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I'emopuaust Onsian orpuran 6eMopJiapaa onepauusi BAKTU1a
YTKUP KOH HYKOTHINHHUHT Nepudepuk 3puTPOH OOFIAHUIIMN
MapaMeTpPJIapUura TabCUpHu

®epy3za XaiinapoBHa MamaTtkynoBa
Maxnué AGayxaauKoBa

Cabuna 3oxupoBa

Camapkanj naBiat THOOUET YHUBEPCUTETH

AnHoTaunms: ['emoduus 6wmitan orpuran 6eMopiiapaa rTeMOpparuk JUaTe3HUHT
Te3-Te3 KaWTaJlaHWIIM, alHUKCAa JPUTPOU]] HACIU]A, TEeMaTOMOATUK TU3UMHUHT
cTpecciau (YHKIUSCUHUHT PUBOXJIAHMIIMIa €pjaaMm Oepaau. Anabuérinapaa ymoy
Oemopriapja aHeMusira YMJAAMIMIUKHUHT OIIMIIK Ba (Ao KOH KOMITIOHEHTJIapWHU
aJIMaIITHPHUIIT Tepanusicura IXTUEXK ce3MacaaH KOH XyxKanpanapu
napamMeTpJIapuHUHT Te3 THKJIAHWIINA Xakuaa anoxuaa xabapmap maBxyn. bupok,
KAPPOXJIUK KOH  HYKoTHII mepudepuxk SPUTPOHHUHT  MOPHOPYHKIHOHAT
XyCyCHUSITIIapUTra Ce3ujapiiu J1apaxkaja TabCUp KWIUIIA MyMKHUH.

Kanur cy3nap: remoumins, KOH KETHII, YTKAP KOH WYKOTHII, >KAPPOXJIHK,
nepudepuK SpUTPOH

The effect of acute blood loss during surgery on peripheral
erythrocyte binding parameters in patients with hemophilia
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Abstract: Frequent recurrence of hemorrhagic diathesis in patients with
hemophilia, especially in the erythroid lineage, contributes to the development of
stressful function of the hematopoietic system. In the literature, there are isolated
reports of increased tolerance to anemia in these patients and rapid recovery of blood
cell parameters without the need for replacement therapy with active blood
components. However, surgical blood loss can significantly affect the
morphofunctional characteristics of peripheral erythrocytes.
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I'emodumst Ounan orpuran 6eMOpIAPHUHT COFTMFUHU Ky3aTHO OOPUIII, TAITXHC
KYWHUII Ba TErHMIIIU AaBOJIAlI YCYJUIAPUHU Oesruiail MyXuMaup.

Ilemodpmmmst  Tapuxm: “Kupommk  Kacauiurd ’HUHT  OUPUHYM  MabiIyM
tamryBudcn AuHrimms  Kupoiuwdacu Bukropus (1837-1901) xucobmanaau. I'en
MyTaluscu OMPUHYM MapTa FOKOpHU MapTadaiu OWIajia, XyCyCaH, YHUHI T€HOTHIINIA
naigo Oynran OYIMIIM MYMKHH, YyHKH CyJoJjiafia WMiarapu reMouius XoJaTiapu
Kaug otuimaradn sau. Kacammuk [epmanumsa, HMcnanus Ba Poccusi KUpOJUIMK
owsianapura aitHad Bukrtopusgan mepoc 0ynu0 yrradH. BUKTOpUSHUHT YFUILIapyiaH
oupu (Jleomomn, AnbGaHu Teprorv), IIYHHHTIEK, Oollka OWp KaH4Ya aBiojjiap
reMoOQWIMSIaH  a3UAT YEKUIUTaH. OXTUMOJ, “KUPOJUIMK KAaCAJUIMIW HHUHI 3HT
Mamxyp xonatu Poccust monmocu Hukonait 2 nunr yrnu [apeBuu Anekceit Oyiran.
XyKMpoH owianap OuiaH Oy OOFIMKIMK TeMO(DWIMSHUHT HOPACMHIA HOMJIAPUHU
KeJNTUpuO unkapau: “Bukropus kacauuru” Ba “KHUPOJUIMK KaCaJJIATH .

Kacamnmukauar xakukuii agabuit Homu Hemuc ¢usnonorn dDenukc Xormrme
tomoHuaan 1928-iiunaa BropuOypraa xumost KwumHran “T'emodunus €ku yimmra
oM0 KelaguraH KOH KETHINra HWPCUM MOMWUIMK Xakuaa” JuccepTaiusicuaa
oepwirad. ‘“T'emoduins™ aramacu aciaujaa “KOHra SKUHIUK® JIeTaH MabHOHU
aHrnaragu, Oy 5ca OyryHTM KyHJa TYJIWK aHUK 5Mac. XONMNEHUHT Cy3lIapura
Kapamaii, Hemuc mmdokopu Exann Jlykac IlloHneilH Kacaaiuk aaoMaTIapHHK
aHUKPOK TaBcu(aoBuu “reMoppadunusa’ (“KOH KETHIIra MOWWUINK’) aTamMacuHU
ad3an xypau. bupok, kelnH4YaIMK Oy WKKM aramMa cMHOHMMTa ainangu. lllyHucu
apTHOOpra  Joiukku, 1850-Himmmap atpoduaa  “reMoppadunus’  aramacu
UIUTaTUIIMaK KOJIM Ba “‘remoduus’ ad3an kypunaran Oeirura aiiasim.

boii Tapuxura kapamaii, reMOQUIMSHUHT 3THONOrHsAcH 1861-iinnraya
aHuKJIaHMaraH. by xam@uérHu KWiraH ojJuM OM3HUHI BaTaHIOIIMMH3 AJIEKCaHIP
AnexcannpoBuu [lmunar »snu. Y owiaBuii KOH KETUIIMHUHT (DEpMEHTATUB
HazapuscuHM unuiad yukad. KeluHYaliuK yHUHT TUIOTE3aCH TacCAUKJIAH/IM:
remouins OWJIaH OFpPUTAHJIADHUHT KOH IIJla3Macuja COFJIOM  oJlaMjapja
y4Ypalaurad MabJIyM UBUII OMUIN OKCUJUIAPU MYKIUTH aHUKJIaHH! [3].

OHr KyTI yupaiauran aaomatiiap: Te3-Te3 Ba Ky KOH KEeTUII: TeModuius Onian
ofpuran 6emMopiap/a Tulll, OypyHAaH KOH KETHIII, TepU OCTH KyKapuiiap, OVFiuMm Ba
MyIIaK MYUra KOH KETUIIl Kabu OeNruiap Ky3aTHIUIIA MyMKHH.

XaaaaH Talmkapu Kym KOH KeTull: reModuius OuiaH oFpural ojamiiapia KOH
MBUII BaKTH OJIaTJIarujiaH KYTPOK OYJIMIIIN MyMKHH.

'emoumustHUHT Typiiapu Ba KIMHUK OeIruiapu

I'emopunus - 6y VII (remodunus A typu) €xku IX (remodunus B Typn)
KOAaryJisiiMOH OMUJUIAPUHUHT €TUIIMACIUTY OWIIaH TaBCU(IaHTaH UPCUN KacCaJIUK.
by xycycust X xpomocomacu opkaid mepoc Oynub Yyramu. Aé&mmap TEHHUHT
TallyBYMCH XUCOOJaHaAH, TeMO(]HIINA 3ca acocaH dpKaKiapra TabCup Kujaaau. Arap
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MKKajga OTa-oHacu XaMm X Xpomocomacuja Oy reHHu oym0 ropca, aéinjga KacayluIuk
pUBOXJIaHUIIM MyMKHH. KacamiaHraH spKakHUHT COFJIOM VFWJUIapu Oyiaau Ba
Oapua Kusnmapu TamryBud Oynmamau. TamryBum a€n Ba COFJIOM OTAHHWHT XaM TaIllyBuYd
VFIIU, XaMm TamryBuM Ku3u 0ynuin xaBhu 50% ra TeHr.

I'emodunus HadakaT Upcuil TEHETUK aHOMaiusiap, Oanku Y3-Y3ugaH Maiiio
Oynaguran myrtanusuiap Tydaiiam XaMm 1o3ara kejaaau. Arap KacalUTUK reMo(uius
Tapuxu OyiamaraH oujiaga mnaigo Oyica, y cmopaauk Ae6 aranmagu. Cropaauk
reMO(QWIMSHUHT TapKAJIMIIM 0apya X0JIaTJapHUHT y4/1aH OupUra €T MyMKHH.

A Ba B remodunus Typiapu ydyH mMachys OyiraH reHigap X Xpomocomacuia
xonnamrad. VIII omun renan taxmunan 186 000 Hykiieotun Xy(QTIUTHHU Y3 UUUTA
onaau. by rengaru HykcoHnap AyOnuKanusiap, Yaupuiuiap, paMKa CUDKHUIIIAPH Ba
SHIM aCOCIAPHUHI KYUIWIMIIWHU Y3 MYWra oJviud MyMKuH; Hykneoruanap ketma-
KETJIIMTUHUHT HMHBEPCUSACH XOJIATIIAPHUHT SpMUJAH Kynuuaa ydpanaud. [X ommun
reauga TaxmuHaH 34 000 wykineotun okyprimru wMaBxya. b tunummaru
reMOQUIIMSIHUHT YacToTacu A TUnuaaru remoduiausira kaparasja 3-5 0apaBap mnacr.

Knunauk xypunuin

I'emo@uussHUHT acocuid Ba acoCaH SIrOHAa KIMHUK O€lIrucu KOH KeTUIIra
Mok anp. Orup remodruims OuinaH OFpUraH ojJamiapiaa Te3-Te3 Y3-Y3uaaH KOH
KeTHIIM Ky3aTWIaJd Ba KOaryjsdlMs TecTJapd Xap JOUM aHOMaJusIapHU
AHUKJIAWIH. S"pTaqa reMouiMsiia KOH KeTUII Y3-Y3UJaH Ba KUYUK >KapoxaTiaap/iaH
KeMMH MyMKHH Ba (aoJIalITUpUiTraH KucMmad TpomOorutactuH BakTu (DPTB) xap
IOUM y3asau. EHrun makiam xapoxar Ba JKappoOXJUKIAH KEWMH KOH KETHIIra
MOMWIIUK OwiaH TaBcuIaHagy. 3'73-5’/3HzxaH KOH KETHUIl WYK Ba KOH WBHII
TaxJIMJIIapU HOpMaJl OYIUIIM MyMKUH. KacaquIMKHUHT €Hruil akiulapua TallXuc
KYIMHYa OMpUHYM MapTa KaTTajapja Kyiuiaau.

CrnoHTaHn Ba TpaBMaTHK KOH KeTuluiap kymuH4a remaptposnap (70-80%
xoJimapaa) cudaruaa HaMo€H OYnaau Ba Tepu octu rematomanap kynunada (10-20%)
xocus 6ynaau. ['emapTposnap 9HT KEHT TapKaJiraH MyaMmMO XHUCOOJIaHa H.

Opra Oonanmukaadn reModuiaus OuiaH OFpUraH Oemopiapla ylap CypyHKalIu
CUHOBUT, apTpONaTHsl Ba KOHTPAKTypaJapHUHT pUBOKIAHUIIHNTA 0Jn0 Kenaau. Orup
Ba yprada reMopuiMsaa, reMapTposyiap Te3-Te3 Ba KarTa Xaxmaa mnaino Oynranna,
CUHOBHAI MeMOpaHa OYfuM OVnumMruad O0apya KOHHM KaiTa cypuO ojlonmaiiau Ba
runeprpodusnap mnango Oymamu. Harmwkama, OVrum (QyHKuuscu Oy3umiany,
XapakaT4aHJIMK Macasjy Ba CYpPYHKajld CHHOBHUT puBOXiIaHaau. ['emaprposnap
kynuHya tH33a (45% xommapna), tupcak (30%) Ba tymuk (10%) Oyrummapuna
yupaiau. Enka OVrumiiapu aH4a kam tTabcupiananu (2-3%).

I'emapTpo3Hn yTKMp Ba ypra OFMp WIAKIUIAPra aXpaTuil MyMKUH. TyFpu
TAIIXKUC KYWUII MyXUMIUP, YyHKHA YpTa OFUP IeMapTpO3 OJaT/1a AJUIAKAYOH y3raprad
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CUHOBHAJ MeMOpaHa (pOHHIA PUBOXKIIAHAIN, YTKAP KOH KETHII 3ca OyTyH OVrumma
coaup Oymaau.

VTkup remapTpo3 6up Heua coaT MuMa pUBONKIaHAIH. OSK-KYIa OFpHK Ba
€HUI XMCCH Maiao OVynaau, TErMHUIIAa KU3UMIM Ba XapakaTJIAHWIN MaIrla30HU
kamasau. Kynunua, o€K-Kyn MaxOypuil sSipuM STWITaH XOJjaTAa UMMOOUIU3AIus
KiinHaau. Terunuim TepaneBTUK apaiamlyBaaH CYHT (MBUII OMWJIM KOHIIEHTPATUHU
1000pHUII) OFPUK TE€3/1a Macasii. XapakaTHUHT Oy3WIMIIHN Aapaxacu Xap AOUM OYVFUM
OYIIMFUIard KOH MUKJIOpY OWIIaH OOFIHUK.

Vpraua orup remaprpo3 onartia 3-4 Mapra KOH KETHIUMAAH KeiinH
PUBOXXJIAHAM Ba TEMOCTATUK Tepamuara Kapamail gaBom 3Tagu. OFpUK KaMpOK
Ce3Wsiali Ba KOH OwiiaH sMac, Oajdkd CHHOBHAN rumnepTpodus Tydaiaum KYmpok
ro3ara kenagu. Arap cy0akyT TemapTpo3 Oup Heua OW JaBOM 9Tca, remModui
apTporaTusi pUBOKIAHAIU: OYFUM OFpPUFU XaTTO JaM OJHMIIAA XaM JaBOM 3Taj Ba
OEK-KYJIHUHI XapakaTyaHJIUTY Ce3WIapiiu aapaxaaa Oy3uiaau, Oy sca 3apapiiaHraH
XyyA/1a MyIIaKJIapHUHT HYKOJIUIIUTA OJTUO KETUIIIA MyMKHH.

JlaBounain ycyuiapu KyWnIaruiapHu ¥3 H4ura oJjiajiu:

Iemodwmmsian  maBojam OWp yMPIWK TEpanmusHA Y3 HWUWATa OJaad - KOH
KETHUIIMHU TYXTATUII €KW OJIMHY OJUII YUyH STUIIMAETIaH KOH WBHII OMUJIIAPUHA
(remodunus A na 8, remodpunus B na 9) Bena nuura 1o6opuil. Acocuii €HaanryBiap
reMapTPO3HUHT OJIMHM OJIUII YYyH MyHTa3zaMm npoduiiaktuka (xadrana 2-3 mapra).
Ymby gaBosnain 6emopiapra cudaTin XaéT KeUnpHIlra MMKOH Oepaiu.

I'emouaMsIHN 1aBONMAITHUHT ACOCHIA YCYJIUTapH:

Vpunbocap tepanus: KoH HBHII OMUIIAPH KOHIGHTPATIAPHHU (PEKOMOUHAHT
€KY maa3Ma) ;00PHIL JABOJAIIHUHT OJTUH CTaHAAPTUIUD.

[IpodHiIakTUK maBONAI: Y3-Y3umaH KOH KETHIIM Ba  OyFUMIAPHHHT
MIMKACTIAHUIIMHY  (TeModuil  apTpomnaTusi) OJJUHU OJMII Y4YyH YyJApHUHT
Japa)xaCHHH CakJ1ad TypUIll Y4yH OMHJUTAPHU MYHTa3aM paBUIIIa F0OOPHIIL

Tanabra Ounoan nmaposamr: KoH ketuin comup Oynrannaa, omeparus €K THII
YUKAPUIIIAH OJIUH OMUJUIAPHU FOOOPHIIL.

Enrun maxmmap yuyn nopwiap: JlecMmompeccuH (OMuN HIIIA0 YUKAPUIITHU
parOaTiaHTUpaar) Ba aHTU(PUOPUHOJUTHKIAD (KOH WBUIIMHUHT OJJUHU OJIAJIN).
Myxkobwmn Tepamusi: ['emodmmus A na KOH KETHUIIMHWHT OJITUHU OJIUII YYyH
AMU3y3yMal kabu 3aMOHABUH JOPUIIAPHU KYJLIAIIl.

Maxamiuit yopanap: Tamku kecunuiap ydyH TIeMOCTaTUK T'yOka, OGocumiH
Oofnamiap Ba TpPOMOMH OWIIaH JaBojamiaan (poii1aJaHuHT.

duznorepanusi Ba XUCMOHMM Mamkiap Tepanusicu: KoH keTuiiuMgaH KeWuH
OYFUMJIAPHHUHT XapaKaTYaHJINTHHU THKJIAIT YIYH WITUTATHIIA]TH.
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JlaBomamHUHT MyXuM kuxariapu: Kymmam MymMkuH OyiMarad XoJsatiap:
I'ematoma xocwn OYynumn xaBpu Tydailnm MymiaKk vW4Ura UHbEKIMSUIAP KAThUSH
KOHTPEHIAUKEUP.

Acoparnap: bab3u Oemopiapaa 000pwIraH oMuUIapra UHrHOUTOpIap MauIo
Oynanu, Oy 3ca Kymumya Bocutanapuaas (GoijaJaHUIIHU Tanad Kujau.

Marepunamnap Ba ycymwiap: lly makcagma 21 émpgan 45 €mravya OynraH
remodunus A Ounan kacauianrad 15 6emop tekmupuiau. Ynapaad 10 tacu orup, 3
Tacu ypraya Ba 2 TaCUu MHTMOMTUB KacaJUTMKKa yalnuHrad. OnepaTtuB KOH WYKOTHII
XakMura kKapabd, 6eMopiiap MKKU rypyxra oynuHran - 6emopiap : 1-rypyx (H = 9) -
KaTTa KoH Wykotum Ounan (1830,2 + 42,3 mu) Ba 2-rypyx (H = 6) - ypTraya KOH
nykortum Owman (883,2 £ 32,6 wmu). JKappoxnuk apanamyBu OyFUMIIApHU
apTporuiacTuka Kl (H = 13) Ba cysikJiapHU 0JM0 Talulaligad uoopar 3/1u.

Kappoxyuk amManuéry JaBOMUJAa KOH MYKOTHII y4yH KOH YPHUHH OOCYBYH
BOCUTaNap, JOHOP Ba AayTOJOTMK KOH KOMIIOHEHTJIapM Ba IOKOpU Japaxana
tozananrad VIII omun (okranar) OuyaH eTapiau jAapaxaja ajJMallTHpUII Ba
reMOCTATUK Tepamusi amajira OMMUPWIAU. TaxJiuia y4yH KOH HaMmyHajJapu
omnepauusaH OJIIUH, aHECTE3Usl KYMWIMIIUAAH OJJWH Ba onepauusigaH KeWnHru 1,
3, 7 Ba l4-xyunappa 2,7 mn OJITA naliuamu MOHOBET €NWK KOH MWHUFHUII
TH3UMIIapujal  (Qoigananran  xonma  TymiaHad.  Kyimparm  mapametpiap
reMaToJIOTHs aHAM3aTopu €pramMuia yimyanau: remorsnoous ( He , r/JI), ku3un KoH
tTaHayanapu conu (Ip-1, x 103/ W ), remarokpur ( I'T , %), perukynouutnap (PET,
%0), ¥pTaua xopnyckyisip xaxmu (MCB, ¢a ), ypradya KopmycKyJsip reMorjioOuH
mukaopu (MY, nr ), ypraua xkopmyckyisp HB xonnentpanuscu (MUC, 1t/ nJl ) Ba
eTUIMaral petukyiouuTiap ¢pakuusicuauHr kuitmatu (POK, %). Hatwxanap Ba
MyXOKaMa. YPraHHJITaH IIapaMeTPIAapHHMHT JacTIaOK¥ KMHMATIapd HOPMAi
yerapanapja 3au. Onepanusgad KeHUHTH 1acTaabKu aBp/ia OeMOpIapHUHT MKKalla
rypyXyjia Xam ypraya NporpeccuB aHEMUsl aHUKJIAHJU. 3-KyYHU MaKCHUMaJl JAapaxkaja
udonananran. 1-rypyxmaa remornoOun Muxkaopu 72,3 + 3,1 r/n, 2-kynu sca 79,4 £ 5,2
/1 HU Tamkui 3Tau. Keiinuru nqaBpiapaa reMorjioOMH KOHIICHTPAIIUSCUHUHT, KA3UIT
KOH TaHayajapyu COHMHUHT Ba T€MATOKPUTHUHT THKJIAHUIIT TCHICHIIUSICH aHUKJIAHIH.
bupok, onepamusgan keinHru 14-kyHu xam yJjap AacTia0Ku JapaxaaaH nact 0yiauo
KOJI/IH.

[ynnmait ko, 1-rypyx 6emopnapuma: He 90,2 = 3.4 r/a, Xcr 28,8 + 1,2%,
PBC 3,1 £ 0,2 x 10® / Mk Ba 2-rypyxzaa xam HB 94,2 + 4,5 r/n, Xct 30,2 £ 2,1%,
PBC 3,1 = 0,3 x 10° / mxn. bupok, 2-rypyxmaru Kypcatkuuiap OyTyH Ky3aTyB
naBpuaa IOKOPUPOK OVinu, Oy KOH HYKOTHIN XaKMUHUHI KaMpOKJIUTH OuiaH
O0ornuk. 1 Ba 2-rypyxJjiap/ia peTUKYJIOLUTO3 OMpUHYM KyHAaHOK Ky3aruwiau (Per' 17
+ 2.7%, Per* 20.2 + 3.1%o), Tamku KYypHUHUIIMAAH COFJIOM OJamjapia
PETUKYJIOLUTO3 (PaKaT YTKUP KOH MYKOTHUIIAAH KEWHUH 3-5-KyHJapaa pUBOXKIAHAIN.
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Kypunummman, 0y xoauca remoduins OuilaH OFpUTraH OEMOpIApHUHT Y3ura XoC
XYCYCHUSTU XUCOOTaHaU.

l-rypyx/ia peTUKYJIOLNUTO3 YCHUIIIA aBOM 3TAu Ba 14-kyHra xemu6d y 47,1 +
6,2%0 HUM TAIIKWI ITAU. 2-TypyXJa Oy KypcaTKud 1ry JaBpja aTur 3%o NacTpoOK dAu
(44 £ 13,9%0). YOy nmapamerp Oyiinua TaaKUKOT TypyxjapHu ypTacuaa CTaTHUCTHK
KUXarnan ceswiapiaud ¢dapk TtonMamuk. FOKOpM PETHKYJIOIUTO3 , AXTUMOJ,
olnepanusaH KEWUHTU JaBpJa *KAPPOXJIUK KOUUIAH IPECHAXKIIAP OpPKaIu KylIMm4ya
KOH HyKoTHII OmnaH OOfnuK. 2-rypyxnaa makcuman UP® gukumm 3-xkyawm (14,4 +
7,2%) xy3aTunran Oyica, 1-rypyxaa ¢axkar 7-kynu (11,5 + 4,9%) ky3arunam, 6y sca
l-rypyx Bakwiapuaa KaTTa KOH MYKOTHIN Ty(aliau CysK WIATH PEreHepaTuB
KOOMIMATUHUHT OMPO3 KEYMKKAHJIUTUHU KypcaTaau. DPUTPOLUTIAP HUHACKCIApUHU
Vpranum HaTuXajlapy Ky3aTyB JdaBpUAa CE3WIapiu Japaxaaa y3rapMaau Ba
OONUTaHFUY JTapakanapra SKHH d]TH.

Xynoca: I'emodunus Ounan orpuran OeMopiapjaa ofepanus BakKTUla KOH
WVKOTUIIIHUHT TIepU(EpUK SPUTPOHTA TAbCUPU T'E€MOPPArMK CUHAPOMHUHI TE3-TE3
KalTallaHuiy Tydaiiay aganTuB MEXaHU3MIAPHUHT PUBOXIIAHUIIM Ty(daiau CyskK
WJIUTU PETreHEepaTUB KOOWIUSATUHUHT WITapu parOaTIaHTUPUIMIINAA HAMOEH
oymanu. Karra KOH WYKOTHIN HATHMIKACHIAa SPUTPOINOIZHUHT KEUYMKHO THUKIAHHUIITH
Ky3aTUJIa Iy,
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