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!й11 1ола?а з Рл}1 сол 1'цо!аи] !::ь' гал]шиояов я]]

,]!агно спм 1!ногп ф11!о а11зсто]ов в то!! чис]е хрониче.!ого \л!е!о,ейпо за во}!оша т01ьто пр! 
'.пяь'х].6орато!пшпетодов кро\тето.о о:яи\!!зватпь'х!словий1тпеи

в те!шп! )о'[:1в::яется з!ешапм оцеям ре3ица]ь!ой 6о]е]ни и!!!еяпо г1о::е!1]ч)но гепФиче.пие
о_ 'ъ фф{ вю.!ь " р в.Ф .|
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Б;"'*т#.;я*}!.|"ъ. :] [Б1п]
хроп:пестий г!ие!о]е!поз ()одд;1) первъ1й

с!еди оп!.авнп ::е!!по]о! а Ф!::а:е::ьфий.((ая
хро!осо!а (Р11 хроносо!0 лшщмФ Фф!ф!
че.по'!1птац!ейп!!)о''-1 перъмф!е!в!еспм

пптоге!етпп!есгпя ;вп''по.ть геп| вск _1в1
впе!вь'е 

'!орочеп!е 
]] хро\!

6ь11о оопар1те!о !чеб1! Фи!а:е::ьф!йсюго ]@
вер.птета1!опе1]Рс ! н1!1ее!|ой о А []] даъ
пейш!е исс::е!ованш ломз.1и !по оо!азование
Р11 1!о!1осФ!ь' явзется с::е1.твие! рецппрошой
т|анс!оппац!и 1(9.]]](!].1 ]1] [:] в хо:е юто!ой
происхо]!т оо1!еп шатериа::а днк !ехд' 9 ! ]]
хРо}!осо\!апи Ра1рь'в хрогг1осо\' происхо]ит яа
]!овпе тепов.цв! (!а 9 ой хро\!осо\те) ! вск (па
]] ой хро!осопе) в !ет!ьтате 1апво1] ой!епой
т!мс::опа!!и па 9 ой ! ].] о'! хро\то.о\тш оора'
Фтс, !п!ерБ1е гепы соответсвевно Ав! вск
! вск Ав[ тот]а ((ап ! ра]в!тп! хроппеското
гг!ие'о'ей!оза Ро::ь гена Ав! в(к !е !оказа!з

на вск Ав! пе вьг
$'вает со!!еяий [з] прод\т !аппо.о ге!а ое::ог
вс'к Ав[ оо'а!.ет вь'со!ой тиро!и! !иназ!ой
мт!впо.тъю по.!е]@ воце'(т$ю па суостра
в лр!во:ит п а!т!вац!и \по^
Фте!! пат 

'си,ивающих 
т!01пфе!ацяю !]ет(!

(5о5 к\5 6АР в_{Ё ]!1Ёк 1[АР['!а]а) тап
п по:ав!яющ1п апопто] (6Ав] Р]]к Р1Р]
Ркв .цкт) [.1] в ре':ьтате !е'пе\лпес((м пззет

м пр!о6!етает про!!феративпое преи!ппес1во
6ыст!о !агап,!вается и па ]
за6о::еванш . о с т автет о!о::о 9 0 % сре!и ге!1опоэ

о!ш\1из яра!те!ньв п!!знаюв 1'пп втется
т.ме вшо] незреъв !1ето! в !ер!фе!ич{!1ю
((ровь в и.с'е:овапшх по!азм

э!спре.с!р!ющ геп вск .цв!
ванию с ф!орояек

!!яо}! по вщи!!!огп !а!!пе
со.т!о11!о'!'в::яетс!.::е:.твие]! вз.!шо!ействш
т аг!ияа с апш сш1ь'вающи\1]ча.т!о\1 вск .цв!
!Фо]ин !ипа]ь] что ве!опо приво:ит ! сп1ие
шю )п.прес.ииинтефиповпсхск.1 о.'а6::ешю
яти\'.1ы!.твяя к]Ртк' . ;Р
сшшепф юпта!та со стро\!о|! в !о.по\! 1!о зге ! г
вьпод яе зреш !1етоп в пер1!фе!песпъ !ровь
кро!етого в шетпах х[!1 вшзет.я н.р!шеп!е
вза!гг!о!ейсв!и 1!ея!1' схс'Р.1 рецепто!о!!] ! его
!гм]о11! !ог | [5] пос::е в*о!а в !!овь ,ейпе\п
чфпФ ггтт!п спосо6ш фор\про!.ть очш экФа
ыез[]Фпого гегг!опо]]а пра!т

!о!гапш о.о6енночастовсе::езепе :и!фо!з!д
!о.тя поте !ептраъяой яервпой с !.теме

]1зве.!яо 1апх9 !то со ъре\!енегг! паРя!1' .
травс::ощ!ей (9.]]) в шепа )Фп повпют.я и
:!]п!е х!Ф!осо}!нь'е аоерраци! к!о'аъпш эво

епогг]пой !еста61.1ь

спо.о6яо.ть вос.тз!ав]ивать !во!!пь'е ра1рь'вь'
днк (свихе!!е в&сА1) ! повъ'ш.ется спосоо

ги!пые поврещеяш

[6] такте 6ы::о по!вано .по вс& Ав! .!осоопа
аптпв'ровать 6е::оп &Ао51 юторь'й ]!асв1!т в
то]!оззог1пяо'! ре!о!6'ваптпой репа!а!!и пр!
во:я@ей п 

'.тойчявост' 
ь1етп! (( шопоз! при

фо!\пФовшп! дойвь'х !азрь'вов д1+. [1 кроше
того вс'к Ав! спосооств}е
Фес.1п! ко! (1еаФ!1! ох!ее! 5реоб) пос,е@Ф
поврех!ают днк п!те\' !ар!шепия п!о!ессов
трапсверс1п! (6с' тА) ! Фап1ици! (сс Ат) [3]
кдповрешеше дд| тд ! сш^€пе спосоопосп
вос.та!авпвать нор\!аъц'ю
!ость !оцт пРпвести (( вознимо!еп!ю 1т!таций
Р!ов пар]тепию п )пспРесс1л! 1.,! оо]ее Ф!ош'
х!ог1о.оьь!нь'гг1 а6ер!щпгг1

до!опитеъше х!о\!осо!нь'е а6ер!аци!.о
вре!!ене! появштся у ] с+0 9'о 6о]ьпш тр!со
!ия 3 !..\'...\'ъ! |]0 .10 9;]
х!о}!осо\!а (20 ] 0 9;) !]ох!о!!]осо\!а17(|5 :о%)и
:р1т!е во!::Феп!е генов рас
хРогг!осФ1ах пр1во]пт (( :а::ьяейпе'! !Фе'1п!ш
Фоцес.ов про::!ферацпя апопФа ! д!фферфцп
ровм в,ей!егг!песпппетш [9] так папр!ыер
т!!со\пп! 3 хро!осо\ы ча.то .оп1т.т4ет г!пер]((
сФессш генз с]ц. ра.п01оленвого в ззопте 3!].1
таме вов!ечешого в ра 3в!п!е и профе..пю 

'о'-1Форгг1Фоваяие!зц!о]!о.о!ь' ]7!.отровошается
!отФей:зшоф пФа |7 хро\
!о пР!во!п т 1па!пвщп! р
!!Ф!осФ!е ант!оя!оге!а Р); и в.:ет !проФе..ии
заоо]евапш допошпе::ьпм Рь хро!!!осопа пр!
вощш п ппе!]пспРе.спя тепа вс'Р Ав! таме

'грает 
ва^пю ро!ь в протессии ]см;1 [] 0]

т о и!еФо с по'в1еп!е! в пет!е т!роз!п
гина3ь' вс'к Ав! св'за!а ее оп|!о]евая трая.
фор!а!ш Фивощм ! !си!еФой про]!ферФш

вшол незре]ь]1 пре]пе
ствеппФв в ((ровь 1в ]((ст!шед::з!ная !с.е]л!
!ацп а пов!епиа !овьв хро\!осоьь]пь'х а6ерраций
11тщ!и те!ов пр1во]!т (( !е\лп! е!ой проФессии
6о::$пи из {роничфкой фвы (_хФ) ъ фа]ь'.ксе]е
ра!!! (Ф].] и 1па.тяого т!!1. (Бк]

у по:а&шщего 6о::ьпп.па пациентов (ою1о
30 35 9ъ] )Ф'-'1!ишос!!р!ется ! хФ в ос!'ьш
.::]чш х!!11 вьпв.шт па ]тапе Ф.{ Фпо]о 1 5 э
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ш ,ш в Бк (ошо 5 %) пропш '@фшв в
про,тп -мж ф$ж сущеспепо \хе км ! щ!
лю6ьх окоит01ош ц.й'е вм своевремеп
ям д!Фпосиа х![т] я 6ысФФ шаю эфФе[ш

д|агвостпка )о1-!!
довшошошФешв1)1@есюмФа!@

!товя 0сцк) [т РелчФ'е РашеРв се!езевм
въ'я*1Фтс, о,]учайпо ъольшвсво пацвепов
читцют .е6я хофшо ! к щ
жлоб одю.пстъ п]щешв обращются к врп!
с пф@ц'фпеш шом
о1а(юоъ оыстм уста1ош' потФя ве.а' Редо ля
юРад\а сшаФФп с оцю!евой Фксщей
кфме тою' в:е6ме )о''[ во
щ т!о!!!6ощопФ с !ров1
я РмоФаше.юго.вптомов въФакшм.пФФ
шмв'шзм::ьяорфшюмФм\!о!1т
Бвб дяФ.мфоР в 6!юшой !Фосп ! яшс'
прмой о6ращеям ( врачу таше возмом1
ос.а]ш в за ямошеш оФ
лей€шесш .!Фок в юстпом 11!оп 0оФ

в к4к вшшФся ле']юцяюз ш6ош !товш
с пейрофп!езом 

' 
м01о@'и пр€!песвеФшя

вшоъ до 6!астов хотяэп !
яа'6олФ мрптеРш\в дш )б'(п. опсш сщчая
деоюта заболевап!я в вя!е Фомоощтоза воз
моюо и]@е ше'п!. т!о'!бощфза ш! Фо'!бо
що!еш пР! мем авемш всепа яео6хФ
дб!о ясп@еФе д1}пх прм' ософ!по в хФ
морфолошеск! шетм х}'1т! пР! 

''!шРосюпя!фля!шь от яФ'!аБм пФ(( пе предстдтется

в кцк пе вшФтся
с!ец!фпшм! щ х}'п. ю
до]Рш за6олемше поэтощ тоБю вышеше
Рь хРо!осош (цпогепетпесюе кФе!оишФ

']!ш 
теяа вск Ав1- с помощью \!олец:шрпо

пов!еразяо цепЁы реакц!я 01цР) в флФоРес
цепм пфи'юаця ш 

'б 
(т1!Фе5сФ! ц'ьла

'211о!ш'п 
п5н)'шФФ

:,ш )одт по]тому ещФвеш! [РпФ!ем дш
устмом Фтпоза )одт| япетф мепе рь
хромосомь! 

'яш 
тепа всР Ав!

пр! стащарт!ф щотепеш
@ Р[ хфмосома вшетФ !оп у 95 % 6оБбв
)о,!'1 пр' 

'ом 
ю!Фб1й фя вск Авт-о6ваР1_я

ваетс' } в.ех бФяьп )(цп о помоФю гпР вь1я
п5н к1]'@е.ш мРша 

' 
тФевяе йлеш прк

шесмяе ошФтФуоом. Рь !озшвьб1'
всл Авт. 

'о?япяБ!м 
! Р]1 яаг2твяьт\| |. сз

шспФовашой' Ф!ладФфпйсюй хромосо'!ой)'

по с вск Ав. !оз@по11! )оддт| (ма.пировм'
Рь \томосомы мохет возшкцть !Р' неютоРв
в'дш варяапш тРапсло!ац!й прп котор* в
!атолопческ!й п!оцесс !оцт 6ыть вов!ечепы
!ар'д' с 9 хромосФ!ой. !Ругяе хРо!осомы пр!
эшм Разрьв !а 22 хР.!осоме' ка[ ! пр' стащаР
!ой траЁслогацп! 1(9:]]2)(ч]4.ч1 1)' проя.ходп ва

}Ровпе1частм!11 в таш с4ж ео1я ч)и що
ваФсяоояа!}@

Рь !ромосо'!1 то ге! вск Ав[ методом !т5н вп
т[Р вшшФс' в 1оо % свчаев )б'01

пр' травс!о((а@ 1(9:22)(934:1]) точм раз
рыва ва 9 ой х!о!осоме хе.тко фп.'рова!а !
возвпает!а ]'Раот{,е геяа Ав! Ф{{зо! 

') 
упо

давшФето ооБшпства бо1ьвв )оддл РазРш
па 22 ой хро'!о.о!е про!.1одят в 6оБпой м ьс1
зовёяоопя.т1!:.я.ва]]'ё
кмь] 'ь] о6атм.цша Ф2а] !ьза2) ол!т
пою ге!а вск Ав1- юдФ1фт ооразовапяе Фпа
!азмеРо! 21о 1(оа !21о вск Ав[ одпа!,о
др'пе Фаяс!Р!пть' тепа всвАв Р190' Р23о п
др у 6оль!* )с{ц таже !огг вш*1ятк' хотя
тр&о!тшы е1а]] е19а2, е1а] ' дР встечштся
реш. одва!!о о!я !!оцт вызвать определеп!ые
трудпостя пр' диапостяк и 

'!опитоР!в.е 
эф

фе[пввост! терм )с!г| та[ пР' о!рФе!ем
ко!!че.твеяяого тпР !с!о!ьз'ют !рай!-"ры [
стащартвом-\' тРапсщвпц р]]1о вск Ав! Ф2а2
! ь]а2) поэто'ц прв ттР ма,ве в сщчае !ш
чш у пщвеята веФащарт!* тРм.цшов кпа
всв Ав1- 

''!ошо 
погучвть !ожо пегатявпь'й

ов1 в св'зи с ]п! рекоме!щ€тс' вшолпея'е
мче.тве!пого авализа пцР д.т опРеде::е@я
тр8.!тшта гепа всР Ав1- (пр

ьй глР] !а этде

Р]) позмБй по! по щоге!Фпе отсутотв'е
тРанс(рпа всР Ав[ по дашм тпР Фя па:м
хотя 6ьт ] % Р! !озпшпого по!а !о ста]ца!т
пой цято.епет![е в1! по даяпым ят5н мохет
.вщетельсповатъ о пР!.утсв!я Ёестащарпого
трм.!типта гепа вск Ав1-

Ф.зь! в Ф]-ппы р!ска х\|'1
чет!ое уставовле!яе фаэ хмл вакяо (,а((

&ш опРеде!!еш пРогпоза за6о1
!одооРа а!ешатяой тФа!ш (дозы !яг!бпоРов
т!фзш |@з' своевре}Фшое вше!'е в фщ:
::ече!ш а!!отрав.!лавтаця
спФовп пето[) (-\щестэ!€т нес(оБю [Р!в
рвев ощеделеш фаы заоФевшп до педмвею
вре'!еФ па'6олее часФ использовап ((т!теря!
овп1опчесюго цепРа мо А1аеБоп (с1[ц).
разработаяпь'е кайаг'1а! нм с соапорам' в
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1933 . [11] недшво Расщостшеше пощчпш
тРятФш ввРо!ейфй сш !о !.1чФ ле'Фюв
@шореш 1-ецц| ф!а ше1 в1,19' пРедлокФые
васшд|м с со.!тФм [12] харапФ!сшфаз
)<|!,1л !р€дстшем в та6л 1

Фшу за6о!ем следуФ у
п пР! ухяшш

[п@вмшоше.ш по@лей 
'ш 

!о

'ш€ш о!гмом€гмш лю6ые пФлошесше
фРаюшш, !одФРплше !а э(сРшещл:яр
ше очш шо!оэч (и 

'сшчешф 
поРжш

сФемипфФ)'дшы6шмофФошеФ

в о])мпфФ6шфп!п)!ш?пФшр€дФ
мшощо!рподомюйпьтФм
в шощФ вреш пшоъз'ш гР'ш рпси 5о&а!
в{]Роя в{'10в [1}15] н€смп!я вш, Ф !!т|Ё
рш (ь{т8!ов р!Ф по 5о(' !воко 6ш ощедФе
шуп@Ф'пп!ч$мтеРаш1цю@

' щепРатм иФн щ ш моФ пошша п у
бшпо! !пщчющ!п шб!.!Ф!т тиРзш @
(,т!ю гР'ш Р!см мшо рас@п м сайте
в!,шв стам]*!ф:/ьф |в&ша пе{ Ф8/сп)1Ф'
ьц!ша'о!1/о' кф ! ыФ7/ш1е!ьпъ ф1
Фв/@1Ф'1еш!Фа'от'Ф{о5 5сф в та6] 2 щ€д
(шеш!Фцт€рш гр1ш р'ф )Ф,1л

крпрп ф.]н 
'к.л.р.Ф!

тФ'6оцпопеш'яесшздыстфпей

с0вм' с! (яз под чд

0 ш3(т!о!6.!!ш"о0

ью.." (кпою мм)

ьф://ж 1е*ш1 й шв/сш'Фиеы!ш1а'ш'сп! к@
ь1Ф://к1пп!ш;а ш{ щ/сш6'ъы!ш|ыш'ш'6 5соте



.^.-
=-шФ::,--'-. .- '"'

.;.п.=," . п ..! -"
,"-..-

т у уу

4) оце@ эмтрамеду::лтм очшв: пошмо
!а,ь!аторвое опРеде'еп'е РазмеРов селезе!м'
пФевя и пер!фФ!чесш шф
вшолпеше ]зи'(т 6Рюшой !о!оств п' т1щ
пой пеш тр€6уето' тоБю при подозреЁш экфа
1!ед'шрш очагов Фо\1е поРакш селезеш и

раз'!Фов ве 
'вшш.я 

(т!терш! ФА вт Бк,
фгда ш спецяфпеское !оРжеше цегфаБвой
!ервяой сясте1п. шбьп :р]пх оргмов ! мей
.!!ед]€трасс]птрвваъ (ат пРвпа{{ трапсформа!дп
6о!ез!в в Бк пРярода эютра'!едулпрпых по

ршеФй (чоме се!!етм ! пФеФ) дша 6ытБ
]о!азавамоРф01оше.м д!
6аъяш щ1:'@ ! мРт го1ов
!Р! пашч'в веврологвес[ой сшто'!атш. а
тме у пц'ептов в опопо''! 

'рве 
особенво пРи

]я'!фояшом вар!ше ък
5) при йаспом (рве полв

.(!е !с.]е!омше ш! шРофепотш4овме

6) мцщо!'п'' ш: в деоюте бо1еФ тоБ
то в ФА 

' 
Бк' а в хФ щ! Резястепосп к итк

п|одптор'пг )Ффею'ввостл терапппх}11
в мшщее вр€ш первой :]шей тФм )о/!т|

шютс'итк (шашяб шоя'@б даза,@6)
14!оюч'сле!пь!е !сс', едоваш
фо!е тФм итк цайпе вшп р€г1тяршй !о
шоРш ш оце!ш !а[ степеш' тм 

' 
с!оРосп

рещт]дп лейкмпес!оф (!о!а шш{ Р!с!яо{,
потшое досвеше попо
то опфа (пго) тпцо. бфьпого мо!!ец'л'рЁош
ответа (Бмо) ! полпого мо!!е[у,Рвото ответ
сл!1о)

крвтеРш пго. цфРвев!есюф 
' 

\!оле((т1{р
!ого отвепв лредстшеш в тайще }.9 ]-5
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кРп|тРип |]дтог{пттпп!шског0 отвттА

к0]дчктво Рь+!6'Фв

%ФомФвФоймо

Бмьпой мшцщшй ша (Бмо)

о.ю')

ьс аь| пря {шФовшп > 1о оо0 юшй
юпроъяоюш$1

1{0щщй ша$ 0|{о *)

ьс аь1 п?я {шФовдяп > з2 0о0 юпй
юшршхою Ёи $1

мшФшй па5 Ф{о )

ьс аь| 
'ря 

яФФовдя!: з2 оо0 юпй
юпрошоюшаь1

тршФп ьп аъ1 яе ощшш



о6щество дв!о обс}@аетс' целесообРаз!осъ
!с!ользовм цг шшва д]я оце!ш эффепа
тФш)<|{л Фщестцмдос!ош) в пФзу |1г о6ьФпосъ м€юд4
фшфофь оцф в.ею юр
х!омосо@ а6еФа1ф, к в Р! позшпом' тм
!вР[ !епшомшопе нФо

о6ющ{ость п}к

псгсв!е чем дошпльсп пропосшешой
змосп' к &1ошвой э
шеш хР1!осо!ш а6еФд[й в Рь !егаш
пш в 2о12 . п(шт6 повые реюмевда]дп
васстш с сошРм |17], где иряду с цг м
шм &т оцеш зфф*!1шосп итк момо !с
!мюи! |11Р маш та& опшш слещФ
ш Р5шш тФм!р! !товк РшсФша

14!огоч'с',еппые !сследовФ' домзываш
!ропосшесцю яппмост' до@ш тщго
! Бмо в опРедФеше Фош теРм итк' ш
впе!вой, тд ' во поРой лшп Реюмеяда!!!
вассш с сомоРа!!и 2оо9 . по кРм )(!!,1л с

}ммем оцеш 0вета па 1{гк в рвше сРош
шеш г!€дстшеш в та6шцп 6 7

;.*",. *й-1"]##;"'ь*
досиеше пго, те !оРмап

лей кА1с п Фсгств!е !ксФамеду]л'рш оФов
фмопоэза. св!детеБсвуФ щямерпо о де.я!
щатпом .шш! 1тош лейк
при па)м т1го дшпе'ш
теРш осущесшФ с пом

'яш 
пгР выпоше!пе т15н пецеле.ообРвпо

пР! шформапвяом цг апа!пе несмотР' па
возмошость всФедовш! 200 ! 6о!ее пето{,
пр' Ёт5н, 9ктвпеБпосъ
сшпо пРевос!опп цг ш к*!рвшо, п3н

'спФьтетоя 
прп пешФормшостп цг мма

(певозмоюо пс.ледовп:2о мФафаз шп мФа
фшше плаотшш вовсе пе яшось !олу'пь)
пР! шеРрФащп РезуБтпа ттвн всбда следуФ
о6РащаБ вш@!е и 9!сп
мпп!' ютоР' мош быъ Ршвой в за!сшостп
Ф !споБте!ош юпда

к'@еспепьй а!м гпР дш од€ш степё
ш!€щтцп ощюлфй шссы
па ш6ом этше теРшп итк од!аю согласпо
па!6олее п'Рою'спользуемой реюмеща!и!
васспш! м с сошоРм по тФм итк [16]'
(фчествешое определе!!е пгР о6язатель!о
тоъю после достжеш тпго эк!еРвое сФ
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морфлош юсъою хвР пря подозреш я1 тпсфорд]:ш в фат кшФщяя

чФвз!т'6м{шш.тФ

посл. досв'м п|го я рт,п!Рною тпР мо]юРша прош
деяяе цг яшФовдш измш
гпго (пря шм >1 % тРа:с"!паьб аь1 пр' !]шшвш

тмФ,яешфщошцшгФ..ш

РФулФпое.дФпое о6следоше позвпш
фФрф€шо вшпъ !а]щешв с реястепо
ом ( п!оющ!ой теРм тем вт ш итк
в ткой спца!лп! !аы пФеюд па]щепа и дру

пой тмсш1'щ в!опош
пФо! (п1отгсю даФ 6оъпФу )о{л шпцшй
шс и до(жше рмссш дос1}шосъ ке!
мше!упрпФРпшес@ моодов'сследом
шфт щайе вшое зичеше дш 6еФечеш
адеквапой та{,т'(п ведеп!я пад'епов ]од'|
Безуслойо' дл офФФеш ш
Федова]п'' огРошое з@еше шФ п ош врдей
мфраторпой щшо(ш

мехдупаРод!ое сотрудппеспо в о6!аст!
о@.рша]дФ' ! оцеш ке

фмшогш 6Ф
!ъФешвпоччешрезуБтпш щом€ш'
ме'9цРаРодям Фа]ц.Ртва]]я' юшестве!пой
мпощи гпР с по!вешФ! п'щпдуш!ою @
фф!щдфа (ювеР.поппй фюр) д!я пя*дой
ла6оРато!!' позвошет гемат
дпамшу т!мскРшаь0{ь1по гпР шш' вы
пшш в!азм пфРФр!я кРмеюю'}!с
м Б!то в ме'(цуирцщ рею!!оца]щп }вш
с у.Фм пспоъюм юве!с!ошото фшо!а
в Россшшо@ !@хдФРошой свядаР1!ззщп
6ша посщем ю!фЁ!щ' в ищ}ш в 2о1о 1
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