AVTOGOUIKY] VTOAEUTONEVT] TOAVKVGTIKY] VOGOS TOV VEQPOV

o Jovyypapeis: Xpvoovia Koouépn, Aikatepivy Liopuov
o  Empuéicio: Kowvoravrivogs Koiiog, Evyevia Ilpéxa

Ewayoyn

H avtocouikn vroiewmdpevn mToAVKLGTIKY VOGOG TV vePpdV (autosomal recessive
polycystic kidney disease, ARPKD) givat pio kAnpovopoduevn vocog 1 oroia Eekiva
vopic ot {on kot TpocParer cuviO®S Bpion M| pikpd wadrd. XopaktnpileTon amod
OYK®ON Kot TV 600 VEPP®V AOY® YPNYOPNG OVATTUENG KUGTEWMV Kot S10Taporyn TNG
avamtuéNg Tov NTaTog AOY® dldTOoNG TV TOPOV MOV LRAPYOLV GTO MTAP
(xoAnedpot Tdpol) Kot cuyyevovg nratikig tvoonc. Kdamotol aceveig éxovv kKopimg
VEQPPIKI] VOG0 Kot GALOL £x0VV KVPI®MS NAaTIKY] V660 ympic va gival Eekdbapo ylati
VILAPYEL QLT 1) OLAPOPOTOINCT KOl [UE TNV TAPOAO TOL XPOVOL UTOPEL VO EUPAVIOTEL
OVETAPKELN KATOLOL aTd avTd ToL dpyaval.

Ymroloyiletar 6t 1 vooog eppaviCetoan g 1 og 20.000 yevvnoelg kot TposPaAiel 1060
Ta ayopla 060 kot Ta kopitola. Ot acBeveig mov gppavifovv m voco o apyd otnv
Todkn nikio £xovv cvvnBmg KoAvTEPN TPOYV®OT. Avtifeta, Ta fpépn mov Exovv
onueia TG voeov mpty axoua yevvyhovy, Eyovv covij@wg cofapij voco.

Iog kinpovopegitay;

H vbéoog mpoxoadeiton and BAAPN o éva yovidio mov ovoudletoar PKHDI (polycystic
kidney and hepatic disease, TOAVKVLOTIKN] VEQPPIKN KOl MTOTIKY VOGOS) TOL
QLGLOAOYIKE exPPAlel P TpTEIVN Tov Afyetonr vokvotivi). Kdbe yovidlo €yet dvo
avVTiypoQeo, To €vo TPoEPYETOL Omd TN UNTEPA Kol TO GAAO amd TOV TOTEPO EVOC
atopov. o va epeavictel 1 GLYKEKPIUEVT] VOOOG GTO TOUOLE TTPETEL VO LITAPYEL
BAaPN (netdAraln) xor ota dvo avrtiypago tov yovidiov PKHDI, yio avtd xo
OVOUALETOL  OVTOCMUIKY) VTOAEWOUEV VOG0G. Xpewaletar omAadn kovelg va
KAnpovouncel 10 maBoroyikd yovidlo Kot amd tovg 000 yovelg. XapaKTnpioTikd o
KaOe yovéag mov €xel HOVO Eva TOBOLOYIKO YOVIOL0 eV €YEL GUUTTOUOTO TG VOGOU.
Ot yoveig avtol €ovv 25% mBavdTTa Vo OMOKTNCOVY TToudl LE TN CLYKEKPLUEVN
voco onwg eaivetal otnv Ewova 1. Opiopéveg popéc kAnpovopeitar Eva taboroyukod
avTiypo@o Tov yovidiov amd tov €va yovéo ko mpokOmtel PAAPM oto OevTEPO
avTiypo@o katd TN dtdkacio tng onpovpyiag tov euPpvov, e TO VEOYEVNTO VA
eneavilel TaAL T voco.



Qopéag Qopeag

Quaolohoyikog Qopéag Qopéag NGoOg

A= ARPKD yovibio ywpic tn petdAhafn, a= ARPKD yovibio pe tn petdhhagn

Ewoéva 1. Tpdmog KANPOVOUIKOTNTOG OUTOGMUIKTG LTOAEMOUEVIC TOAVKVGTIKNG
VOGOV TOV VEQPDOV

Iloweg givan o1 eKONAMOOELS TG VOGOV,

Ta opyava mo mpooPaiiel n vocog sivar Kupimg ot veppoi kot 1o Nmap. Ot veppoi
€XYOVV TOALOTAEG KVOTELS, TOL GTNV TPUYUOTIKOTNTO TPOKELTAL Y10 OLUTACELS TOV
cOMVepiov TOV vePpoV Tov Aéyovtal afpoloTikd, €V GTO MTOP VTAPYOLV
OLUTAGELS GTOVG YO POPOVS TOPOLG KO OVOTTOGGETAL tveon (atikn tveoon).

Ta copntopoto epeaviCovior oto €va tpito (1/3) Tev noadudv 6to 1o €toc {omg, oto
éva tpito (1/3) epopaviovtar and 1o 1o péypt o 200 £€10g T oNG Kot 6T0 VILOAOUTO
éva tpito (1/3) eppaviovror petd v nikio tov 20 etdv.

Kot v xonon propet vo mapotnpndet olryoddpdpvio, Sniadn HEl®UEVN TOGOTNTO
apviokod vypol, 1o omoio pumopel va mpokaAécel emmAokés oto EuPpvo. H mio
coPoapn and autéc sivor M dtatapayn TS AvVATTOENS TWV AVEVUOVOV (TVEVUOVIKI]
vromlacia). Aoym avtg ™S vromlaciog LETA T YEVVNOT Umopel Eva veoyvo va £xet
avamvevoTikny dvoyépela. Emiong ot moAd peydior veppol pmopet vo miélovv tovg
TVEDLOVEC KOl TO OTOMAYL €VOC VEOYEVVNTOL 1 MKPOU PpEPovg kol ovTtd va
dVOKOAEVEL TNV avamvon Kot T oition Tov. Tig mpdteg nuépeg Lmng pumopel kaveig va
TG TAOGEL TOVG OLOYKMOUEVOVG VEQPPOVS YNAOPOVTOS TNV KO TOV. Xg &va [uKpo
Bpépoc pmopet emiong va mapatnpndel avEnuévn aptnproxkn wieon mov eival cuyva
coPapn kot yperaleton vo 000el aywyn pe edppoko yuo va edeyydel. Ot veppol ivan
TOAD peydAot o péyebog AOYm TV TOALAPIOU®V LIKPOV KHGTEMV Kol OGO TPOYMPAEL
N vécog pumopet va dnpovpyndodv ovAEG Kol aTpoeio Kot 6Tovg 600 VEQPOVS TTOL
pmopet vo 00NyNGovV TeEMKE o vePPikn avemdpkelo. To mondid ektd¢ amd vaéptaon,
pumopel va. gpeaviCovv Aopu®EES 6TOVS VEQPPOVS (0VPOAOIUAEELS) KOl GALES
Swtapoyéc, OnMMG OMOAEW TPOTEIVIG 0md TOvg vePpovg (mpwteivovpia). H



VEQPPIKI] OVETAPKELY TOV KATUANYEL GE TEAMKOV otadiov gppaviletor oto 50% TtV
Todtdv péxpt o 10 étn Cone.

To Nmap eivon emiong peydro o péyeboc Adym g S1ATOONG TOV YOANPOPOV TOPWV.
270 TOP OVOTTOCCETOL TPOOJEVTIKG (VG TOL UTOPEL VO 0ONYNOEL GE OVETAPKELD
g Agttovpyiog Tov. Mmopel va epeavicTobv emmAOKEG amd T SVGAEITOVPYID TOL
NTOTOG, ONMG mviaia vrépTacy aAld Kot coPBopic AOWMEEIS, OTWS yolayyslitioa.
210, OO0 7OV £YO0VV KLPIMG VOG0 TOVL NAOTOS UTOPEL Vo, PNV vadpyovv
CUUTTTOUOTO OO TOVS VEPPOUG 1] VO, GUVLTAPYEL TOGO OPTNPLOKT VITEPTUCT OGO KO
VEQPIKT] OVETAPKELQL.

[ag yiveron n dSudyveon g vocov;

H vmoyia yio TNV avToGmUIKT] VTOAEUWTOUEVT] TOAVKVGTIKY] VOGO TV VEQP®V TiBeTon
0€ VEOYVO

® 70V £lye HEIOUEVO OpUVIOKO VYPO TNV KONoN
® TOV YEVVIETOL WE VTOTANGI TV TVELUOVOV
® 7OV £yl LIEPTAOT 1 YNAAPNTEG LALES GTNV KOWALA TOV.

H dwdyvoon yivetor pe vrepnyoypdenua veppav 1o omoio deiyvel toug peydAovg
veppolg kol mhava peydlo Nmap pe tvoon. XapoaKtnpioTikl 7o DIEPYOYPAPNUaA
VEPPADY TWY YOVEWY OEV OVOAOEIKVUEL KUOTELS GTOVS VEPPOUS § oto fmap. H
dyvmon vrrootnpiletal aKOUN TEPIGGOTEPO AV LTAPYOVV TAPOUOLN EVPT|LLOTO, KOL GE
GAho Toudld tng owoyévelng M ov ot yoveic eivar ovyyeveic. Mmopel va yivel
emPePaioon g Obyvoong Ue yeveTikoé éieyyo o omoiog Bo avayvopicel ™
petdAraén Kot oto dVo avtiypaga Tov vreHBvvoL Yovidiov.

Iowu givar n Ogpameio Kol N TOPUKOLOVON O TOV ACOEVAOV;

Aev vrdpyer €01k Bepaneio yio ™ voco kot 1 Bepameio oToYEvEL KLPIOS GTNV
OVTILETOTION TOV ETUTAOK®V OO T VOGO.

e AvomveLOTIKN VTOSTIPLEN Uopel va ypelactel va Yivel 0TO VEOYEVVITO TTOV
VTLAPYEL TVELUOVIKT VITOTAOGT0L

o Pwoyaotpikdg kaBetpog (kabetpog oto oTOopdyl) iomC ypelaoctel o€
VEOYVA OV dEV UTOPOVV VO, GLTIGTOVV IKOVOTTOUTIKA

e H vyniq aptyprokn wicon mpéner vo ovTpeTOmICETOL TPOGEKTIKA L
(QOPUOKEVTIKY AY®OYT. ZLVNO®MG YPNGUYLOTOIOVVTIOL AVTIVTEPTACIKA (APLLOKOL
O®G Ol AVAGTOAEIG TOL LETOTPETTIKOV VIOV

o Toa modd mov €yovv mpoPAnpaTo amd TV Tieon mov ackeiton oto Opydvda
TOVG OO TOVG TOAD HEYOAOVS VEPPOVS 16MG YPEWNCTEL VU APALPEGCOVY TOV
éva 1] Kau Tovg 000 vEQPPOLS, KATL TOL Ba LEWOGEL TNV KoMK duspopia kot
Ba Bonbnoel ot oition tove. [Hapdra avtd, oe TEPINTOON AUPAIPESN G KL TOV



dvo veppmv 1ote 10 Todl Ba ypewootel va 1ebel oe Oepoameion veppikng
VITOKOTAGTOONG

e H Aettovpyio T@V vePpdOV Kol TOV NTOTOC TPEMEL Vo, TopakoAovdeitan pe
eEeTdoELC aipaTog LY VA

e g maudld pe wpoywpnuévou Pabuod veppikn averdpkela, n Oepameio ekloyng
elvalr n petapdoyevon N veppikn KdaBapon (ov dev vIApPYEL dSLVATOTNTA
petopooyevong pre-emptively). H petopodoysvon veppod eivar 1 oploTikn
Oepaneio TG vOoov KabBmdg M vOGOG deV LIOTPOMIALEL GTO UOCYEVUO KOl M
TpHYVmOoT eivor KaAn.

o Eav vmdapyer exteropévny nmoatikny Prapn, Ttote iowg yperocTel
UETUPOGYEVGT NTOTOS. XE OPLOREVE TOOLE pPmopel va yivel Tavtdypova
HETUPOGYEVGT] VEQPOV KO NTOTOS OV LITAPYEL AVETAPKELN TNG AEITOLPYIOG
KOl TOV 000 QLTOV 0PYAVOV.

o Ot acBeveic mov £yovv cvpntopate Aoipméng, Ommg TupeTd, TPENEL TAvTa VoL
elEyyovTol Yoo ovporoipmén M yorayyetitido kot va avipetonilovrol dpeca
HE avTIloTIKY aymyn

I'evetucn cvpfovievtikn

Ot yoveig mov amokToVV ToNdl HE AVTOGMUIKT] VTOAEITOUEVT] TOAVKVGTIKY VOGO TV
VEQPP®V TPETEL VO YVOPilovv OTL av amoKTNGOLV Eva VEO Taldl avTd Exet:

® 25% mBavotnta va £xel T vOco (0dEPPLEL TOL EYOLV KANPOVOUNGEL Ta. 1d10
yoviota, umopel vor £YOVV apKETA SLUPOPETIKES EKONADGELS TNG VOGOL)

o 50% mbBavétmra va sivor gopéag tov gvog maboroyucol yovidiov (ympig vo
enpaviCer  voco)

o 25% mBavotnta va un KAnpovouncetl kovEva, TafoAoyiko yoviolo

e O «ivouvog va ovamtogel TelMkoD oTadiov VEPPIKN avemApKel Eivot
LEYOADTEPOG AV 01 EKONAMGELS TNG VOGOL Eekvolv amd tnv eufpuikn Lo, av
onradn to EuPpvo €xel oAyobdpAUVIo N av €XEL LEYOAOVG VEQPOVG UETA T
yévvnon

H m=mpoyevvntikny dudyvoon eivar  dvvat] oav 1 OKOYEVEID  €YEL  YVOOTN
KANPOVOLIKOTNTA Y1a TN VOGO.

Iowu givar n Tpodyvmon;

H mpéyvoon e€aptdtoar and v nAkia gpedviong g vosov, mov kabopiler mo6co
ypnyopa Ba gppavictel duciettovpyia veppmv N Nratog. H mistoyneia twv waididy
euPavilel TEAIKOV 6TAdIOV VEQPPIKY avemdpkeld éms Thv filkia twv 15 erav. Ot



eMMAOKEC TOV gpeavilovial ota veoyvh pmopel va givor oAb coPapés, edkd avTég
nov oyeTiovTaL Le TNV VITOTAAGTIN TOV TVELUOV®V.
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