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ü Resume
The case report of treatment of a child with a total form of Hirschsprung‘s disease is described. Clinical signs of

the disease began to manifest with constipation during the neonatal period. The patient often went to children's
hospitals, was operated on several times, only at 6 months of age biopsy material was taken intraoperatively from the
wall of the large intestine and the disease was confirmed by histological method.
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Àêòóàëüíîñòü

Áîëåçíü Ãèðøïðóíãà ÿâëÿåòñÿ äîñòàòî÷íî ðàñïðî-
ñòðàíåííîé àíîìàëèåé ðàçâèòèÿ êèøå÷íîé òðóáêè. ×à-
ñòîòà âîçíèêíîâåíèÿ áîëåçíè Ãèðøïðóíãà, ïî äàí-
íûì ðàçëè÷íûõ àâòîðîâ íà ïðîòÿæåíèè íåñêîëüêèõ
äåñÿòèëåòèé êîëåáëåòñÿ îò 1:50000 äî 1:2000 ê îáùå-
ìó ÷èñëó íîâîðîæäåííûõ [1,5,8,10]. ×àñòîòà çàáîëåâà-
íèÿ èìååò òåíäåíöèþ ê óâåëè÷åíèþ â ñâÿçè ñ óëó÷-
øåíèåì âûæèâàåìîñòè â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå. Ñó-
ùåñòâóåò ðàçíèöà â ÷àñòîòå ðàçëè÷íûõ ôîðì çàáîëå-
âàíèÿ â çàâèñèìîñòè îò ïðîòÿæåííîñòè çîíû àãàíã-
ëèîçà. Ñëó÷àè ñ êîðîòêèì ñåãìåíòîì âñòðå÷àþòñÿ ãî-
ðàçäî ÷àùå è ñîñòàâëÿþò äî 80% îò îáùåãî ÷èñëà.
Îñòàëüíûå 20% íàáëþäåíèé ïðèõîäÿòñÿ íà ïàöèåí-
òîâ, ó êîòîðûõ äëèíà àãàíãëèîíàðíîãî ñåãìåíòà ðàñ-
ïîëàãàåòñÿ ïðîêñèìàëüíî ïðÿìîé êèøêè [1,2,6]. Òî-
òàëüíàÿ ôîðìà áîëåçíè Ãèðøïðóíãà âñòðå÷àåòñÿ îò-
íîñèòåëüíî ðåäêî, âïåðâûå îíà áûëà îïèñàíà â 1926
ã., à ïàòîãåíåç è ïðèíàäëåæíîñòü åå ê ãàíãëèîíàðíûì
çàáîëåâàíèÿì áûëè äîêàçàíû â 1948 ã. àìåðèêàíñêèìè
âðà÷àìè Çóëüöåðîì è Âèëüñîíîì [2,6,8,9,11,12].

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ òàêòèêà âåäåíèÿ íîâîðîæäåí-
íûõ ñ ïîäîçðåíèåì íà òîòàëüíûé àãàíãëèîç ÿâëÿåòñÿ
óíèôèöèðîâàííîé â êðóïíûõ ìåäèöèíñêèõ öåíòðàõ.
Âìåñòå ñ òåì áîëüøîå êîëè÷åñòâî äåòåé ïîñòóïàþò â
áîëåå ñòàðøåì âîçðàñòå, íå èìåÿ ïðåäâàðèòåëüíîãî
äèàãíîçà. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïåðâîíà÷àëüíûå êëè-
íè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ áîëüíûõ
ïðîÿâëÿþòñÿ êàðòèíîé îñòðîé êèøå÷íîé íåïðîõîäè-
ìîñòè â ïåðèîäå íîâîðîæäåííîñòè [2,5,11,12]. Ïðè ýòîì
òàêòèêó õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ âî ìíîãîì îïðåäå-
ëÿþò ñ ó÷åòîì êëèíè÷åñêîé ñèòóàöèè, è çàâèñèò îò
êîìïåòåíöèè ìåäèöèíñêîãî ïåðñîíàëà. Ïåðâè÷íàÿ
îïåðàöèè â ïåðèîäå íîâîðîæäåííîñòè ó âñåõ áîëüíûõ
áûâàþò ïî÷òè îäèíàêîâûì - íàëîæåíèå èëåîñòîìû,
èëè ôîðìèðîâàíèå èëåîåþíîðåêòîàíàñòîìîçà íà óðîâ-
íå ïåðåõîäíîé ñêëàäêè áðþøèíû ïî Ðåáåéíó, èëè
áðþøíî-ïðîìåæíîñòíàÿ ïðîêòîïëàñòèêà ïî Ñîàâå.
Îòëè÷èòåëüíûìè ÷åðòàìè áîëüíûõ äåòåé ÿâëÿëèñü
íàëè÷èå õèðóðãè÷åñêîãî àíàìíåçà è îñëîæíåíèé äî è
ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå æèçíè [2,4,8,9].

 Ïðè êàæäîé ïîâòîðíîé îïåðàöèè íà îáîäî÷íûå
è ïðÿìûå êèøêè ó äåòåé íàðóøàåòñÿ èííåðâàöèè, è
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ôóíêöèè óäàëåííîé ÷àñòè òîëñòîé êèøêè, íàðàñòàåò
ðóáöîâûå ïðîöåññû â ìàëîì òàçó. Ïîñëå îïåðàöèè äè-
ñòàëüíàÿ ÷àñòü òîëñòàÿ êèøêà ïîòåðÿåò ñâîþ ôèçèî-
ëîãè÷íîñòü è ñòàíîâÿòñÿ ðèãèäíûìè, ÷òî ïðèâîäèòü
íàðóøåíèþ ïåðèñòàëüòèêè íåäåðæàíèþ êàëà, äàæå áåç
ïîâðåæäåíèÿ ñôèíêòåðîâ çàäíåãî ïðîõîäà [2,7,9,12].

Â ýòîì, êîíòåêñòå âñïîìèíàåòñÿ ìíåíèÿ âåëèêî-
ãî õèðóðãà è ìûñëèòåëÿ Ýììåòà. "Õèðóðã äîëæåí òî÷-
íî çíàòü àíàòîìèþ è ïàòîëîãèþ îðãàíîâ... è ïðàâèëü-
íî ïðåäñòàâëÿòü èõ ôèçèîëîãèþ. Îí äîëæåí îáëàäàòü
çíà÷èòåëüíûìè òåõíè÷åñêèìè íàâûêàìè è èíòóèöè-
åé, òàê êàê â ïëàñòè÷åñêîé õèðóðãèè íåò äâóõ îäèíà-
êîâûõ ñëó÷àåâ... Åìó ñëåäóåò çíàòü, ÷òî öåëüþ îïåðà-
öèè ÿâëÿåòñÿ íå óäàëåíèå, à âîññòàíîâëåíèå ïîðà-
æåííûõ îðãàíîâ è òêàíåé è âîçâðàùåíèå èì ïî âîç-
ìîæíîñòè òîãî ñîâåðøåíñòâà, êîòîðûì ïåðâîíà÷àëü-
íî íàäåëèë èõ Òâîðåö" [5,8]. Ïðè ïåðâè÷íîé ðàäèêàëü-
íîé êîððåêöèè ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ îáîäî÷íîé êèøêè ó
äåòåé, ÷àñòî äîïóñêàåòñÿ òåõíè÷åñêèå îøèáêè, ñâÿ-
çàííîé íåîáîñíîâàííîé ïîêàçàíèé ê øèðîêîìó ðå-
çåêöèþ òîëñòîé êèøêè: ïðè ðåâèçèè íåäîîöåíêà àíî-
ìàëüíûõ âåòâëåíèÿ àðêàäíûõ ìåçåíòåðàëüíûõ ñîñó-
äîâ, çíà÷èòåëüíîå ïåðåñå÷åíèÿ ìàãèñòðàëüíûõ ìåçåí-
òåðàëüíûõ ñîñóäîâ, ñëèøêîì íàòÿæåíèÿ èëè ïåðåðà-
ñòÿæåíèÿ áðûæåå÷íûõ ñîñóäîâ, âíåñôèíêòåðíîå èëè
÷åðåç âíîâü ñîçäàííîé óçêèé õîä äèàôðàãìû òàçà, íèç-
âåäåíèÿ äèñòàëüíîé ÷àñòè òîëñòîé êèøêè. Îíè ÷àñòî
â ðàííåì ïîñëåîïåðàöèîííîì ïåðèîäå ïðèâîäÿò ê
íàðóøåíèþ êðîâîîáðàùåíèÿ ñòåíêè íèçâåäåííîé
êèøêó, ÷òî ïðèâîäèò ê íåêðîçó, ðàñõîæäåíèþ øâîâ
àíàñòîìîçà è ïîñëåäóþùèì å¸ ðåòðàêöèþ. Â îòäàëåí-
íîì ïåðèîäå îíè ïðèâîäÿò ê ïðîòÿæåííîìó ñòåíîçó
çàäíåãî ïðîõîäà è ïðÿìîé êèøêè [2,5,9,12].

Ïîñëå âûïîëíåíèÿ îáøèðíûõ ðåçåêöèé êèøå÷-
íèêà ó äåòåé êà÷åñòâî æèçíè è ðåàáèëèòàöèÿ ïîñëå-
äíèõ â ïîñëåäóþùåì çàòðóäíÿåòñÿ â ñâÿçè ñ âîçíèê-
íîâåíèåì êëèíè÷åñêîãî ñèíäðîìà, îïèñàííîãî êàê
"ñèíäðîì êîðîòêîé êèøêè", à òàêæå ïîñëåäñòâèÿìè,
âîçíèêàþùèìè ïîñëå ïðîâåäåíèÿ òàêîãî ðîäà îïåðà-
òèâíûõ âìåøàòåëüñòâ [3,4,7,9,10]. Î êëèíè÷åñêîì íà-
áëþäåíèè òîòàëüíîé ôîðìû áîëåçíè Ãèðøïðóíãà õî-
òåëîñü áû èíôîðìèðîâàòü.

Îïèñàíèå ñëó÷àÿ: Ïîä íàøèì íàáëþäåíèåì íà-
õîäèëñÿ áîëüíîé À.Ô., 10/07-2010 ã. ðîæäåíèÿ, îáðà-
òèëñÿ 14 ìàðòà 2020 ã. â îòäåëåíèå õèðóðãèè Áóõàðñêî-
ãî îáëàñòíîãî äåòñêîãî ìíîãîïðîôèëüíîãî ìåäèöèí-
ñêîãî öåíòðà (ÁÎÄÌÖ) (ðåñïóáëèêà Óçáåêèñòàí)
ÿâëÿþùåãîñÿ êëèíè÷åñêîé áàçîé êàôåäðû äåòñêîé
õèðóðãèè Áóõàðñêîãî ãîñóäàðñòâåííîãî ìåäèöèíñêîãî
èíñòèòóòà (ÁÃÌÈ) ñ æàëîáàìè: íà êàïðèçíîñòü, çàì-
êíóòîñòü, íà ïåðèîäè÷åñêèå ñõâàòêîîáðàçíûå áîëè â
æèâîòå. Èç àíàìíåçà âûÿñíèëîñü, ÷òî ðåáåíîê îò 1-
îé áåðåìåííîñòè è ðîäîâ. Ðîäèëñÿ â ã. Êàçàíü, Ðîñ-
ñèéñêàÿ Ôåäåðàöèÿ. Áåðåìåííîñòü ïðîòåêàëî áåç îñî-
áåííîñòåé, ðîäû â ñðîê, 41 íåäåëü, ñ îñëîæíåíèÿ-
ìè, íàáëþäàëîñü ðîäîâàÿ ñëàáîñòü. Çàêðè÷àë ñðàçó, ê
ãðóäè ìàòåðè ïðèêëàäûâàëè íà 2-ñóòêè. Ñî ñëîâ ìàòå-
ðè, ðåáåíîê âûïèñàí èç ðîäèëüíîãî äîìà íà 7 ñóòêè,
è íà 8-ñóòêè ïîñëå ðîäîâ, îòìå÷àëîñü ñàìîñòîÿòåëü-
íîå, îáèëüíîå îòõîæäåíèå êàëîâûõ ìàññ. Ïîñëå âû-
ïèñêè ó ðåáåíêà áûëî ÷àñòîå ðâîòà, ñàìîñòîÿòåëüíî-
ãî ñòóëà íå íàáëþäàëîñü, êàæäûå 2-3 äíÿ ïîñëå êëèç-
ìû îòõîäèëî êàëîâûå êàìíè, "îâå÷üå". Óëó÷øåíèå
îáùåãî ñîñòîÿíèå íå áûëî. Â 4-õ ìåñÿ÷íîì âîçðàñòå
ïîñòóïèë â ÄÐÊÁ ã. Êàçàíü, ðåáåíêó îêàçàíî ìåäè-
öèíñêèé ïîìîùü, ïðîâåäåíî êëèíèêî-ëàáîðàòîðíûå

èññëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåíî èððèãîãðàôèÿ, íà êîòîðîì
îáíàðóæåíî: ñèãìîâèäíàÿ êèøêà èçîãíóòàÿ, óäëèíå-
íà, ãàóñòðàöèÿ ñãëàæåíà. Íèñõîäÿùàÿ êèøêà - óäëè-
íåíà, ãàóñòðàöèÿ ñãëàæåíà. Ïðîâåäåíà ëå÷åíèÿ ñ äè-
àãíîçîì "Ôóíêöèîíàëüíûé çàïîð. Äîëèõîêîëîí. Äîëè-
õîñèãìà. Äèñáàêòåðèîç êèøå÷íèêà. Ïàðîòðîôèÿ 1-2 ñò."
Âûïèñàí äîìîé ñ óëó÷øåíèåì. Íî ñî ñëîâ ðîäèòåëåé
ïîñëå âûïèñêè ñîñòîÿíèå ðåáåíêà íå óëó÷øèëîñü,
ñàìîñòîÿòåëüíûé ñòóë îòñóòñòâîâàë, íàáëþäàëñÿ ðâî-
òà. Ñîñòîÿíèå ðåáåíêà â äèíàìèêå óõóäøèëîñü, è â 20
äåêàáðÿ 2010 ã îïÿòü ãîñïèòàëèçèðîâàí â ÄÐÊÁ ã. Êà-
çàíü. 27.12.2010 ã. ñ ïîäîçðåíèåì íà "÷àñòè÷íóþ êèøå÷-
íóþ íåïðîõîäèìîñòü" ïðèíÿòî ðåøåíèå î ïðîâåäå-
íèå äèàãíîñòè÷åñêîé ëàïàðîñêîïèè, âî âðåìÿ ïðîâå-
äåíèÿ êîòîðîãî äèàãíîñòèðîâàíî "àáñöåäèðóþùèé
àïïåíäèêóëÿðíûé èíôèëüòðàò". Ïðîâåäåíî îïåðàöèÿ:
"Áîêîâàÿ ëàïàðîòîìèÿ, äðåíèðîâàíèå àáñöåäèðóþùåãî
àïïåíäèêóëÿðíîãî èíôèëüòðàòà, ÷àñòè÷íàÿ àïïåíäýê-
òîìèÿ". Â ïîñëåîïåðàòèâíîì ïåðèîäå, èç-çà ñîõðàíå-
íèÿ êëèíèêè êèøå÷íîé íåïðîõîäèìîñòè 31.12.2010 ã.
áûëî ðåøåíî ïðîâåäåíèå ïîâòîðíîé îïåðàöèè, êîòî-
ðûé çàêîí÷èëîñü íàëîæåíèåì èëåîñòîìû è áèîïñèåé
ñòåíêè òîëñòîãî êèøå÷íèêà. Â ïîñëåîïåðàöèîííîì
ïåðèîäå ñîñòîÿíèå áîëüíîãî îñòàâàëîñü òÿæåëîé,
ðàíà çàæèëî âòîðè÷íûì íàòÿæåíèåì. Ãèñòîëîãè÷åñ-
êèì ìåòîäîì ïîäòâåðæä¸í àãàíãëèîç ñòåíêè òîëñòîãî
êèøå÷íèêà è óñòàíîâëåí äèàãíîç: "Áîëåçíü Ãèðøïðóí-
ãà, òîòàëüíàÿ ôîðìà". Â 26.04.2011 ã. Ðåáåíîê ãîñïèòà-
ëèçèðîâàí äëÿ ðàäèêàëüíîé îïåðàöèè è â 03.05.2011 ã.
ïðîâåäåíî îïåðàöèÿ: "Èññå÷åíèå èëåîñòîìû. Òîòàëü-
íàÿ êîëýêòîìèÿ, áðþøíî-ïðîìåæíîñòíàÿ ïðîêòîï-
ëàñòèêà ïî Äþàìåëþ-Ìàðòèíó". Ïîñëåîïåðàöèîííûé
ïåðèîä ïðîòåêàë îòíîñèòåëüíî ãëàäêî, îòìå÷àëèñü
ÿâëåíèÿ ïîñòðåçåêöèîííîãî ýíòåðèòà, ðàíà çàæèëà
ïåðâè÷íûì íàòÿæåíèåì. Ðåáåíîê ïîëó÷àë àíòèáàêòå-
ðèàëüíóþ, èíôóçèîííóþ, ñèìïòîìàòè÷åñêóþ òåðàïèþ.
Â àíàëèçàõ êðîâè: Íâ-108ã/ë, Ýð-4,7; Ëåéê-8,2õ109; ñ/
ÿ-44; òðîìá-323000. Âûïèñàí äîìîé â îòíîñèòåëüíî
óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèå.

Â ïîñëåäóþùåì ïåðèîäå æèçíè ðåáåíîê íàõîäèë-
ñÿ â äîìàøíèõ óñëîâèÿõ ïî ìåñòó æèòåëüñòâà â Ðåñ-
ïóáëèêå Óçáåêèñòàí. Ñî ñëîâ ìàòåðè ðåáåíîê ðàçâè-
âàëñÿ ñîîòâåòñòâåííî âîçðàñòó, îñîáûõ íàðóøåíèé â
ïñèõîñîìàòè÷åñêèõ ïîêàçàòåëÿõ íå îòìå÷åíî. Â ïîñëå-
äíåå âðåìÿ ðåáåíîê ñòàë êàïðèçíûì, ÷àñòî æàëîâàë-
ñÿ íà áîëè â æèâîòå, ñòàë çàìêíóòûì, ðîäèòåëè çà-
ìåòèëè ïðèçíàêè íåïðîèçâîëüíîãî îòõîæäåíèÿ êàëî-
âûõ ìàññ è èíîãäà - ó÷àùåíèå ñòóëà. Ïî ïîâîäó êîòî-
ðîãî îáðàòèëèñü â êëèíè÷åñêóþ áàçó ÁÃÌÈ. Âî âðåìÿ
îñìîòðà îáùåå ñîñòîÿíèå îòíîñèòåëüíî óäîâëåòâî-
ðèòåëüíîå, ïîäâèæíûé, çàìêíóòûé. Êîæíûå ïîêðî-
âû ÷èñòîå, äûõàíèå ñàìîñòîÿòåëüíîå, õðèïîâ íåò.
Ñåðäå÷íî ñîñóäèñòàÿ ñèñòåìà - áåç îñîáåííîñòåé.

Status lokalis: Æèâîò ìÿãêèé, îòìå÷àåòñÿ áîëåç-
íåííîñòü âîêðóã ïóïêà, ñèìïòîì ðàçäðàæåíèÿ áðþ-
øèíû - îòðèöàòåëüíûé, îòìå÷àåòñÿ ñëåäû ïîñëåîïå-
ðàöèîííûõ ðàí. Àíóñ ñîìêíóò, àíàëüíûé-çàìûêàòåëü-
íûé ðåôëåêñ âûçûâàþòñÿ. Âîêðóã àíàëüíîãî îòâåðñòèÿ
îòìå÷àåòñÿ ñëåäû êàëà.

Ïðîèçâåäåíî êîìïëåêñ ëå÷åáíî-äèàãíîñòè÷åñêèõ
ìåðîïðèÿòèé ñîãëàñíî ñòàíäàðòàì ìåäèöèíñêîé ñëóæ-
áû. Ïðîâåëè îáçîðíóþ ðåíòãåíîãðàôèþ, íà êîòîðîé
îòìå÷àåòñÿ èìååòñÿ óðîâåíü æèäêîñòè è íàëè÷èå ÷à-
øåê Êëîéáåðà. Óñòàíîâëåíî äèàãíîç: "Ñïàå÷íàÿ áî-
ëåçíü, îñëîæíèâøååñÿ êèøå÷íîé íåïðîõîäèìîñòüþ".
Ðåáåíîê ïîäãîòîâëåí ê îïåðàöèè - "Ðåëàïîðàòîìèÿ,
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ðåâèçèÿ îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè, èññå÷åíèÿ ñïà-
åê, óñòðàíåíèÿ êèøå÷íîé íåïðîõîäèìîñòè". Ïîä èí-
òóáàöèîííûì íàðêîçîì ñäåëàíî íèæíåñðåäèííàÿ ëà-
ïàðîòîìèÿ, ñ òåõíè÷åñêèìè òðóäíîñòÿìè äîøëè äî
ìàëîãî òàçà, ìåæäó ïåòëÿìè êèøå÷íèêà èìåþòñÿ ñïàé-
êè, ïî âîçìîæíîñòè èõ ðàçúåäèíèëè. Ïðè îñìîòðå îð-
ãàíîâ ìàëîãî òàçà àìïóëà ïðÿìîé êèøêè ñôîðìèðî-
âàíî, íàä èì ëåæàòü ïåòëè òîíêîãî êèøå÷íèêà, íà
êîòîðûõ èìåþòñÿ ñïàéêè, èç-çà ÷åãî ïåòëè êèøå÷íè-
êà ìåñòàìè âçäóòûå èëè ñïàçìèðîâàíî, íàõîäÿòñÿ â
õàîòè÷íîì ñîñòîÿíèå. Ñ ëåãêèìè, ùàäÿùèìè äâèæå-
íèÿìè êèøå÷íèê îñâîáîäèëè îò ñïàåê, ìîáèëèçîâà-
ëè. Ïðè ýòîì îáðàòèëè ìàêñèìóì âíèìàíèå íà òî,
÷òîáû íå îáðàçîâàëèñü äîïîëíèòåëüíûå èçãèáû, ïå-
ðåãèáû èëè êàðìàíû. Ïðîâåëè òùàòåëüíóþ ñàíàöèþ
áðþøíîé ïîëîñòè, îñòàâèëè ñòðàõîâî÷íóþ äðåíàæ-
íóþ òðóáêó â ìàëûé òàç, ðàíó çàøèëè íàãëóõî, ïî-
ñëîéíî. Äðåíàæíóþ òðóáêó óäàëèëè íà 3-ñóòêè, ðàíà
çàæèëî ïåðâè÷íûì íàòÿæåíèåì. Â ïîñëåîïåðàöèîííîì
ïåðèîäå ñîñòîÿíèå áîëüíîãî ïîñòåïåííî ñòàáèëèçè-
ðîâàëñÿ. Íàçíà÷èëè ôèçèîòåðàïåâòè÷åñêèå ïðîöåäóðû
ñ ó÷åòîì ïñèõîëîãè÷åñêîé ïîääåðæêè ïî îòíîøåíèþ
÷àñòè÷íîãî íåäåðæàíèÿ ñòóëà.

Çàêëþ÷åíèå

Òàêèì îáðàçîì, ñâîåâðåìåííî óñòàíîâëåííûé
äèàãíîç è ïðàâèëüíàÿ òàêòèêà ëå÷åíèÿ òîòàëüíîãî
àãàíãëèîçà â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå ïîçâîëÿþò ñóùå-
ñòâåííî óìåíøèòü ÷èñëî íàïðàñíûõ îïåðàòèâíûõ âìå-
øàòåëüñòâ è îñëîæíåíèé, òåì ñàìèì ïðèâîäèòü ê óëó÷-
øåíèþ êà÷åñòâà æèçíè áîëüíûõ.
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