Ipuaoxkenue b. AJropurMbl JeiicTBUA Bpaya

A.JIFOpI/ITM HEOHATAJIbHOI'0 CKPUHMHIA CHCTEMHOM HeJO0CTATOYHOCTH KapHUTHHA

CB060AHbIN KAPHUTUH
B BbICYLLUEHHbIX NATHAX KPOBU*

v

C0 <8 mxkM/n

Y

Ha3Ha4yeHue
Tepanuu

Y

AUMNKapHUTUHBI B Nnasme,
auUNKapHUTUHLI B MOYe™™

v
C0 >8 mkM/n

Y

CuctemHasn
HEAO0CTaATOYHCTh
KapHUTUHA UCKNIOYeHa

A

Y

Y

A

4

CO0 nnaama — CHWXeH
CO0 mo4ya — noBbILWEH

CO nnaama — CHWXeH
C0 mo4ya — HopMa

CO0 nnasam

CO0 Mo4ya — noBbIWEH

a — Hopma

CuctemHan

HeAoCTaTO4HOCTL KApHUTUHA ¥
ConocraeneHue
KNUHUYECKUX
1 nabopaTopHbIX

noareepXxaeHa

CO0 nnaama — Hopma

CO0 mo4a — Hopma

(mnouck myTauum
B reHe SLC22A5)

[eHeTU4eckas naHenb

OaHHbIX,
paccMoTpeHue
Bonpoca 06 oTMeHe
Tepanuu,
MCKNI0YEeHne OLLNBOK
npeaHannMTU4ecKoro
aTtana

* — HeMHOpMAaTUBHO NpU NpUemMe nNpenapaTos, CoAepXKallmMxX KapHUTUH
** — B3ATME MaTepuana Ao HasHa4eHus Tepanun

AJITOPUTM HEOHATAJIBHOI0 CKPUHMHIA KAPHUTHHIIAJIBMHUTOMITPAHCpepassl [A



ALMNKAPHUTUHBI
B BbICYLUEHHbIX NATHAX KPOBU
I

v v
C0/(C16+C18) >100, CO0/(C16+C18) <100,
CO0 >90 mkM/n C0 <90 mkM/n
Y Y
HasHa4eHue HepocTtaTto4HOCTb
auertorepanum KapHUTUHNaNbMUTO-
untpaHcgepasbl TMNa 1
v NCKNK4eHa
AUUNKapHUTUHbI 1
B nnasame”*
l
Y A
CO — noBbILeH, CO — HopMa,

C16, C18 — CHWXEeHbI

aunnkapHUTUHbI — HOpMa
N Hopma

Y

HepocTtaTto4yHoCTb ConocTaBneHue
KapHUTUHNANbMUTO- KITMHUYECKUX
untpaHcdepasb! Tvna 1 W NabopaTopHbIX AaHHbIX,
nogTeepXxaeHa paccMOoTpeHue Bornpoca
06 OTMeHe Tepanuw,
WUCKIOMEHMe OLLMGOK
npeaHasMTUHecKoro
MeHeTn4yeckas naHenb aTana

(nouck myTaumin
B reHe CPT1A)

* — HeuHbopMaTMBHO NpU NpUemMe npenaparos, CoepXallunx KapHUTUH
** — B3AATME MaTepuana ao HasHa4YeHua Tepanuu

AJITOPUTM HEOHATAJIBHOI0 CKPUHMHIA KAPHUTHHNAJIbMHUTOMIATPAHChepa3bl 11



AUUNKapHUTUHBI
B BbICYLLUEHHbIX NATHAX KpOBK™®

g [ |

(C16+C18:1)/C2 0,7 (C16+C18:1)/C2 <0,7

Y

HepoctaTo4MHOCTb KAPHUTUH-

nansmutounTpaHcepassbl
TUNa 2, HefoCTaTO4YHOCTb
KapHUTUH-aLUNKapHUTUH-
TPaHCNoKasbl UCKNOYeHa

\

Y

AUMNKaPHUTUHBI
B nyiasme

I
v ‘
CO — noBbILEH,
C16, C18:1 — CHWXeHb!
Wnu Hopma

CO — HopmMma,
auUNKapHUTUHbI — HOpMa

HepocTtato4HOCTb
KapHUTUHNaNnbMUTOWUIN-

TpaHcoepasbl TMNA 2
noaTeepXxaeHa

HasHayeHue
auertoTtepanuu

Y
MeHeTU4eckan naHenb
(nouck myTauum
B reHe CPT2)

* — HeMH(OpPMaTUBHO NpY NpUeme npenapaTos, CoaepXallnx KapHUTUH

AJITOPUTM  JIeliCTBUII TPH TOJXO3PEHUM HAa HEAOCTATOYHOCTH [JIMHHOLENOYEe4YHOoll  3-
ruipokcuanuiI-KoA-gernaporenaspl ;KUPHbIX KHCJIOT / HEOCTATOYHOCTH MHUTOXOHAPHUAIBHOIO

TPUPYHKIHOHAJIBHOIO 0eJIKa



ALIMHKB.DHMTMHI::I
B BbICYLLIEHHbIX NMATHaX KPOBU

; ' )

C180H >0,14 mckM/n
+/— C160H, C16:10H, C18:10H

C180H <0,14 mxM/n

Y Y

Mocnutanusaums, HepocTtaTto4HOCTb
HasHa4yeHue Tepanuu ANTMHHOLIENoYe4HO M
3-rugpokcu-aumnn-KoA-
nervaporexHasbl
X UCKNIoYeHa
PetecT* Ha 4yacTble

myTauum B reHe HADHA

|
Y ¢ i’

ALI,HnKapHMTHHbI ALI,HI'IKapHMTMHbI AU.MJ'IKapHMTMHbI
NOBbILLUEHBI, NOBbLILLEHI, B HOpMe,
YacTtaa Mmytauusa +/+ yacrtas mytauusa +/— YyacTtana mytauusa —/—
nnn —/—

HepocTtaTto4yHoCTb I ConocrasneHve
ONTMHHOLIENOYe4YHOM - KITMHUYECKNX

Mownck myTaumii 1 NabopaTOPHbIX AaHHbIX
3-ruapokcu-auun-KoA- 8 rene HANDHA parop na .
aervgporeHasbl paccMOoTpeHue Bonpoca

nogTeepXaeHa 06 OTMeHe Tepanuu,

UCKJTHOYEeHWe oLLUMBOoK

npeaHasIMTU4eCKoro

. artana
— B3AITUE MaTepuana 4o HasHa4YeHus Tepanuu

AJITOPUTM [1eHCTBUIl NPH MONO3PEHUHM HA HEJAOCTATOYHOCTHh /JIMHHOUENMOYEYHOM alMJI-

KoAneruaporenassl s)kHPHbIX KHCJIOT



ALI,HHKapHHTHHbI

B BbICYLUEHHbIX NATHax KPOBW

v

C14:1 >0,32 mkM/n

Y

Y

C14:1 <0,32 mxM/n

Petect —

6MOXUMUYECKUIA aHaNU3 KpoBKU™

Y

HepocTtaTo4HOCTL
OYeHb ANIMHHOLENOYe4YHON
auun-KoA-gernaporeHasbi

WUCKno4yeHa

Y

Y

Y

Y

C14:1 >0,32 mkM/n, || C14:1 >0,32 mcM/n, ||C14:1 <0,32 mkM/n,| | C14:1 <0,32 mcM/n,
TUNWUYHbIE HeT TUMWUYHbIX TUNUYHBIE HeT TUNMNYHbIX
6uoxMMnyecKme 6MOXUMUNYECKUX 6uoxummyeckmne BMOXMMUYECKUX
npu3Haku NPU3HAKOB NPU3HaKn NPU3HaKOB
HepocraTo4HOCTb ¥
O4eHb ConocraeneHue
ANUHHOLEeno4Ye4YHOoN KITMHUYECKUX

auun-KoA-gerngporeHasbl
BbICOKOBEpPOSATHA

1 NabopaTopHbIX AAHHbIX,
paccMoTpeHKne Bonpoca
06 OTMEHe Tepanuu,

UCKJTKOYEeHne oLWnBoK
Ha3Ha4eHue npeaHanuMTU4ecKoro
aueTtoTepanuu arana

\

Y
MeHeTu4Yeckas naHenb
(nouck myTaunin
B reHe ACADVL)

OpHa myTauus,
HeT MyTauun

) Hegoctaro4HocTb
Mse O4eHb )
MyTaLIMY ANUHHOLENOYEeYHON
auun-KoA-gerngporeHassi

BbICOKOBEPOATHA

* — 6uoxummyeckue nokasarenu: KOK, AJ1T, ACT, KLUC, rniokosa

AJITOPUTM JeiicCTBMHA NPH TMOMAO3PEHUM HA HEJ0CTATOYHOCTH CpeIHeleNno4YedyHol anuJi-

KOA)]CI‘I/I}IPOI‘eHaZ%bI KHPHBIX KHCJIO0T



AUUNKAPHUTUHBI
B BbICYLLUEHHbIX NATHAX KPOBK

v v
C8 >0,4 mkM/n
' C8 <0,4 mkM/n
+/-C6, C10, C10:1
Y Y
KoHcynbTayua Bpava-reHeTuka/ HepocraTo4HOCTb
Bpa4a-negnarpa, oLeHka cpeaHeueno4e4Hon
COCTOAHUNSA pebeHka, aumn-KoA-
WHpopMMpoBaHue pernaporeHassl
ceMbK 06 OCOBEHHOCTAX TeYEHUA UCKNIoYeHa
3aboneBaHus
Y
AUWNKapHUTUHBI B Nnasme,
yacTtas MmyTtauus
B reHe ACADM
Y Y Y
AUMNKapHUTUHbBI AUMNKAPHUTUHG! AUUNKapPHUTUHBI
NoBbILLEHbI, YacTas
NOBbILLEHbI, YacTas B HOpMeE, YacTas
MyTauua +/+ MyTaLnA +/- MyTauua —/—
unu —/—
Y
HepgocTaTo4HOCTb Mouck myTauum
cpeaHeLienoyYeY4Ho B rede ACADM
aunn-KoA-pgermaporeHasbi
noareepxpeHa
Ose OpHa myTauus,
MyTauumn HeT MyTauuin
Y
KoHcynsTayums
Bpava-guertonora, /
Bpava-reHeTuKa, ConocTaenexue
Bpava-neguartpa KNUHUYECKUX
1 nabopaTopHbIX
OaHHbIX,
WUCKNo4eHne owmnbokK
npeaHanuTU4ecKoro
arana




