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 ,םייניעה הבוגב היגולויב הרדסִה תרגסמב היינשה האצרהה תא חותפל םיחמש דואמ ונחנא .םלוכל םיבוט םיירהצ :ןנור
 .ינוט םע הברה םויה דמלנש הווקמ ינא .קתרמה אשונה לע תוצרהל םיכסהש ןמרטופ ינוט 'פורפל הדומ ינא
 דואמ הברהמ ונל תרכומש ךילב יקיר תא ןימזהל הצור ינא !סונוב םכל תתל םיצור ונחנא ..העתפה יל שי ןכ ינפל לבא
.םיעוריא
 תרגסמב ינא .םיבוט םיירהצ םכלוכל םולש .השק תדבוע ינא ...הרוספורפ הצור ינא םג .הבר הדות :ךילב יקיר
 םכל םיארוקו ,הלא ןוגכ םיעוריאל םיצרפתמ ונאש אוה ןויערה .הרישה הרמא הכ – סיפה לעפמ לש שדח טקיורפ
 .ןמרתלא ןתנ לש .חרי אוה אורקל הצור ינאש ןושארה רישה ..םכתאנהלש הווקמ .םכתאנהל .הריש

ןמרתלא ןתנ / חרי
 ןשונ הארמל םג
 תדלוה לש עגר שי
 רופיצ ילב םיימש
 םירצובמו םירז
 רוהסה הלילב
 תדמוע ךנולח לומ
 םירצרצה יכבב הלובט ריע
 ךלה לא הפוצ דוע ךרד יכ ךתוארבו
 שורבה ןודיכ לע חריהו
 הלא לכ םנשי דועה ילא רמוא התא
 רתומ דועה
 שורדל םמולשב שחלב
 ונילא םיטבינ םימה םהימגאמ
 םיליגע םדואב ץעה טקוש
 וניהולא ינממ רקעית אל דעלו
םילודגה ךיעוצעצ תגות

.ץיבוקיבר הילד לש תנכוממ הבוב אוה ינשה רישה :ךילב יקיר

ץיבוקיבר הילד / תנכוממ הבוב
 תנכוממ הבוב יתייה הזה הלילב
 ,םירבעה לכל ,הלאמשו הנימי יתינפו
 םירבשל יתרבשנו הצרא םייפא יתלפנו
 .תנמואמ דיב ירבש תא תוחאל וסינו



 תנקותמ הבוב תויהל יתבש ךכ רחאו
 ,ינתייצו לוקש היה יגהנמ לכו
 ינש גוסמ הבוב יתייה רבכ זא םלוא
 .תנקונקב הזוחא דוע איהש הלובח הרומז ומכ
 תולוחמה ףשנב דוקרל יתכלה ךכ רחאו
 םיבלכו םילותח תרבחב יתוא וחינה ךא
 .םיבוצקו םידודמ ויה ידעצ לכ ולאו
 תולוחכ םייניעו בהז רעיש יל היהו
 ןגבש םיחרפ עבצמ הלמש יל התיהו
 .ןבדבוד טושיק םע שק לש עבוכ יל היהו

 אוה םדוקה בבסבש יל רמא אוה יתוא ןימזה ןנור רשאכש רמול בייח ינא ,ליחתמ ינאש ינפל .םיבוט םיירהצ :ינוט 'פורפ
 םישולש רבכ ץראב ינא .תירבע עדוי אל התא יכ ךתוא ונמזה אל :רמא אוה .יתוא חכש אוהש חוטב אל ינא .יתוא חכש
 ךכ לכה תירבעה תא ונעמשש ירחא ...תירבע עדוי ינא םואתפ ,תונורחאה םינשה שמחב הנתשה המ יל רורב אל ,הנש
 ךלוה ינא .דמחנ דואמ הז ,םירבח הברה הפ האור ינא .וניבתש ידכ לכה השענ לבא .הפ דומעל שייבתמ ינא ,וישכע הפי
.השוג תלחמ לע האצרה תתל
 םיאור ,יתפרצ אפור אוה .1882 תנשב הלחמה תא הליג השוג פיליפ םשב יתפרצ אפור ?התוא הליג ימ ,השוג תלחמ
 לוחט הלָוח התוא לצא וליג ךכ רחא .ןטרס :בשח אוה .תחפונמ ןטב םע השיא האפרמל וילא העיגה .םשה יפל תאז
 תארקנש העפות שי השוג הלוחל ,ןכבו .Hepatosplenomegaly – תילגנאב ארקנ הז ,חפונמ דבכו חפונמ

Hepatosplenomegaly.
 אלו תונורחאה םינשב הנתשה הז םגש תורמל ,ןמשה שיאה יתרמא אל .ןמציו ןוכמ לש םינמושה שיאכ רכָּוּמ ינא
 ,םינמושה שיא ינאש ךכ ,ןמציו ןוכמב םיגולודיפיל ןיא ברה ירעצל .ןמציו ןוכמ לש םינמושה שיא ינא לבא ...יתבוטל
 יל הרזעש רמת .הנווכה המַלְ ריבסא ינאו ,םינמוש לש םזילובטמב היעב איה השוג תלחמ .םינמוש לע םידבוע ונחנא יכ
 המל ,השוג תלחמ הז המ הריבסמ – םילימ המכ לע ונטבלתהש תורמל ער אל אצי הזו – תירבעב תויפוקשה תא ןיכהל
 .םינמושה לש םזילובטמב היעב וז
 הז ןמושו דיפיל .דיפיל הלימב םגו ןמוש הלימב שמתשא ינא – תיז ןמש אל הזש רעטצמ ינא – ןמוש הפ םיאור םתא
 סרית ןמש הז הרקמב – הזה ןמושה לע .ןמושב םגו דיפיל הלימב םג שמתשא האצרהה ךרוצל ךא ,רבד ותוא קוידב אל
 עדוי אל ,אתב םיטילובטמה תא קרפמש ,זאדימרס-ליזוקולג םיזנא ארקנש ןובלח ,השוג תלחמב .ןבל רכוס בשוי –
 הילע רבדנש ,תיטנג היעב ללגב .רכוסלו דיפילל ,היקלח ינשל – ןמושו רכוסמ היושעש – תאזה הלוקלומה תא קרפל
 ;דימרס-ליזוקלוג ארקנש דיפילה תא קרפל לוכי אל םיזנאה ןכל ,זאדימרס-ליזוקולג םיזנאב תויצטומ שי ,רתוי רחואמ
 .השוג תלחמ ינמיס םיחתפמ םילוחהו אתה ךותב רבטצמ הזה דיפילה
 הזש ,םידיפיל תריצי לע םג םידבוע ונחנא ,םינמוש לש םזילובטמב םימוחת רפסמ לע םידבוע ונחנא הדבעמב ילצא
 ילואש ןיבהל ונל םרגש יוסינ ונישע .השוג לע דובעל ונלחתה הרקמב 1999-ב .םידיפיל קוריפ לע םגו ,רחא טקיורפ
 .הלחמה לש םינונגנמה תמרב והשמ דומלל לכונ
 תלחמב לעופ אלש םיזנאה .ינמוש ינבמו ירכוס הנבמ ןאכ האור ,הימיכב ןיבמש ימ .ןמושו רכוס – דיפילה הנבמ הז
 .רורב היה לכהש הווקמ ינא ןאכ דע .דיפילהו ןמושה ןיב רשקה תא ךותחל רומא השוג



 ,היצטומ שיש ןוויכמ ;הנטק היצטומו דחא םיזנא לע רבודמש וחכשת לא .השוג ילוח לש םינוש םיגוס םיאור םתא ןאכ
 יתרמאש המ לש הבוט אמגוד םיאור ןאכ .הלאכ םילוח םידלי םיאור ונחנא ןכלו ,דיפילה תא קרפל לוכי אל םיזנאה
 םילוחהמ קלחל .השוג ילוח לש םירחא םיגוס םיאור םתא ןאכו ,לוחטהו דבכה תלדגה ללגב ןטבה תלדגה – הלחתהב
 תלחמ לש םינוש םיגוס שי .םייניעה תא םיאור םתא ,תיחומ העיגפ שי ןאכ םיאורש הזה דלילו ,תיחומ העיגפ שי
.ךשמהב םהילע רבדנ ,השוג
 לורטסלוכהש קעוצ אפורה ;אפורל םיכלוה ,םכבור לש ליגל םיעיגמשכ .םינמושה לע הבוט הלימ דיגהל הצור ןכ ינא
 הצור ינא .בוט אל רבד הזש ,םינמוש ךירצ אלש םיבשוח םלוכ .דרוי לורטסלוכה זאו םיניטטס חקיתש רמוא ,הובג
 .ףוגב ינויח דיקפת קחשמ לורטסלוכ .לורטסלוכה תא םג םיבייח ונחנא .ףוגב םינמוש םיבייח ונחנאש םכתא ענכשל
 םייושע ונחנא יכ ?ףוגב םינמוש וא םידיפיל ךירצ המל .לורטסלוכ ךירצ לבא ,לורטסלוכ ידמ רתוי םיכירצ אל ונחנא
 םגו אתה ביבס שי ףוגב את לכב .םינוריונ ,חומ יאת ,םיטיצוטפה ,דבכ יאת :םיאתמ םייושע םהו םינוש םירביאמ
 הנבמה .יאת ךות ןורבא לכלו את לכל ביבסמ םידיפיל לש הבכש וּד – םייאת ךות םינורבא םיאור הפ – אתה ךותב
 םיבייח ונחנא .לורטסלוכ אוה םהמ דחא ,אתב םידיפיל לש םינוש םיגוס הברה שי ;בכרומ דואמ אוה םידיפילה לש
 רתוי םיבייח אל – בוש ,םינמוש םיבייח םתא .דקפתל ךירצ אוהש ומכ דקפתי אתהש ידכ םידיפיל לש םיוסמ בכרה
 .ונלש םיאתה הנבמ לע רומשל ידכ םינמוש םיבייחו םלוכב ךרוצ שי ,םינובלחו םירכוס ,םינמוש לבא ..ידמ
 הז .םידיפילוגניפס םיארקנ השוג תלחמב קרפתמ אלש דימרס-ליזוקולג ךייש םהילאש ,םידיפילה םתואש ררבתמ
 אלו ?הנבנ סקניפסה המל :לאש אוה .םירצמב אל ,ןוויב סקניפסה תא האר םוקידוט 'גרו'ג םשב ילגנא אפורש םושמ
 ודיקפת המ םיעדוי אלש ומכ ,םישוע םה המ עדוי אל ינא :רמא אוה ,הלאה םידיפילה תא הליגשכ .הבושת ול התיה
 .יתימא רופיס .םידיפילוגניפס םהל ארקנ זא ,סקניפסה לש
 ינש םע ,םיישדוח ינפל .תולחמ הברה דועב אלא ,השוג תלחמב קר םיברועמ אל םהילע םידבוע ונחנאש םידיפילה
 ונאבה .םידיפילוגניפסה לש יאופרה טביהה לע ןושאר ימואלניב סנכ ונגריא – ב"הראמ דחאו הינמרגמ דחא – םירבח
 ונרביד סנכב .שמשהו תרניכה םע ,תומר בשומב סנכה יפתתשמ לש דואמ הפי הנומת םיאור הפו ,םלועה לכמ םיצרמ
 ןהילע םידבוע ונחנאש תורחא תולחמ לע םכל רפסא תרחא תונמדזהב .ןהב םיברועמ םידיפילוגניפסהש תולחמה לכ לע
 ,םידיפילוגניפס דוקירב העיפוה ונלש הדבעמה – סנכ ותואב המלוצש הנומת וז .םידיפילוגניפסל תורושקש ,הדבעמב
 .הפי היה הז לבא ,דוקירל אלו עדמל אל וישכע סנכא אל .וללה םידיפילה לע םייעדמ םירבד הברה וריבסה דוקירבשכ
 אתב ןורבאב קרפתמ הזה דיפילה .דימרס-ליזוקולג םשב םיוסמ דיפיל קרפל היעב שי וז הלחמב .השוג תלחמל רוזחנ
 דואמ ינאש ,האצרהה לש תרתוכה תזמורש ומכ – אתה לש לבזה תא תונפַלו קרֵפָל יארחא םוזוזילה .םוזוזיל ארקנש
 םידיקפתהמ דחא הז .אתה ךותב תולוקלומה לכ תא קרפמ םוזוזיל יכ ,לבז רמוא ינאשכ םיזגמ תצק ינא .התוא בהוא
 .ולש
 אוה ,היצטומ ול שי ,דבוע אל – םוזוזילב אצמנ ללכ ךרדבש – םדוק וילע ונרבידש ןובלחה ?השוג תלחמב הרוק המ
 םייק השוג תלחמב .תלוספ ירצות םיקרפמ םימיזנאה םיאירב םיאת לש םימוזוזילב .דיפילה תא קרפל לגוסמ אל
 םה ןכלו םיקרפתמ אל םימיוסמ םיינמוש-םיירכוס תלוספ ירצות ;םיוסמ םיזנא לש תוליעפה תמרב וא תומכב רוסחמ
 ךכבו ,ליגרה לדוגל רבעמ םיחפנתמ תלוספב םיאלמתמש םיאתה ףוסב .תיפוקשב םיאור םתאש יפכ ,םיאתב םירבטצמ
 .ףוגה לכב תויעבל םימרוג
 הלחמ וז ,סקז-ייט לע םתעמש םכבורש חינמ ינא .םוזוזילב דקפתמ אל רחא וא הז םיזנא ןהבש תולחמ רפסמ שי
 וחלש ,ונלש ןושארה דליה דלונש ינפל .רחא רופיס הז לבא ,אל רבכ םויה – םיזנכשא םידלי לצא רקיעב תאצמנש
 ךותב םימיזנא ןומה שי ,ןכבו .סקז-ייט תלחמ לש אשנ ינא םא תוארל ידכ םד תקידב תושעל רמושה לתל יתוא



 החפשמב רתויב הצופנה הלחמה .תולחמ דועו סקז-ייט – תרחא תיטנג היעבל תמרוג םיזנא לכב העיגפ לכו ,םוזוזילה
 ןובלחב ,םיזנאב העיגפ ידי לע תומרגנש תולחמה לכ תומושר הבש ,האבה תיפוקשב תאז םיאור .השוג תלחמ איה
 .ןהיניב רתויב הצופנה איה השוג תלחמ .אתה ךותב הזה ןורבאה ,םוזוזילה ךותב רחא וא הז רמוח קרפמש
 אצמנש ,םוזומורכב ,ונלש ףוגב ןג לכ לש םיקתוע ינש ונל שיש םיעדוי םתא ?רמוא הז המ .תיביסצר איה הלחמה
 ,םינֶג ינשב העיגפ היהתש םיבייח ;השוג תלחמל תמרוג אל דחא ןגב העיגפ .ןג לכ לש םיקתוע ינש שי ,אתה ןיערגב
 דחא ןגו ילמרונ דחא ןג שי אבאלש ?רמוא הז המ ,םיאשנ ינש שי הפ .הנומתב ןאכ תאז םיאור םתא .םיקתוע ינשב
 םיאצוי םהל םידלונש םידליה לש 25%-ו ,הבלצה םישוע .םוגפ דחא ןגו ילמרונ דחא ןג שי אמאה לצא םג ,םוגפ
 איה השוג תלחמ לש הצופתה .הלוח דלי דלווייש ,זוחא 25 ,4-ל 1 לש יוכיס שי תויביסצר תולחמ לש הרקמב .םילוח
 הז דוד ןב ,ןילופב דחיב ורג םיזנכשאה םידליה לכ 16 ,18 ,17-ה האמב יכ ?המל .םיזנכשא םידוהי לצא הלודג יכה
 .רודל רודמ ורבעי םיערה םינגהש םייוכיסה תא ליפכמ הזו ,תאז הדוד תב םע ןתחתה
 םילבוס םידוהיה .םיזנכשאה םידוהיה לצא הלודג דואמ הצופתב תואצמנש ,תוילמוזוזיל תולחמ ,הריגא תולחמ ןומה שי
 הלודג הצופתב תואצמנ ןלוכ טעמכש םיאצומ ונחנא ,הלאה תולחמה לע םילכתסמ םא ...םהמ דחא הזו םירבד הברהמ
 .תילנוריונ העיגפ שי ,םוזוזילבש םימיזנאה לש תולחמה תחפשמב םילוחהמ שילש ינשל .םיזנכשאה םידוהיה לצא
 םילוחהמ זוחא 90-לש ןיינעמ .םידלונ םהש ירחא םישדוח המכ םיתמ םה ,ללכב םידרוש אל םידליה תולחמהמ קלחב
 העיגפ ,תיבצע העיגפ שי םילוחהמ זוחא 100-ל טעמכ סקז-ייט תלחמב .)תיבצע( תילנוריונ העיגפ ןיא השוג תלחמב
 .תיבצע העיגפ ןיא םילוחה בורל המ םושמ השוג תלחמב .תיחומ
 יא דרופ ןוסירה השעש םיעורגה םיטרסה דחא הז ,טרסה תא םתיאר םא עדוי אל ינא .טרס םכל תוארהל בייח ינא
 היהש ,ילוארק ןו'ג .הפורת הל ןיאש הלחמ וזש ,הפֶּמוֹפּ ילוח םידלי ינש ול ודלונש ,ילוארק ןו'ג םשב םדא היה .םעפ
 ךכ לכ רופיסה .הלחמל הפורת אוצמל ידכ ופסכ תא עיקשהל טילחהו תיקסע הרבחב ףסכ הברה השע ,יאקירמאה אבצב
 ינא .הפמופ תלחמל הפורת אוצמל ןויסינה לע טרס תושעל דרופ ןוסירה תא ענכשל והשכיא וחילצה ףוסבש ,שגרמ
 ןיא .סנו'ג הנאידניאמ קוחר הזה טרסה ...סנו'ג הנאידניא לש םיטרסה תא בהוא דחוימב ינא ,דרופ ןוסירה תא בהוא דואמ
.טרסהמ קלח וניבתש הווקמ ינא ,םוגרת ןאכ יל
 .הלחמה יופירל רוזעל לוכיש רבד םוש ןיאש ול רמא )דרופ ןוסירה( אפורה ,אפורל ךלהש אבאה לע רפסמ טרסה(
 תלחמב םילוח םידלי ינש יל שי :רמוא אבאה .קתע ןוה הזש רמוא אפורה ?הפורת אוצמל הלעי המכ :לאוש אבאה
 אוצמל וחילצה ףוסב .ךפסכ לכ תא ,לכה ןכסמ התא ?עגושמ התא :רמוא אפורה .הפורת ואצמיש שקעתמ אוהו ,הפמופ
.)הפורת
 ללוכ ,הלאה תולחמה ,ןושאר רבד .תוחפ דחאו יניצר דחא רבד ,םירבד ינש םידמול ונחנא טרסהמ :ןמרטופ ינוט 'פורפ
 םושל רשק םוש ול ןיאש רקחמב קסע ייח בורש םדא רותב ,ינא .םידליב תועגופ ,הילא סחייתמ טרסהש הפמופ תלחמ
 ינא םואתפ – םילוח תיב אל ונחנא ,תולחמל ןורתפ תאיצמ אל אוה ונלש ירקיעה קוסיעה עדמל ןמציו ןוכמב יכ – רבד
 םהב יתייהש םיסנכב .םידלי לש תולחמו תוישונא תולחמב םיברועמש ,םינמוש לע ,םירבד לע דבוע ימצע תא אצומ
 ונרכזהש תולחמה בורל יכ ,הווקת אלל הלאה םירוהה תא תוארל ,תוחפשמ שוגפל דובכה יל היה ,תונורחאה םינשב
 .םילגלג אסיכב הבבותסהש ,תיפוקשב םתיארש הדליה ומכ םידלי יתיאר ,םיסנכ טעמ אלל יתנמזוה .הפורת ןיא
 םע בבותסה אוהש םתיאר ...טרסב עדמ השע דרופ ןוסירהש ומכ עדמ םישועש ובשחת לא – יניצר תוחפ ,ינש רבד
 חדקא םע בבותסמ אל ינאש ,חדקא הצור יתייה םימעפלש תורמל ,ילש םיטנדוטסל םגו םכל חיטבמ ינא .חדקא
 ...הדבעמב
 םידליל דחוימב ,רתויב בושח הילע רקחמהש הלחמ לע דבוע ימצע תא אצומ ,יסיסב רקחמב קסועש םדא רותב ינא



 תאפרמ תא להנמש ,ןרמיז ירא 'פורפ – םילשוריב רבח םע דחיב ימצע תא יתאצמ םינש המכ ינפל ,הזמ רתוי .םיזנכשא
 ךלה יראו ,יסיסב רקחמב םיקסועה םיקרפה תא יתכרע ינא .הלחמה לע רפס ךרוע – קדצ ירעש םילוח תיבב השוג
 .יאופרה ,ינילקה קלחל םירושקש םיקרפל
 ,הריגא תולחמ לע סנכב םייתנש ינפל יתייה ,בגא ךרד .השוג תלחמל רוזחנ ואוב ,ורתונש תוקדה םירשעב ,וישכע
 תונמזה 10,000 לבקמ אוהש יל ורמא .עיגה אל דרופ ןוסירה לבא .החיתפה תאצרה תא ןתיי דרופ ןוסירהש יתיצרו
.ונרחבנ אל ונחנאו ,הנש לכ הלאכ
 יוכיסה ,םיאשנ םירוהה ינש םא ;תיביסצר הלחמ וז .ןמוש קרפל אתה תלוכיב העיגפ ללגב תמרגנ השוג תלחמ ,ןכבו
...דחא הרוה ןיא םעפ ףא יכ .השוג תלחמב הלוח דלוויי םהלש םידלי העברא לכמ דחאש אוה
 850 לכמ דחא ,םיזנכשא םידוהי לצא הלודג הצופתב אצמנ – 1 גוס – הזה גוסה .השוג תלחמ לש םיגוס המכ שי
 ינש שי .הלחמה לש םימוטפמיס םיחתפמ םלוכ אל ונלזמל .םינגה ינשב העיגפ שיש רמולכ ,הלוח םיזנכשא םידוהי
 2 םיגוסב .םלועה לכב הלאה םילוחה תא םיאצומ ,םיזנכשא םידוהי לש תולחמ אל הלא .3-ו 2 גוס – םירחא םיגוס
 .הלא םיגוס לע רקיעב םידבוע ונחנא הדבעמבו ,תיבצע העיגפ ,תיחומ העיגפ שי 3-ו
 לש התומתל תמרוג דיפילה תורבטצה המל ,םוזוזילב דיפיל וא ןמוש רבטצמ – האבה הלאשה תא םילאוש ונחנא
 םג .תונורחאה םינשב טעמ אל ונמדקתהש תורמל ,הבושתה המ םיעדוי אל ונחנא ?חומה לש םינוש םירוזאב םינוריונ
 אוה ,רחא )ןמוש( דיפיל רבטצמ סקז-ייט תלחמב .הלאש התוא תא םילאוש ,סקז-ייט תלחמ ומכ ,תורחא תולחמב
 לע ונלש הדובעל ןומימה בור תא .תוילנוריונ תויעבל תמרוג דיפילה תורבטצהו ,חומה לש םירחא םירוזאב רבטצמ
 ידי לע םקוהש ,The Children's Gaucher Research Fund ,הינרופילקב אצמנש ןוגראמ לבקמ ינא השוג תלחמ
 תנשב תמ אוה .השוג תלחמ בקע תיבצע העיגפמ םייתנש ליגב תמ ירוגרג םהלש דליהש ,םידוהי אל םירוה ינש

 תורבטצה ,םינגב העיגפ שיש וניבה םה .תמ דליה המל וב לפיטש אפורה תא ולאש םירוהה ךרעב הנש ירחאו ,1996
 המל ,תירבה תוצראב וישכע אצמנו ןוכמה לומ לדגש ,ןמפיש יפר םשב אפור ולאש םה .תיחומ העיגפו ןמוש לש
 תתומת הארהש רמאמ ונמסריפ ,הרקמב שממ ,ןכ ירחא הנש .עדוי ונניאש םהל הנע אוה ?ותמ דליה לש םינוריונה
 תוסנל ידכ רקחמהמ לודג קלח םינמממ םה זאמו ,רשק ונתיא ורצי םה .השוג תלחמ לש לדומב ,המקר תיברתב םינוריונ
 .תיחומ העיגפל תמרוגש ,השוג ילוח לצא םינוריונ תתומת שי המל ןיבהל
 אל ינא .תוילנוריונה תולחמה תניחבמ המבה זכרמל השוג תלחמ תא ףחודש רבד דוע שיו ,תניינעמ דואמ הלאש תאז
 רושעב .ןוסניקרפ תלחמ לע םתעמשש חוטב ינא לבא ,הזה םלואל םתסנכנש ינפל השוג תלחמ לע םתעמש םא עדוי
 ברקבש וליג .השוג תלחמל ןוסניקרפ תלחמ ןיב יטנג רשק שיש וליג – תאז שיגדמ ינאו – יטנג רשק שיש וליג ןורחאה
 ינמיס וחתפי םהש יוכיסה – השוג לש םימוטפמיס םהל ןיאו דחא ןגב העיגפ םהל שיש םישנא םתוא – השוג יאשנ
 סנכל יתכלה .ינא אל םג ,ןימאה אל דחא ףא הז תא וליגשכ .הייסולכוא ראש ברקב רשאמ רתוי לודג ןוסניקרפ
 עומשל ידכ ןאכל יתוא םתאבה םאה :יתלאש .הלאכ םילוח ינש שיש ורמא ,ןוסניקרפל השוג ןיב רשקה לע ןוטגנישווב
 התא םאש וארהו ,השוג יאשנו ןוסניקרפ ילוח וחקל ,תויטסיטטס תודובע ושע תונורחאה םינשב לבא ?םילוח ינש לע
 .אשנ ונניאש םדא לש יוכיסהמ רתוי לודג אוה ןוסניקרפ חתפתש יוכיסה ,דחא ןגב העיגפ ךל שיש רמולכ ,השוג אשנ
 ףאל זא ,םינכסמ םיזנכשא םידוהי לש הלחמב רבודמ היה וישכע דע ,יתרמאש ומכ יכ ,השוגה םלועב ךפהמל םרג הז
 .תולחמה יתש ןיב יטנג רשק וליגו .הנממ לבוס םלועה לכ ,ןוסניקרפ תלחמ לבא ...תפכא היה אל דחא
 יכ תיטסינכמ הניחבמ עודי אל הז .עודי אל ?ןוסניקרפ ינמיס וחתפי השוג יאשנש ההובג רתוי תצק תוריבס תמייק המל
 .ןוסניקרפ תלחמ תוחתפתהב ברועמ הזה דיפילה המ םושמ ,םיאשנ לצא רבטצמ אלו ,השוג ילוח לצא רבטצמש דיפילה
 ןוסניקרפב םילוחה רועיש השוג יאשנ לצאו ,ןוסניקרפמ תלבוס םלועה תייסולכואמ םיזוחא 2-1 קרש רמול בייח ינא



 הברה ויה ,תאז לכב .הובג זוחאב רבודמ אל ךא  ,הובג רתוי הברה רועיש הז תיטסיטטס הניחבמ םנמא .זוחא 5-4 אוה
 רותב ונל לבא .ןכש יוכיס רתוי תצק שי ?ןוסניקרפ חתפא םאה :ורמא םה .הלגתה הז רשאכ םיגאדומ דואמ םיאשנ
.הריגא תולחמ אשונב רקחמה תא ץיפקה רבדה יכ בושח הז םירקוח
 םירבדה בור לע ונרביד יכ ,וישכע הז לע רתוונש בשוח ינא .םינימסת רפסמ ןאכ ונמשר – 1 גוס השוג תלחמ
 א"נדה ןחבנ הבש םד תקידב ידי לע הלחמל תואשנ קודבל ןתינ .םילוחה םתוא לש יטנג ןוחבאל עיגנ .ןאכ םימושרש
 סקז-ייט תלחמ לע ונרביד .תיטמיזנא הקידב ידי לע הלחמה לש אשנ התא םא קודבל ןתינ ,רתוי ןוכנ וא .םדאה לש
 ,דיפילה תא קרפמש םיזנאה תא וקדב ,םד תקידב ונל ושע דלונ ונלש ןושאר דליהש ינפל .תיתחפשמ הלחמ איהש
.אל וא עוגפ אוה םא תוארל
 .תיעדמ היעב שי לבא ,הלעי הז המכו תואירב לס לש םיאשונל סנכא אל ?השוג תלחמ יבגל הלודג היעב תמייק המל
 םיחתפמ אל – ןגה יקתוע ינשב העיגפ םהל שיש רמולכ – םילוח תויהל םירומאש םישנאהמ 70%-ש רבתסמ יכ
 הלגמ ,הרוה לש תיטנג הקידב השוע התא .םילוח םהש םיעדוי אל םה ,םייטמוטפמיס-א םהל םיארוק .השוג ינמיס
 תויצפוא םהל עיצמ התא ,ןהלש תוירסומה תלאשל סנכינ אלש תויצפוא עיצמ התא ,םיאשנ אבאה םגו אמאה םגש
 תיתא הלאש וז ?םישוע המ .השוג לש םינמיס וחתפי אל םידליהמ קלח לבא ,תיטנג וא תיטמיזנא הקידב לע תוססובמש
 חתפי אל ילואש דליל לופיט עיצמ התא .השוג תלחמל תורושקה תויתא תויעב לע ךורא עטק שי יתכרעש רפסב .השק
 םירמוא םה .הביסה תאז ,יניצ אל ינא .ףסכ הזמ תושוע ןה יכ ,הפורת עיצהל תוצור ןכ תופורתה תורבח .השוג ינמיס
 תויעב טעמ אל שי .ףסכ תושעל םיצור םה םצעב לבא ,םימוטפמיס וחתפי אל םהש ,םיסוכמ םלוכ לופיט ידי לעש
 .השוג תלחמ לש םוחתב תויתא
?רבטצמ אל דיפילה ,םייטמוטפמיס-א םהשכ :תור
 תוחתפתהו תורבטצהה תומכ ןיב היצלרוק שי םא הארמש ידוסי רקחמ השענש בשוח אל ינא .רבטצמ ןכ דיפילה :ינוט
 ?השענ הז םא עדוי הצובקהמ והשימ .םילוחה לצא השענ הז .םילוח-אלה לצא הלחמה
 םהל שיש השוג ילוח לע רבודמ האבה תיפוקשב .הדבעמב םישוע ונחנאש המ לע רבדל ידכ תוקד 10-5 דוע חקא
 .הדבעמב םישוע ונחנאש המַלְ תורישי רובעאו תאזה תיפוקשה לע רתווא .םינוריונב העיגפ םהל שיש ,תיבצע העיגפ
 ,ונרכזהש דיפילה ,ןמושה תורבטצה םאה הלאשב תקסוע ,םלואב הפ תבשויו ,תויפוקשה תא ןיכהל יל הרזעש רמת
 תורבטצה שיש וא הווש ןפואב חומב רבטצמ ןמושה םאה ;םימיוסמ םירוזאב םינוריונ תתומתו העיגפל תורישי תמרוג
 לע דובעל םיצורשכ .התומת ןיבל םימיוסמ םינוש םירוזאב םינוריונ תורבטצה ןיב היצלרוק שי םאהו ,םינוש םירוזאב
 תולאשב הברה ומדקתה אלש תוביסה תחא .לדומ ירבכע לע םידבוע זא ,םדא ינב לע דובעל רשפא יא הלאכ תולאש
 לע דובעל ידכ .לדומ ירבכע ויה אלש איהה ,השוג תולחמב םיתמ םימיוסמ םינוריונ המל הלאשל ,ןונגנמל תורושקה
 ואיצוהש רבכע ורציי ,2007-ב ,םינש שמח ינפל .תישונאה הלחמה תא הקחמש לדומ היהיש ףידע ,תוישונא תולחמ
 תא ןיבהל םיסנמ הזה רבכעה תועצמאבו ,דקפתמ אל הזה ןגהש ךכ ,השוג תלחמל תמרוג וב העיגפש ןגה תא ונממ
 ררבתמ יכ ,הדבעמב ילכ דוע ונל שי .םיתמ םינוריונה ךיא ,םדוק םיעגפנ חומ ירוזא הזיא ,םדוק הרוק המ – םיכילהתה
 הלחמ תולגל ןתינש ונאצמ הנורחאה הנשב .CVE ארקנ בכעמה ,השוג תלחמב עגפנש םיזנאה לש ימיכ בכעמ שיש
 עיגהל החילצה רמת הזה לדומה םע .דואמ טושפ הז .םירבכעל בכעמה ותוא תקרזה ידי לע רבכעה לצא תיטנג
 ,רבכעה לש חומה תא ונחקל .חומה לש ךתח םיאור םכינפלש תיפוקשב .הדבעמהמ תואצות המכ הפ האראו ,תואצותל
 םויב ,השוג לש םינמיס םוש םהל ןיא םוי 12 ינב םירבכעה רשאכ .חומה לש םינוש םירוזא ןאכ םיאורו ,ותוא ונכתח
 תתומת שי חומה לש םייפיצפס דואמ םירוזאבש םג םיאור .םירבכעה לצא םימוטפמיס תוארל םיליחתמ 16-ה
 םויב הלאה םירבכעה תא םיבירקמ ונחנאו – רתויב הרומח הלחמה זאש ,21-ה םויב .םיתמ םימיוסמ םינוריונ ,םינוריונ



 רבטצמ דיפילה םאה ןיבהל הסנמ רמת .חומה לש םירוזא הברהב הרומח העיגפ םיאור ונחנא - 22-ה םויה וא 21-ה
 ךותבש םיאור םתאו ,בצע יאת ,חומה ךותב םיאת הפ תוארל רשפא – הלדגהב הז תא םיאור האבה תיפוקשב ;ןאכ
.ימיכ ןמס ידי לע ותוא תוארל ונחלצהש ,דיפילה לש תורבטצה שי בצעה יאת
 קלחש רבכע ונאצמ .הנורחאה הנשב רבד דוע התשע הינא .הדבעמב םירחא םיטנדוטס לש תויפוקש םכל הארא וישכע
 הלא ,םינוריונהמ קלחש וניליג .YFP רבכע ארקנ הז – תיפוקשב םיאור םתאש יפכ – קוריב םינמוסמ ולש םינוריונהמ
 ירחא בוקעל ןורחאה ןמזב הליחתה ,תיטנרטסמ ,הינא .השוג תלחמב םיתמש םינוריונה םתוא םה ,קוריב םינמוסמש
 ינפל םימי המכ – 21-ה םויב ןאכ םיאור .קוריב םינמוסמה םינוריונה םתוא לש חומה ךותב התומתה ךילהת
 ןוחבל ונל רשפאמ הזה ילכה .תומל וליחתה םינוריונש םיאור ,םינוריונה תוחולש תא – םירבכעה תא םיבירקמש
 .םירבכע םתוא לצא הרוק המ ןיבהלו
 לע ולכתסה םה – הדיל תשפוחב עגרכ איהש ,תניעו ןר לש הדובע ןאכ םיאור ?םירבכע םתוא לצא םיאור ונחנא המ
 וניאר המ קוידב ריבסא אל .ןיינעמו רידנ דואמ התומת גוס וניארו ,םיריכמ םתאש ,תינורטקלא היפוקסורקימב םינוריונ
 השוג ילוח לצא ןאכ ונאצמש ךילהתה .הזוטפופאה ךילהת לע םתעמש ילוא ;םיכילהת רפסמב םיתמ םיאת לבא ,ןאכ
 לצא םיתמ םיאת ןונגנמ הזיא תועצמאב ןיבהלו ןייפאל םיסנמ ןרו תניע .ןיטולחל רחא ךילהת אלא ,הזוטפופא אל אוה
 .השוג ילוח
 וא םיזנאה ,ןגב היצטומ שי – תיטנג היעב ללגב תמרגנ הלחמהש ונרמא יכ ,לופיט תויורשפא לע דואמ רהמ רבדנ ואוב
 ?תושעל םיצור ונייה המ .טרַטסבוסל רצותה תא קרפל לוכי אל םיזנאהו ,היצטומ םע דדוקמ ןגה ידי לע דדוקש ןובלחה
 אל תאזה היגולונכטה עגרכ ונרעצל .ותוא ףילחהלו דיפיל קרפמש ןובלח דדוקמש ןגה תא תחקל ,ןגה תא ףילחהל
 .השוג תלחמ יבגל ןוכנ ןבומכ הזו ,הלחמ לכ יבגל ןוכנ הז .הלוח לש ןג ףילחהל םתס לוכי אל התא ,תדבוע
 ןיוצמ דבועש לופיט הז .ERT - Enzyme Replacement Therapy ,יפילח םיזנאב לופיט ארקנש לופיט שי לבא
 .חומה ךותל סנכנ אל הזה םיזנאה יכ ?המל .תיחומ העיגפ םע השוג ילוח לצא ללכב דבוע אל לבא ,השוג ילוח לצא
 תא .דבכהו לוחטה לדוג – םייחומ םניאש םימוטפמיסה לכ תא טעמכ ןקתל עדוי ןכ ,הלוחה ףוגל קרזומש ,םיזנאה
 ידכ הלוח קיפסמ התא םא הטילחמו הנדש הדעו שי הנידמ לכבו ,םילוח קיפסמ םהש השוג ילוח םילבקמ הזה לופיטה
 דנלוה ומכ תונידמב .םילוח תיבל עיגמ הלוחה םייעובש לכשכ ,IV ,דירווה ךרד קרזומ םיזנאה .הזה םיזנאה תא לבקל
 .םילוח תיבב השענ לופיטה םילוחה בורל לבא ,התיבה העיגמ תוחאה ,תיבב לופיטה תא תושעל רשפא
 לקש ןוילימ 80-ל תברקתמ הנשל םיזנאה לש תולעה יכ ?הלוח קיפסמ התא םא םיקדובו תודעו םימיקמש יתרמא המל
 םיחוכיו שי .תוחפ םילבקמש םילוח שי ,רתוי הובג ןונימ םילבקמש םילוח שי .השוג ילוח 200-מ תוחפל הנשל
 םיזנא תוחפ הברה תתל רשפאש ןעוט קדצ ירעשמ ןרמיז ירא 'פורפ לשמל .תופורתה תורבחו השוגה יאפור ןיב םירידא
 ןורחאה רושעב .רתויב ההובג םיזנאה תולע לבא ,אל וא קדוצ אוה םא טופשל לוכי אל ינא .לופיטה תולע תא דירוהלו
 ונל רוזעת ילוא ?תושעל לוכי התא המ :ורמא םה .ילצא וכב שממש םירוה יסיסב רקחמל דסומב דרשמב ילצא ובשי
 .םייתניב ךלוה אל הז ?היעבה תא רותפל ידכ רתוי בוט םיזנא חתפל
 ,םיזנאה תא וחתיפו הזה םוחתב םיצולח ויהש םייזנ'ג תרבח – השוג ילוחל םיזנא קפסל רושיא ולביק תורבח שולש
 ,קושל וישכע ואצי םה ,לאימרכב סקילטורפ תרבח שי .ןוטסובב הרבח שי .קושב םידיחיה ויה םה םינש רשע ךשמב
 הרבחהמ הפורתה תא לבקל רשפא .םולכב תוינמ ןיא יל ...ץילממ ינא םא עדוי אל ינא לבא תוינמ םלצא תונקל רשפא
 ומכ ריחמה תא דירות ילוא ,תורחת שי וישכע :ול יתרמא ,טנדוטס ןאכ היהש ל"כנמה םע יתרביד ;לאימרכב תאזה
 םינוילימ תואמ ועיקשה תופורתה תורבח יכ ,השוג ילוח לצא הרוק אל הז ירעצל ?םינופאלפה יריחמ תא םידירומש
 תלחמב תויתא תויעב שיש קר אל זא .תוקדוצ .תואצוהה לכ לע רזחה לבקל תוכירצ ןהו ,םיזנאה תא חתפל ידכ



 ינא ילוא ,םיזנאה תא םילבקמש ץראב םילוח 500-כ שי יתעדל .תושק דואמ-דואמ תויסנניפ תולאש םג שי ,השוגה
 יתייה .עדוי אל ינא תורחא תורבח יבגל ,םייזנ'ג תרבחמ םיזנאה תא םילבקמש םילוח 4,000-כ שי םלועב לבא ,העוט
.ףסכ םהל ןיא יכ לארשימ םיזנא קובקב חולשל לוכי ינא םא ולאש ,םינש המכ ינפל ןיסב
 יתשגפ םינש המכ ינפל .ןוכמב ןאכ ונישעש והשמ םכל הארא .וישכע ןהילע רבדא אל ,ךרדב תופורת המכ דוע שי
 .ןמסוז לאוי םע דובעל ליחתה אוה יליס לצא יתייהשכ .טרוטקודב ילש החנמ היהש ןמליס לארשי 'פורפ תא תוגרדמב
 אוה .םיזנאה לש יזיפ הנבמ ונל ןיאש ול יתרמא ,םיזנאהו השוג תלחמ לע ול יתרבסה ,השוע ינא המ יתוא לאש אוה
 .השוג תלחמב םיזנאה לש הנבמה תא ונרתפ ,םישנא הברה תרזעב ,םינש עברא-שולש ךותו ןמסוז לאוי לא יתוא הנפיה
 ,טרוטקודה תא יתמייס רשאכ רמאמה תא ובתכ םהמ השיש ,םירבחמ העבש לש רמאמ ונאצוה 2003-ב יכ ,ןיינעמ
 דואמ אוה ,םיזנאה הנבמ תא ונרתפ ...רבד םוש ונמסריפ אל זאמו ,םינש 16 ךשמב םירבח ונראשנש לאוי םגו החנמה
 לכונש ,רתוי יביטקפא לופיטל עיגהל לכונ םיזנאה הנבמ תרזעב ילואש יתבשח ,תורבחה לכ ואוביש יתבשח ,רקי
 אל דחא ףא ,םסרופ אוהש ינפל הנבמה תא ונגצה ,תורבחל ונינפ .םייעובשב םעפ םוקמב םיישדוחב םעפ ותוא קירזהל
 .רתוי הבוטו הלוז הפורת רצייל םיניינועמ ךכ לכ אל םהו תדבוע הפורתה ,ףסכ םישוע םה .עומשל הצר
 .זז ישוקב אוה ,השוג הלוח רבכע ,הדבעמב ונלצא רבכע םיאור טרסב .טרס םכל תוארהל הצור ינא ?תופורת יבגל המ
 ידכ םירחא םינוויכ חתפל לכונ רבד לש ופוסבש הווקת תצק ונל ןתונ הזה והשמה .והשמב לפוטש רבכע םיאור ודילו
 .השוג ילוחל רוזעל
 ,רמת ,הינא תא תיפוקשב תוארל םילוכי םתא .השוג תלחמב קסוע הנממ קלח קר ,הנטק אל הדבעמ יל שי .םייסא ינא
 הרקמ לכב םא .םתוא ולאשתש ףידע ,תולאש םכל שי םאו .הדיל תשפוחב התיהש תניעו ,התיה אל הליה ,ידנא ,ןר
 .הבר הדות .רשפא ,תולאש שי
)םייפכ תואיחמ(
 .תוקד שמח תולאשל ןמז ונל שי ,ונלש תרוסמה יפל .תפלאמ האצרהה לע ינוטל הדות לכ םדוק :ןנור
?הלחמה לש 3 ,2 ,1 גוס ןיב ןגב לדבהה המ :הלאש
 םיעדוי אל ונחנא .תיבצע העיגפ שי םימיוסמ םילוח לצא המ םושמ לבא ,תונוש תצק תויצטומ שי .םיעדוי אל :ינוט
.תניוצמ הלאש .תושקה תולאשה תחא וז .המל
?תיבצע העיגפ םע םילוח לצא ER Therapy לש תורשפאל סחייתהל ןכומ התא :הלאש
 .הרקי הז יתמ עדוי אל ינא ,דובעי הז ףוסב .עדוי אל ינא ,הז לע דבוע םלוע יצח :ינוט
?אל קלחו חומב םיאצמנ קלח ילוא ?םידיפילה תא םיקרפמש שי םימיזנא יגוס המכ :הלאש
 יתרביד םויה .םיינש שיש םיעדוי וישכע .דיפילה תא קרפמ דחא םיזנאש ובשח םינש שמח ינפל דע .הבוט הלאש :ינוט
 וא תיחומ העיגפ לע יארחאש ,הלאה םימיזנאה ינש ןיב סחי וא רשק שי םא תוארל ידכ דנלוהב תימע םע פייקסב
.ןורחאה ןמזב קר הלגתה הז לבא .חומב םינוש םירוזאב העיגפה לש יונישל
?דחא דיפיל גוס לע רבודמ :הלאש
 .הנוש ךרואב תורשרש שי ידיפילה קלחל יכ ,ךבוסמ דואמ הז .םילק םייוניש םע ,דחא דיפיל גוס רבטצמ השוגב :ינוט
 רפסמ םע דחא דיפיל ;דחא דיפיל רקיעב הז .השוגה תלחמ ןיבל הלאה םיגוסה ןיב רשק םוש עגרכ עודי אל לבא
 .תובושח אל תויצאירווה הארנכ לבא ,תונטק תויצאירו
 .הבר הדות :ןנור
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