAYHU IMKACTIAMACIUTH KepaK, OBKAT FOMIIIOK, 0ab3ua KUPFUYIaH
YTKa3uiaran, aMmo XyJa UCCUK OYnmaciuru j1o3uM. OBKATJIAHUII €TUIIMOBUMJIMIHA MaxcCyc
O3UKJIAHTHPYBYHM  apajamiMaiap, BUTAMHHIAP, MHUKpOdJIEMEHTIapAaH (Qoigananunany.
HIyHuHrACK Ky na KYT CYFOKJINK HYHUII TAPTHOMHHE XaM YHYTMACIIUK Kepak [2].

TBD Ounan xacrananran 6emMopiapra THOOM EpAaMHN TAIKWIIAIITHPHUIN YIyH KYTITHHA
XU3MaTiap a0 ATHUIMOFM Kepak, OyHaa OupuHYM HaBOaTga JAEPMATOBEHEPOJIOTHK XH3MaT
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Oomka €Hmam MyTtaxaccuciapu (HeoHatojorjap, mnemuarpiap, YAIIl Ba Oomk.) Owunan
Oupranukaa ymoly TeHOAepMaTOo3Nu OeMOpiapHH aHHMKJIAIIHM, YJIApHU TUCIIAHCEP Ky3aTyBra
OJIMII Ba HA30paT KUJIUIIHHU, TAIIKU BOCUTAJap OMJIaH TAbMUHJIAIIHYU Ba yJapJaH QoianaHuira
yprartumnay, 6emopiap peadmiuTanusici OuiiaH IIyFyJUIAaHWIIHE Ba acopatiap ro3ara KeiarasHaa
OeMopJlapHH HUXTHUCOCIAIITUPWITAaH KIWHUKajgapra OOOPHUIIHM TabMUHIAIIM Kepak. Tyrma
Oyné3nu SnuAepMOoNn3 MyJIbTU(hAHIAPapO MyaMMO XMCOOJIaHA/IM, IIyHTa Kypa, IMarHOCTHKA,
JaBoJianl, mpoduiakTuka Ba peaduiInTanus Macanagapu/ia KOMIUIEKC EHJAIINII OPKaIl KEpaKIn
HaTH>Kara 3puIINuII MyMKHH [4,6].

TaBcusiIapHUHT MIIOHYWIMJIMK napaxkacu C.

3.2. llpopunakTuka ycayodaapu Ba MyoJiaxKkaaapu:

1) npodunakTrka MaKcaan: SKUH KapUHIONUIMK HUKoXra Oapxam 6epum (Y AILL).

2) l-mpopunakTuka — ymoy HO30JI0THs Oyiuda OupiiaMuu MpoQHIIaKTUKaAa aMalra
OIIMPHWJIAIUTAH TaaOupiaapHu caHa® YTuHT (KaHgad TtanOupiap, TaaOWp TypH, KUMTa
MYIDKaJIaHTaH, KUM aMaira OIIMPHINY Kepak, Kaep/ia Ba KauOoH YTKa3uIll Kepak, Kabu caBojapra
’aBoO Oepaauran MablymMoOTIaapHH €3unl 3apyp): Y ALLL

3) CKpPWMHHMHI — ymIOy HO30JIOTHSAa CKPUHUHI YCIyOjapu MaBxyn Oyica, Kaiicu
ycinyOnapHy KyJulam 3apyp, CKPUHUHT KWJIMHAJAWTaH KOHTHHIET, KAauYOH amajira OUIMPMOK
Kepak, KaepJa aMajra OLIMpPHII JIO3UM Ba OomkaizapHu kypcatud yrum 3apyp. LyHuHTrIEK,
yi0y HO30JI0TUsAa KUM CKpUHHUHT 010 Oopaau (TUOOUI Muryu KoMIeTeHusacura Tanadnap):
CKPUHUHT yCIIyOnapu X03upya uykK.

4) 2-npoduaKkTHKA — UKKHJIaM4Yd MPOGUIAKTHKAIA aMajra OIUPUIaIurad Taaoupiap
TypAapuHu caHa®d YTUHT (MKKWIaM4d TOpOoQWIAKTHKAHM aMmaira OIIMpHUINAa KaHIal
TagOoupIapHu Oakapull Kepak, ylap KuMjapra MyJbKaJUlaHTaH, KUM YJIapHH YTKa3aau (TuOOoui
UIIYM KOMIIETEHIIMSICUTA Taiadiap), UKKIIaM4l NMpo(HIakTUKaHW Kaep/aa Ba KadoH amalra
OILIUPUIII KepakK): JepMaroJsoriap 6emopap NaTPOHAXKUHU Oaxkapuiaau,
NCEBAOCHHAAKTIIIMSJIAPHA ~ MCTUCHO  KWJIMII — Makcaauga OOFJIOB  MaTepuaulapHuaaH
GoiianaHuIIHU YpraTUILaIy.

5) 3-mpopunakTuka — ywiamun npoUIIaKTUKaga aMaira OMIMPUIAJUTaH Taa0upIiap
TypJlapuHu caHad YTUHT (yuigamMuu NpodUIaKTUKaHU aMajra OUIMpUIIa KaHIal Taq0upIapHu
OakapuIl Kepak, yjap Kumiiapra MyJDKaJUlaHTaH, KUM yJlIapHU YTkazaau (TUOOW WIrdu
KOMITETeHIIUSICUTa Tanadnap), ywiaMud NpodUuIakTUKaHU KaepJa Ba Ka4yOH aMajra OIIHUPHUII
kepak): OAB okpanu axonuau ThD xakuna xadapaop KUIUIIL.

3.3. Peabuuranus ycayoaapu Ba MyoJiaKaJIapu:
-  peabunurtanus Makcaau (ymoy HO30JIOTHSIArH peadMInTals MaKcajlapy KypcaTuiaam):
—  I[IMKAacCTJIaHTaH ab30 KU TUZUMHUHT Oy3uJiraH Ba (€ku) HYKOTWIraH PYHKIUSIIAPUHHU TYITUK
€KM KUCMaH THUKJIAI,
—  YTKUp PUBOKJIAHTaH MATOJIOTUK XKapa€H AKYHJIAaHUIIH jKapaéHua Opranu3M GyHKIUSICUHU
yiuiad Typu,
— IIMKAacTJIaHTaH ab30jJap €KW OpPraHu3M THU3UMJIAPUHMHT (QYHKIUsSIapu Oy3WJIMLIIMHU
OJIIMHU OJIMIL, 3pTa TalIXUCIalll Ba TYFpUJIal,
—  HOTUPOHJAHUUI JJapa)KaCUHH OJAVHM OJIUII Ba KaMalTHPHIL
—  Xaér cudaTuHM SXIIUIALL;
— OEMOpHHHT HIITa JaEKATIUIUTHHY caKjIad KOJUII;
—  OEMOpPHHHTI KaMHTTa MKTUMOMMA WHTErpAllMsICHHU TabMHUHIIAL.
TaBcusiHOMAJIAPHUHT MINOHY/JIMJIMK Aapakacu B.

4. IlpodunakTukaHuHr 3 Ta TYPpUHH Ba peadWIMTALUSHU aMaJira OLIMPHIIra
KypcaTmaJjap (mpoguira Moc X0J/1a KOHKpeTaamTupuiaaan ). TEOHUHT TUCTpOodUK MIaKITH.

5. [IpopunakTuka TYPUHU aMaJIra OIIMPHUIITHHA AHUKJIAI YIYH Me3oHap (Xaikapo
CTaHJapTiIap, AajWjulapra acocjaHraH THOOMET MawiyMmMoTiapura Moc pasumina): Poccus
®eneparnuscuauar ThD O0yitnya Myt 6aéHHOMACH.
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5.1. Peabuimranusi MyoJiaxanapu 00CKHYJIAPUHU Ba Xa'KMUHU aHHUKJAII Oyiinya
Me3ounJap (xaér ¢gaonusaTu QYHKIUSACH, YEKIAHTAHJINTHA Ba CAaJOMATIMK XalKapo TacHudwura
Moc xoJija xaiakapo mkananap): «DEBRAy» donnu.

6. Peabunuranusa Oockuuaapu Ba xammu (TuOOuN peaOunuranus OOCKUWIApH Ba
XaXMH, IIyHUHTJEK, TpoduiIura Moc XoJi1a yJapHu amalra olupagurad THOOU TalkuiaoTiap
Kypcatuianu): AUCTpOoMK Imakiaura osra xap Oup OemMop Xap HWIM MapKa3HUHT
reHojiepMaTosiap OyJIMMUra rocnuTaan3anus KWIMHAIU.

7. Tuoomii npopuIakTHKa KM peadnJIuTANMS JaAPAKACH KYPCATHJITAH JTHATHOCTUK
TaaoupJap:

1) nanusaHraHJIMK Japakacl KYpCcaTHIIraH X0J11a aCOCHI AMAarHOCTHUK Taa0upiap;

AHaMHe3 MabJIYMOTJIapH: OyJUIE3IN SIUASPMOIU3HUHT Xap KaHAai Makiu OUiiaH a3usiT
YeKKaH OeMopiiap Tepua Ba IMWLIKK KaBaTiapaa mydakiap Ba/€Ku 3po3usuiap XOCHI OYIUIImra
HIMKOSIT KWINIIAAW, yJlap OFPUK Ba KWYMIIKII OWJIaH KEYMIIW MYMKUH. | eHepanu3anusiaHral
ObDna kacammuk 60a TYFUIUIIN OMITaHOK €KH 00J1a XaéTHHUHT OMpUHYHY OiIapuia OomuTaHaau
KacannmukHuHr 5HT Kywin udojananrad KypuHunuiapu Ooup €mrada Oynran € qaBpuua Kaia
sTunanu. Opra Oomanumk €mmpa OeMopriapaa OEK MaHKacH MACTKH F03acHla THUIEPKEPOTHK
JKOMIIap Ba KYN-0€K MaHXalapUHUHT TUIIEPTUAPO3U Maigo Oynmaau, ynap Karra €nuiapaa Xam
cakianu6 xKoaau. Maxammii ObDna mydakiapHUHT WK MapoTada maii1o Oy Iuim o€k maHXacu
MACTKU 03acu/ia Ky3aTHIaau Ba IOpUlll OonutaHuim 6mnan 60rnuk. OEK MmaHXkacH MacTKH 103acu
runepkepato3u 10 é€mrada Oynaran €mja pUBOXKIAHAAM, JKMHCUM ETWIMII JaBpuja OEK
naH)Xalapu/a TUIepruipo3 Kydasu Ba THPHOKJIAPHUHT KAIMHJIAIIUIIN Maiiio 6ynanu. ['epneTux
makngard ObBDOna nepmaro3 kywaiimmm 1 €mrada Oynran €m gaBpuna Kys3aTWiIaad, KeWHH
Kapa8HHUHT OapKapopJallvig Ba myQakiap naigo OYymumm TyXTamu Kaig dTuiaau. 2 Euigan
Oonurad KacauTMK KY3WIIAPUHUHT MaBCYMUWIUTH aHUKIAmmO Oopamu — €3 daciauma
EMOHJIAIINII Ba KU dacnua sxiuaanuil. BOHUHT yerapaBuii BapuaHTiapuaa mydakiap Ba/€ku
spo3usiap 0ojia TyFUIMINM OwWsiaH €KW Xa€THHUHT OMPUHYM KyHJapuaa maino oymaau. boma
Xa€TUHUHT OMpUHYM oOinapuiard YnuMm Hadac €TUIIMOBYMIMIHM, 30THIDKAM, CENCUC OWiaH
6ofnuk. JIBOHUHT ayTOoCcOM-TOMHMHAHT Typuja aiipum OeMmopriapiarvHa mygakiap TyFUIUIIN
OunaH naiiio 6ynaau, KYmuuiIuK XojaaTiap/a yJapHUHT 103ara KeJluim 0oa XaéTHHUHT OMpUHYN
Wunura Tyrpu kenaad. Ofu3 OYIIIMFUHUHT IIWIIMK KaBaTWJa TOIIMajap Nango Oyiauium
Kamaitn0 Gopanu €ku Oona XaétuHuHT 9-10 Hunnapura kenu6 OytyHnail Tyxraiau. JIBOHUHT
ayTOCOM-PELIECCUB TypHJa KacaJUIMK TYFWJIMII BakTHAAaH OomuiaHaau (KynruHa Oemoprap
Kyapuaa Ba/€ku o€KJIapuaa SMUAepMUC WYKIUTK OWIaH TyFUJIAAM), KaM XolaTiapaa — Ooina
Xa€TUHUHT OupuHuM KyHjapuja. luniuk xaBaTiap MMKacTIaHULUIApU Oojla XAaETUHUHT
OMpUHUYM KyHJApUIaHOK coxup Oymaau. JKuHcuii eTwiuin fAaBpujia Tepu KapaHUHUHT
Oapkapopriamuiny Kaa 3Twiaad. KacammukHuHT ymOy miakiura sra 0ojanap TCHXOMOTOD,
KMCMOHMII Ba JKMHCHH DHMBOXJIAHMIINA OPKAAa KOJMIUAMH. YCIHMPHMHINK JaBpHAA aKIHil
PUBOKJIAHUII TEHTJIAIIa 1, aMMO >KyJa XaM OpHUKJall, rnacT OYi Ba Ba3H, CYCT XapaKaTJIaHMII
cakjaHub Konaau, myoepraT €mjad KeiHH TaHaga Tykiaap yeumu iyk. bona xaéTHHUHT yuyuHYH-
TYPTUHYH VH HWIIHKIapuaa CypyHKaiIu Tepy sipajapy Ba/€KU YaHIAUKIap COXalapuaa TEPUHUHT
SICCH Xy’Kalipallu, Te3 MeTacTa3iaHyBYH CapaTOHN PUBOMKIIAHHIIH Ky3aTuiaaun [5].

®u3nkaJ TeKIUPYB: 6apya Tepu KOIIaMU Ba KY3pUHAJAUraH MIMJUIMK KaBaTiap Ky3J1aH
KeUMpWIaH, coujiap, TUPHOKJIAp Ycuiura, €F Ba Tep Oe3japy HIUIAIINTA, Kapuo3 THUIILIAp
MaBXyJUIMTUTra, Tepu KOIUIaMJIApUHUHI TabuaTtura, OpKa 4YHMKapyB TEIIUTHAard Epukiap
MaBXyAJUTura, Kya Ba O€K MaH)KaJIapUHUHT OapMOKJIapuaard CysK y3rapuiiapra 3bTHOOp
Kapatunagu. Ilydaxmap O6op Oynranmma HUKOICKHMN CHUMITOMH TEKIIUPWIATU. Y MYyMHMA
KUCMOHHMHM PHBOXIIQHHII TapaMeTpiapuHu Oaxonamni, OyTyH Tepd KOIJIAMHUHU TEKIIUPHUII,
NIWUIMK KaBaTjiap, cowiap, TUPHOK IUIaCTHHKANApy Ba TUILUIAp XOJaTJapy Ba OyTYHJIMTHHU
Oaxomam amanra ommpwiaau. ThBD wmapxyn Oemopmapna aepMorpadu3MHU  TEKIIHPHII
Oaxapunmaiu [5].

JlaGopaTop-HHCTPYMEHTAI MabJIYMOTJIAP . KOHHUHT YMyMUI TaXJIWIN, CHUUKHUHT Ba
HQXaCHUHT YMYMHM TaxJIWJIM, 3aXMra HucOaTtaH ceposoruk peakmusiiap (PMII, PIITA, UDA),
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spa r3aapuaad 0aKTepUOJIOTHK dKMaiap, MUKOJIOTHK TEKITUPYBIIAp, nuku ap3onap YT T, tepu
XOJAaTUHU AUATHOCTHKACH, STHTH Iy dak O00p MUKACTIAHHUII COXACH/IaH OJMHTaH TepH OMONTaTHHH
texkumpui. CyOsnuaepMan OYNUIMK aHUKJIAHAJAWIaH SHIU IyQak >KOMIalral MIMKAcTIaHUII
YYOFUAaH OJMHTaH Tepu OMONTATHHU THUCTOJOTMK TEKIIMPHII TaBCUS KWIMHAAU. [ MCTOIIOTHK
TEKUIMPUIL KacAJUIMK TYPUHHM TalIXUclalra UMKOH Oepmaiinu. ThOra vanunran 6emoprapaa
JIepMo-3nuepMan  OMpUKMa 30HACHUAA TEPUHUHT CTPYKTYP OKCHIUIApU JKCIPECCHUACHHH,
9KCIPECCHs] NMacalraHJUTMHU €KU SKcIpeccus WYKIMIMHM aHMKJIAIl Y4yH Tepd OHMONTaTHHU
UMMYHO(]ITIOpOCeHIUMAHUHT OmnBocuta peakmusicu (MUDPO) Eépmamuaa Tekmupumn TaBcus
stunaad. ThD KUUYMK TypuHHM aHMKJAIl Yy4yH TPAHCMHUCCUB IEKTPOH MHUKPOCKONHMS YCIyOu
épaamMua TeKIMPUII 010 OOpHUIl MyMKUH, y Ty(hak XOCHJI OYIUII caTXMHU aHuKJam Ba ThOnu
O6eMopIap TepucUAaru yJabTPacTPYKTyp Y3rapuiulapHU TONHII MMKOHHMHU Oepaau. Bymummkmu
AIIEMEHT JKOMJIAIIMII CAaTXWHU aHUKJIANI, NeMaK-Ki BOHHHT KIMHUK BapHaHTUHU OCJTHIIall
UMKOHUHU OepaJiuraH UMMYHTUCTOKMMEBUIN TUAarHOCTUKA SHT MabIyMOTIH YCIyO XHUCOOIaHaIN.
JuarnoctukanuHr ymoy ycayon TBOHUHT TacHU( OCTH MAKIMHN aH4Ya aHUK OelTuIaira UMKOH
6epanu, cabadbu TBOHMHT Typiiu KMUYMK TypJiapya HaMyHajlap aHTUT€HHUHT CeU (UK CTPYKTYp
OKCWJIIApH OWJIaH OYsuIn >kamaumrd Oyiwda dapk Kuiaaw, Oy acCOIMHPIIAHTaH TeHIard
MyTalus. MaBXyJIurura Moc kenaau. bymnésnu snuzepmonnsnu  O6eMoprapia TI'eHETHK
TEKIIMPUIILIAp MPEHATaN AUarHOCTHKA Epaamuia amanra ommpuiand. lndokop-renernk ThED
TAlIXUCUHU aHMKJIamTupud Oepanu. [duddepennman auarHocTuka Makcaaujga TuaHk
XyXaiiparapu Ba 503MHOQWILIAp OOPIMTMHM aHUKJIAIl YYyH HIMKACTIAHWII YUYOKJIApHUIaH
LIMTOJIOTUK TEKIIMPYBJIAPHH amaira OLIMPU TaBcus dTuiaam [1].

TaBcusiHOMAJAPHUHT MIIOHAPJIWIMK Japaskacu B.

8. Jlapaxka KkypcaTmjradH xoJjja THOOWIT mnpoduiaakTuka €KH peadHIHTANMS
TAKTUKACH:

1) WIIOHAPNWIMK JapakacH KypcaTWiraH XoJiga acocHii npoQuiIakTUK EKH
peabunuranus Taadupiapu;

2) UIIOHAPIWIMK Japakacd KypcaTWiraH Xojga KymuM4ya MpOQUIAKTHK EKH
peadbunuTanus TaaroupIapHu.

9. IpopuaakTuk Ba peaduauTauMs TaAOMPJAPHUHUHI  CaMapaJopJIMIH
nHANKaTOopaapu (Xaér QaonausaTy (YHKIUSACH HILIAIIK, YEKJIAaHWIIM Ba CAJOMATIUKHUHT
Xankapo TacHH(pHra XaaKapo MIKaiajgapra Moc XoJj1a peabunuraiius HaTrkatapu) [4,6].

10. baéHHOMAHMHT TAIIKUJIMH JKUXATIAPHU !

1) maHdaaTiap KapaMa-KapIIMIuTu HYKIUTH;

TeHETUK KACAJUIMKHUHT OFUPIUTUHU, KCUHITUHUHT TOPHUIJIUTHHH, PeaOUINTAUSIHIHT
nacT MOTeHUUAINHY, IIYHUHTJIEK WKTUMOMH KUXaTUHHU XucoOra onrad xonga, ThD Tamxucura
ora xap Oup 6ona xa€r cudartuHu ynuiad TypuIll YYyH JOUMUN TYTUO TYypyBUH KOMILIEKC
JlaBoJiallra Ba nappapuiniamra Myxrtox. Kym 6emopnap TBOHuHT ofup makiuiapura sra, Oy
OyHmail ounanap ydyH HadakaT yJIKaH THOOWI-TICUXOJOTHK MyaMMOHH KEJITHPUO YHKapaH,
6anku GeMOpIapHUHT Xa&T cU(PATUHU AXIIMIAI MaKCaJuJa Maxcyc IIapouTyiap spaTHIl yYyH
OoraniapHH Kepakiu OOFJIOB MaTepHalIapy, JOPU BOCUTAJIapH OMJIaH TabMUHIIAIITA OYIIraH Karta
XapaxaTJIapHU Tanad Kuiaau. MousBui KUXaTHIaH TallKapy, MyaMMOHHUHT OOIITIKAa TOMOHH XaM
MaBXyJ — OupiamMyu OYFUH HIM(POKOPIAPUHUHT HOEO T'eHETHK KacaJUIMKJIapHH aHUKJAll Ba
Tepanusara €HAalMI Oopacuard erapiauya KOMIIOHEHTIa 3ra 3MAaciWICH, IIYHUHT YYyH XaMm
MIU(POKOPIAPHUHT KBaNU(UKALKA AapakaCUHU OLIUPUILITra MYJDKaJJaHTaH WIMHKH-aMaiuii,
Maopuduii TaxOMpIAPHH TAIIKUIUTAIITUPHII JKYy1a XaM 3apypAup.

Xap kangai uxtucocnukaard mudokop ThD Tamxucunu kyiranna OyHnail 6emMopHuU
aHMKJIaraHu Xakuaa THOOUET MyaccacaCHHUHT MabMypHsITUTra Xabap OepHUIlIM KepaK, MabMYpPHSIT,
¥3 HaBOaTHAa, CTATHCTHK XWCOOHHW topuTuil Ba ThOmu Gemopra moc €paamMHH KYpCaTHIITHH
TAIIKWJUTAIITUPUII  y4yH OeMOop XaKuJard MabIyMOTHH MaXaJIMi COFJIMKHHM — CakKJall
opranjapura TakauM Kuidmu jo3uM. PecmyOnukama ThOmum OGemopnapHHHT peecTpu om0
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Oopunaau, peectp Aoi3ap0d xomarna Oynaau. Peectpra kuputwiran xap Oup Oemop OOFoOB
MaTepHaJuIapH, I0pY BOCUTAJIapu Ba THOOUI Oyromiap OniiaH TabMHUHIIAI KYPUHULIHIATY EpaaM
onagu. Monustmamrrupum “Karanak 6onamapu” HHO Xaitpust dpouau (Y36ekucToH) Ba maBiaT
TOMOHH/JIAaH MOJIMSUTAIITHPHII XUCOOUTA amMalra OLUIHPUIIAIIH.

Bynié3 snuaepmosinsaa qucnancep Ky3aTyBu

e Jlepmartosior — xap 3 oiia KypuK, acopaTiapaa — Te3-TeE3.

o Ilegmatp / TepaneBT — Xap 6 olijja KYpuUK, YCHIL, pUBOKJIAHUII Ba SMJIIAHULIIHU HA30paT
KHWJIHLLL

o Xupypr/ TpaBMaToJor — KypcarMmanap Oyiinya, JeKuH Huiura kamyaa 1 mapra
(YaHIUKIJIap Ba KOHTPAKTypaJlapHU OaxoJiari).

e Cromarosor — xap 6 oiiga npouIIaKTUK KYPUK.

e  Od¢ranbmoutor — iiniinra 1 MapTta, IIUKOSTIIApAA — TE3-TE3.

e TacTpo3snTteposior / nuerosor — iiunura 1 MapTa, OBKaTJIaHUILI Oy3WINIINIA — Te3-
TE3.

e T'emartoJsior / 1aGopaTop Ha3opaT — KOH TaXJIWJIH, TEMUP, OKCHUILJIAp Ba BUTAMUHJIAp —
xap 6 ouja.

o T'eHeTHK — KacaJUTWK JacTiad aHMKJIAHTaH/Ia Ba KypcaTManap Oyitnya.

o Ilcuxousor / ncuxmaTp — 3apypatra Kypa.
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