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1. Konstorat ¢axrop FVII-OMMITUIEHTIMKOIB, B KOTOPOM OJIHA WJIM O0JIee TPy
TMOJIMATUIIEHTJIMKOJIST KOHBIOTUpOBaHbI ¢ FVIII mocpeacTBoM JIMHKEPHOU I'PYIIIIEI,
CBSI3BIBAIOILIEH ATOMBI CEPBI IBYX OCTATKOB LIMCTEUHA, KOTOPbIE (POPMUPOBAIIU TUCYTBGUIHYIO
cBsa3b B FVIII,
OTJIMYAIOLIMICS TEM, YTO KOHBIOTAT UMEET CTPYKTYPY
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r/1e 3amectuTens R MpeACTaBIISET COOOM HEMOCPEICTBEHHYIO CBSI3b, AIKUIICHOBYIO TPYIIITY
(mpeanoututenbHo Cj_1 ATKUICHOBYIO I'PYIIY) JMO0 BO3MOKHO 3aMEIICHHYIO apUIIHHYIO

WA TETEPOAPUITBLHYIO TPYIITY; TPUYEM apUIIbHBIE TPyl BKIIFOYAIOT (DeHUII, OEH30UI U
Ha(TUI TPYIIIBL; IPU 3TOM MOIXOASIIUE TeTePOaAPUTIbHBIE TPYIIITHI BKITIOUAIOT TUPUINH,
nuppo, pypaH, mupaH, UMHIa30J1, TUPA30J1, OKCA30JI, TUPUIA3KH, TUPUMUJIMH U ITyPUH; TPU
3TOM CBSI3b C YKA3aHHBIM MTOJIMMEPOM SIBJISIETCS TUAPOTIUTUYECKU JTAOUTHHOM CBSI3bIO WU
HeIaOUIBbHOM CBS3bIO.

2. Konsrorat paxktop FVIII-TTOTUITUIIEHTIIMKOIB T10 1. 1, OTJIUYAIOIIUNCS TEM, UTO
MOJIM3TUJIEHTJIMKOJIb UMEET MOJIEKYJIAPHYIO Maccy okoJio 5-100 k/{a.

3. @apmaneBTUYECKasi KOMIIO3UIMS, coiepikalas Koubstorat ¢paxtop FVIII-
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MTOJIUATUIICHTJIMKOJIb 110 JTF0OOMY U3 MPEAbIIYIIUX ITyHKTOB.

4. dapManeBTUYECKAs KOMITO3ULMS 110 11.3, OTIIMYAOIIASCS TEM, YTO KOMITO3ULIUS COIEPKUT
(hapManeBTUYECKU ITPUEMIIEMBIN pa30aBUTENb, aTbIOBAHT WJIM HOCUTEIb.

5. ®apmaneBTUUECKas] KOMITO3UIKS 110 1.3 JOITOJHUTENIBHO BKIIFOYAIOIIAS APYTOH
(dhapManeBTUYECKH AaKTUBHBIN areHT.

6. @apmaneBTUYECKas] KOMIIO3UIMS 110 JTI000MY U3 II1.3-5, KOTOpas MpeHa3HaYeHa 11
[IAPEHTEPATTbHOI'O BBEICHUS.

7. @apManeBTUYECKAST KOMITO3ULMS 110 JIFOOOMY W3 MI1.3-5, KOTOpasi NpeaHa3HaueHa JJis
BHYTPUKOXKHBIX, TOJIKOKHBIX U BHYTPUMBIIICUHBIX UHBEKIMI U BHYTPUBEHHBIX WU
BHYTPUKOCTHBIX UH(DY3HUH.

8. @apmaneBTUUECKasi KOMIIO3UIMS T10 JTI00OMY U3 NI1.3-5 B BUJIE pacTBOpPA, CYCIEH3UU
WJIY OMYJIbCUH.

9. ®apmaneBTUUECKAs] KOMITO3UIUS 110 JTI000MY U3 M11.3-5, OTIIMYAIOIIASICS TEM, YTO
koHbtorat FVIII umeeT GoJjiee IIUTENbHBIN EPUO TTOTYKU3HU IO CPAaBHEHMIO C
HeMoubunrpoBanubM FVIILL

10. dapManeBTHUECKAsE KOMITO3ULMS 110 JIIOOOMY U3 MI1.3-5, OTJIMYAIOLIAsICS TEM, UTO
konbioraT FVIII umeet 6ombmyro AUC no cpaBHeHHUIO ¢ HeMoaudunupoBanHbiM FVIIIL.

11. ®apmaneBTUYECKAs KOMIIO3ULMS 110 JTFOOOMY M3 IM1.3-5, OTJIMYAIOIIASICS TEM, UTO
koHbtoraT FVIII umeeT 6oJjiee BEICOKYIO OMOIOCTYITHOCTD 110 CPaBHEHMIO C
HemoaupunrpoBanHbsiM FVIIL.

12. ®apMmaneBTHYECKAsT KOMITO3UILKUS 10 JTFOOOMY M3 I11.3-5, OTJIMYAIOIIAsICsS TEM, UTO
koHbroraT FVIII uMeeT 6osiee HU3KYI0O UMMYHOT€HHOCTD TT0 CPABHEHHUIO C
HemoudunmpoBanHbiM FVIIL.

13. Crioco0 neueHust 3a001€BaHUs CBEPThIBAHUSI KPOBU WIIM TPABMBbI, BKITIOUAIOITHIA
BBe/IeHHE (hapManeBTUIECKOM KOMIIO3ULUH TT0 JTF0O0MY M3 MI1.3-12 HyKIaIOIeMyCsl B 3TOM
MMALUEHTY.

14. Crioco®6 neueHwust 1o 11. 13, OTINYaOIIUICS TeM, YTO 00JIe3Hb CBEPTHIBAHUSI KPOBU 3TO
remouus A wiu remoduius B.

15. Crioco0 CHUXEHHUsT pyUCcCKa TeMapTpo3a, KPOBOTECUSHHMSI, KETYJOUYHO-KUIIIEUHOTO
KPOBOTEUEHUSI 1 MEHOPPATHH Y MIIEKOTIMTAFOIIIETO ¢ TeModuineit A, reModuiueit B unm
TPaBMOM, BKJTFOUAIOIIUI BBE/IEHUE HY>KTAIOILIEMYCS TALMEHTY (hapMaleBTUIECKON KOMITO3UIUH,
coaepxaier konbrorat FVIII o mo0omy u3 nm.3-12.

16. Crioco0 o m.13, oTIIMYaIoHUiCs TEM, YTO KOMITO3UIUIO BBOIST ITOAKOXKHO.

17. Crioco® 1o 11.13, OTIMYAOIIUIACS TEM, UYTO KOMITO3UIIMIO BBOJSAT BHYTPUBEHHO.

18. Crtoco® 1o 11.13, OTIIMYAIOIIMICS TEM, YTO KOMITO3ULUIO BBOAST OJMH Pa3 C UHTEPBAIIOM
OT OJTHOT'O JI0 YETBIPHAALUATH JHEH.

19. Konbrorat paktop FVIII-TOMMATUIIEHT TMKOITH 10 T1. | WJTH 2 TSl TPUMEHEHUS B JICUCHUN
3a00J1eBaHMs CBEPTHIBAHUS KPOBH, XapaKTepu3aylolerocs notepei pyHkuuu paxropa VIII,
WJIY U151 UCTIOJIb30BAHUS B JIEUEHUU TPABM.

20. Crioco6 nonyueHus ciieayroniero kouborata paxkrop FVIII-MOIMITUIEHTTTUKOIIb
0
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cormacno kotopomy R! siBiseTcst 3amMecTiTeIeM, KOTOPBIA IPEICTABISET COGOM
HEINOCPEACTBEHHYIO CBA3b, AJIKWIEHOBYIO I'PYIITY (IIPeaoYTUTENbHO Cy_( AJIKUIEHOBYIO

CpyMIy) JMO0 BO3MOXKHO 3aMEIICHHYIO apUIIBbHYIO UIIU TeTePOapUIbHYIO I'PYIIILY; TpUUeM
apWIIbHBIE TPYIIIBI BKIIOUAIOT (eHUII, OEH30MII M HA()TUII TPYIIIbBI; IIPU 9TOM MOIXOISIIUE
reTepoapuiIbHbIC TPYIIIHI BKIIIOYAIOT MUPUINH, TUPPOJTL, GypaH, MMpaH, IMUIA30]I, TUPa30I,
OKCa30J1, MUPUAA3UH, TUPUMUIMH U ITyPUH; IPUYEM CBSI3b C YKA3aHHBIM ITOJIMMEPOM SIBIISIETCS
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TUIPOIMTUYECKH JTAOUITBHOM CBSI3BIO WM HETTAOWIBHOM CBS3BIO, U

IIPY 3TOM yKa3aHHBIHN CIIOCOO BKIIIOYAET:

(a) BOocCTaHOBIIEHHUE TPUPOTHOM TUCYIB(MHUIHOMN CBSI3M MEXKTY IBYMS OCTATKAMM LIUCTEMHA
B FVIII c oOpa3zoBaHueM ABYX CBOOOHBIX TUOJIOBBIX I'PYIIIL;

(0) mepBYyIO peakLUIO MPUCOEIMHEHUSI K THOJISATY KOHBIOTUPYIOLIETO peareHra,
COAEPKAILETO CONPSIKEHHYIO IBOMHYIO CBSI3b M YXOISIIYIO IPYIILY;

(B) yaajeHue yXoAsIen IpyIIbl ¢ 00pa30BaHUEM COIPSIKEHHOM IBOMHOM CBSI3M, a TAKKE

(T) BTOpPYIO peaKlyIo IPUCOEIUHEHUS K TUOJIATY C 00pa30BaHUEM 3-yIIE€POTHOIO MOCTUKA
MEXKy IByMsI aTOMAaMH CEPBI.

21. Crtoco0 o 11.20, OTIMYAIOIIMICS TEM, YTO KOHBIOTUPYIOIINM peareHT uMeeT GopMyIy

L
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rre 3amecturens R MIPEICTABIISIET COOOM HEMOCPEACTBEHHYIO CBSI3b, AIKUJIEHOBYIO IPYIIITY
(mpeanoututenbHO Cj_1( ATKWICHOBYIO TPYIITY) TUO0 BO3MOKHO 3aMEIICHHYIO aPUIIHHYIO

WA TETEPOAPUITHLHYIO TPYITITY; IPUYEM apUIIbHBIC TPYTIIIBI BKIIFOYAIOT (PeHUII, OEH30UI U
Ha(TUII TPYNIIBL; IPU 3TOM MOAXOASIINE FETEPOAPUIIbHBIE TPYIIIBI BKIIOUAIOT MUPUINH,
nuppo, pypas, mMupaH, UMUAA30JI, TUPA30JI, OKCA30JI, TUPUIA3UH, TUPUMUIMH U ITyPUH;
MIPUYEM CBSI3b C YKa3aHHBIM IMOJIMMEPOM SIBJISIETCS TUAPOTIUTUIECKHU JIAOUIBHOM CBSI3BIO WU
HeJ1aOMITbHOM CBSI3BI0, a L mpeacTaBiseT coOoi 3aMenaeMyro TPyIIy.
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