
ÉÖçÖíàäÄ, 2008, ÚÓÏ 44, ‹ 10, Ò. 1356–1373

 

1356

 

í‡‰ËˆËÓÌÌÓ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÂ ‡ÁÌÓÓ·‡ÁËÂ ÙÂ-
ÌÓÚËÔÓ‚ Û ‚Ë‰‡ Ó·˙flÒÌflÂÚÒfl ˜ÂÂÁ ËÁÏÂÌ˜Ë‚ÓÒÚ¸
ÔÂ‚Ë˜ÌÓÈ ÒÚÛÍÚÛ˚ ÏÓÎÂÍÛÎ˚ Ñçä. é‰Ì‡ÍÓ ‚ ÔÓ-
ÒÎÂ‰ÌÂÂ ‚ÂÏfl ËÌÚÂÌÒË‚ÌÓ Ì‡Í‡ÔÎË‚‡˛ÚÒfl ‰‡ÌÌ˚Â,
Ò‚Ë‰ÂÚÂÎ¸ÒÚ‚Û˛˘ËÂ Ó ÚÓÏ, ̃ ÚÓ ÓÔÂ‰ÂÎÂÌÌ˚È ‚ÍÎ‡‰
‚ ËÁÏÂÌ˜Ë‚ÓÒÚ¸ ÙÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍËı ÔËÁÌ‡ÍÓ‚ ÏÓ„ÛÚ
‚ÌÓÒËÚ¸ ‚‡Ë‡ˆËË ‚ ÒÚÛÍÚÛÌÓÈ Ó„‡ÌËÁ‡ˆËË ıÓ-
Ï‡ÚËÌ‡, ÓÔÂ‰ÂÎfl˛˘ËÂ ‡ÍÚË‚ÌÓÂ ËÎË, Ì‡ÔÓÚË‚, ÌÂ-
‡ÍÚË‚ÌÓÂ ÒÓÒÚÓflÌËÂ „ÂÌÓ‚ ·ÂÁ ËÁÏÂÌÂÌËfl Ëı ÍÓ‰ËÛ-
˛˘ÂÈ ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË [1–3]. í‡ÍËÂ ‚‡Ë‡ˆËË,
ÔÓÎÛ˜Ë‚¯ËÂ Ì‡Á‚‡ÌËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ [4], ÔÂ‰ÒÚ‡‚Îfl-
˛Ú ÒÓ·ÓÈ ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ ¯ËÓÍËÈ ÒÔÂÍÚ ËÁÏÂÌÂÌËÈ,
Á‡Ú‡„Ë‚‡˛˘Ëı ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ „ÂÌÓ‚. ëÂ‰Ë ÌËı ÏÓÊ-
ÌÓ ÓÚÏÂÚËÚ¸ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ 

 

CpG

 

-‰ËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚ ‚
ÒÓÒÚ‡‚Â Ñçä, ÍÓ‚‡ÎÂÌÚÌ˚Â ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËË „ËÒÚÓÌÓ‚
(‡ˆÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ, ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ, ÙÓÒÙÓËÎËÓ‚‡-
ÌËÂ, Û·ËÍ‚ËÚËÌËÎËÓ‚‡ÌËÂ), ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ Ï‡Î˚ı Â-
„ÛÎflÚÓÌ˚ı Ë ËÌÚÂÙÂËÛ˛˘Ëı êçä. ëÓ ÒÏÂ˘Â-
ÌËÂÏ ‡ÍˆÂÌÚÓ‚ ‚ ÒÓ‚ÂÏÂÌÌÓÈ „ÂÌÂÚËÍÂ ‚ Ó·Î‡ÒÚ¸
ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÓÈ „ÂÌÓÏËÍË ËÁÛ˜ÂÌËÂ ‡ÁÌÓÓ·‡ÁËfl,
ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl Ë Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ˝ÔËÏÛ-
Ú‡ˆËÈ ‚˚Á˚‚‡ÂÚ ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸Ì˚È ËÌÚÂÂÒ. èÓ ÌÂÍÓÚÓ-
˚Ï ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËflÏ, ˜‡ÒÚÓÚ‡ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ÏÓÊÂÚ
Ì‡ Ó‰ËÌ–‰‚‡ ÔÓfl‰Í‡ ÔÂ‚˚¯‡Ú¸ ̃ ‡ÒÚÓÚÛ „ÂÌÌ˚ı ÏÛ-
Ú‡ˆËÈ [5], ‡ ÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓ Ëı ‚ÍÎ‡‰ ‚ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌ-
ÌÛ˛ ËÁÏÂÌ˜Ë‚ÓÒÚ¸, ‚ ÚÓÏ ˜ËÒÎÂ Ë Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡, ÔÓÍ‡
ÓÒÚ‡ÂÚÒfl ÌÂ‰ÓÓˆÂÌÂÌÌ˚Ï.

é‰ÌÓÈ ËÁ Û‰Ó·Ì˚ı ÏÓ‰ÂÎ¸Ì˚ı ÒËÒÚÂÏ ‰Îfl ËÒÒÎÂ-
‰Ó‚‡ÌËfl ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ fl‚ÎflÂÚÒfl „ÂÌÓÏÌ˚È ËÏÔËÌ-
ÚËÌ„, ÔÂ‰ÒÚ‡‚Îfl˛˘ËÈ ÒÓ·ÓÈ ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÈ ÙÂ-
ÌÓÏÂÌ, Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡˛˘ËÈ ÏÓÌÓ‡ÎÎÂÎ¸ÌÛ˛ ˝ÍÒÔÂÒ-
ÒË˛ „ÂÌÓ‚ ‚ Á‡‚ËÒËÏÓÒÚË ÓÚ Ëı Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍÓ„Ó
ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl [6]. åÓÎÂÍÛÎflÌÓÈ ÓÒÌÓ‚ÓÈ ÔÓ‰‰Â-

Ê‡ÌËfl Ú‡ÍÓÈ ˝ÍÒÔÂÒÒËË fl‚ÎflÂÚÒfl ‚ ÓÒÌÓ‚ÌÓÏ ‰ËÙ-
ÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ÔÓÏÓÚÓÌ˚ı Â„Ë-
ÓÌÓ‚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÎÓÍÛÒÓ‚ ËÎË Â„ÛÎflÚÓÌ˚ı
ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ, Ú‡Í Ì‡Á˚‚‡ÂÏ˚ı ˆÂÌÚÓ‚ ËÏ-
ÔËÌÚËÌ„‡ (

 

ñà

 

), Ì‡ ‡ÁÌ˚ı Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍËı ÍÓÔËflı
ıÓÏÓÒÓÏ. ÑÓÔÓÎÌËÚÂÎ¸ÌÓ ÏÂı‡ÌËÁÏ˚ ËÏÔËÌÚËÌ„‡
ÏÓ„ÛÚ Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡Ú¸Òfl ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËflÏË „ËÒÚÓÌÓ‚ Ë
‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸˛ Ï‡Î˚ı Â„ÛÎflÚÓÌ˚ı êçä. ÑËÙÙÂ-
ÂÌˆË‡Î¸ÌÓÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „Â-
ÌÓ‚ ËÎË ñà ÙÓÏËÛÂÚÒfl ‚ ÔÓÎÓ‚˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı Ó‰Ë-
ÚÂÎÂÈ Ë ÒÓı‡ÌflÂÚÒfl ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı ÔÓÚÓÏ-
ÒÚ‚‡, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ, Ì‡ ÔÓÚflÊÂÌËË ‚ÒÂı ÒÚ‡‰ËÈ
ÓÌÚÓ„ÂÌÂÁ‡. ÑÎfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl ËÏÔËÌ-
ÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡ ı‡‡ÍÚÂÌÓ ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ˝ÍÒÔÂÒ-
ÒËË, ÚÓ„‰‡ Í‡Í ÌÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚Â ‡ÎÎÂÎË fl‚Îfl˛ÚÒfl
ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÓ ‡ÍÚË‚Ì˚ÏË. 

ùÔËÏÛÚ‡ˆËË (Ì‡Û¯ÂÌËfl ÒÚ‡ÚÛÒ‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl
Ñçä – Í‡Í Ó‰ËÌ ËÁ Ëı ‚‡Ë‡ÌÚÓ‚) ÏÓ„ÛÚ ÔË‚ÂÒÚË Í
‰‚ÛÍ‡ÚÌÓÏÛ Û‚ÂÎË˜ÂÌË˛ ‰ÓÁ˚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó
„ÂÌ‡ ‚ ÒÎÛ˜‡Â „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ÌÂ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó ‚
ÌÓÏÂ ‡ÎÎÂÎfl, ÚÓ„‰‡ Í‡Í „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ Â‰ËÌ-
ÒÚ‚ÂÌÌÓ„Ó ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl, Ì‡ÔÓÚË‚, ‚˚ÁÓ‚ÂÚ ÔÓÎ-
ÌÓÂ ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ÔÓ‰ÛÍÚ‡ „ÂÌ‡ ‚ ÍÎÂÚÍÂ. é˜Â‚Ë‰ÌÓ,
˜ÚÓ ÒÔÂÍÚ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÎÓÍÛ-
Ò‡ı „ÂÌÓÏ‡ („ËÔÓ- ËÎË „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ‡ÎÎÂÎÂÈ
Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ ËÎË ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„‡ı) ÓÍ‡Á˚‚‡-
ÂÚÒfl ·ÓÎÂÂ ̄ ËÓÍËÏ, ̃ ÂÏ ‰Îfl ·Ë‡ÎÎÂÎ¸ÌÓ ̋ ÍÒÔÂÒÒË-
Û˛˘ËıÒfl „ÂÌÓ‚. ÖÒÎË ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ÔÓÒÎÂ‰ÌËı Â„Û-
ÎËÛÂÚÒfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂÏ ÔÓÏÓÚÓÌÓ„Ó Â„ËÓÌ‡,
ÚÓ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ·Û‰ÛÚ Ó„‡ÌË˜ÂÌ˚ „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡-
ÌËÂÏ Ñçä. ñÂÎ¸ Ì‡ÒÚÓfl˘Â„Ó ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl – ‡Ò-
ÒÏÓÚÂÌËÂ ÒÔÂÍÚ‡ ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı
„ÂÌÓ‚ Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ (Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ ËÁÏÂÌÂÌËÈ ÒÚ‡ÚÛÒ‡
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ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ñçä), ‚‡Ë‡ÌÚÓ‚ Ëı ‚ÓÁÏÓÊÌÓÈ
ÍÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËË, ÔÓÚÂÌˆË‡Î¸Ì˚ı ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚ Ë
ÔË˜ËÌ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl, ‡ Ú‡ÍÊÂ ÓÎË ‚ ˝ÚËÓÎÓ„ËË
fl‰‡ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ.

 

éÅôÄü ïÄêÄäíÖêàëíàäÄ 
ùèàåìíÄñàâ à åÖïÄçàáåéÇ 

àï ÇéáçàäçéÇÖçàü

 

èÂÊ‰Â ˜ÂÏ ÔËÒÚÛÔËÚ¸ Í ‡ÒÒÏÓÚÂÌË˛ ‡ÁÌÓ-
Ó·‡ÁËfl ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ÌÂ-
Ó·ıÓ‰ËÏÓ ÓÚÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ ‚ ÒÓ‚ÂÏÂÌÌÓÈ ÎËÚÂ‡ÚÛÂ
ÔÂ‰ÎÓÊÂÌÓ ‡ÁÎË˜‡Ú¸ ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â Ë ‚ÚÓË˜Ì˚Â
˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË [5]. èÂ‚Ë˜Ì˚Â, ËÎË “ËÒÚËÌÌ˚Â”, ˝ÔË-
ÏÛÚ‡ˆËË ÔÂ‰ÒÚ‡‚Îfl˛Ú ÒÓ·ÓÈ ÌÂÔÓÒÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚Â
ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËË ÒÚ‡ÚÛÒ‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ñçä ‚ Â„Û-
ÎflÚÓÌ˚ı Ó·Î‡ÒÚflı „ÂÌ‡, ÔË‚Ó‰fl˘ËÂ Í ËÁÏÂÌÂÌËflÏ
Â„Ó ˝ÍÒÔÂÒÒËË ·ÂÁ Ì‡Û¯ÂÌËfl ÍÓ‰ËÛ˛˘ÂÈ ÔÓÒÎÂ-
‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË. ÇÚÓË˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË Ú‡ÍÊÂ ı‡-
‡ÍÚÂËÁÛ˛ÚÒfl ‡·Â‡ÌÚÌ˚ÏË ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËflÏË
ıÓÏ‡ÚËÌ‡, Ó‰Ì‡ÍÓ ˝ÚË ËÁÏÂÌÂÌËfl Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ˚ 

 

cis

 

-
ËÎË 

 

trans

 

-ÏÛÚ‡ˆËflÏË ‚ ‰Û„Ëı ÎÓÍÛÒ‡ı, ÍÓÌÚÓÎËÛ-
˛˘Ëı Â„Ó ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÛ˛ Ó„‡ÌËÁ‡ˆË˛. èËÏÂ-
‡ÏË ‚ÚÓË˜Ì˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ, Ò‚flÁ‡ÌÌ˚ı Ò 

 

cis

 

-˝Ù-
ÙÂÍÚ‡ÏË, fl‚Îfl˛ÚÒfl „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ 

 

CGG

 

-ÔÓ‚-
ÚÓÓ‚ ‚ „ÂÌÂ 

 

FMR

 

1

 

 ÔË Û‚ÂÎË˜ÂÌËË Ëı ÍÓÔËÈ ÔË
ÒËÌ‰ÓÏÂ å‡ÚËÌ‡–ÅÂÎÎ [7] ËÎË „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡-
ÌËÂ 3.3 ÚÔÌ Ú‡Ì‰ÂÏÌÓ„Ó ÔÓ‚ÚÓ‡ 

 

D

 

4

 

Z

 

4

 

 ‚ ÒÛ·ÚÂÎÓÏÂ-
ÌÓÏ ‡ÈÓÌÂ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 4 Ò ÛÏÂÌ¸¯ÂÌËÂÏ ˜ËÒÎ‡ Â„Ó
ÍÓÔËÈ (ÏÂÌ¸¯Â 11) ÔË ‡ÛÚÓÒÓÏÌÓ-‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌÓÏ
ÒËÌ‰ÓÏÂ – ÎËˆÂ‚ÓÈ Ë ÔÎÂ˜ÂÎÓÔ‡ÚÓ˜ÌÓÈ ‰ËÒÚÓÙËË
[8]. ç‡Ë·ÓÎÂÂ flÍËÏ ÔËÏÂÓÏ 

 

trans

 

-˝ÙÙÂÍÚÓ‚ fl‚-
ÎflÂÚÒfl „ÛÔÔ‡ ıÓÏ‡ÚËÌÓ‚˚ı ·ÓÎÂÁÌÂÈ (ÒËÌ‰ÓÏ˚

 

ICF

 

, êÂÚÚ‡, äÓÙÙËÌ‡–ã‡ÛË, êÛ·ËÌ¯ÚÂÈÌ‡–íÂÈ·Ë
Ë fl‰ ‰Û„Ëı), Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ˚ı ÏÛÚ‡ˆËflÏË ‚ „ÂÌ‡ı,
ÍÓ‰ËÛ˛˘Ëı ·ÂÎÍË Ë ÙÂÏÂÌÚ˚, Û˜‡ÒÚ‚Û˛˘ËÂ ‚
˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ÂÓ„‡ÌËÁ‡ˆËË ıÓÏ‡ÚËÌ‡ [9].

é˜Â‚Ë‰ÌÓ, ˜ÚÓ ‚ ÓÒÌÓ‚Â ‚ÚÓË˜Ì˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ
ÎÂÊ‡Ú ÏÛÚ‡ˆËË ‚ „ÂÌ‡ı, ÔÓ‰ÛÍÚ˚ ÍÓÚÓ˚ı ÍÓÌÚÓ-
ÎËÛ˛Ú Ú‡ÌÒÍËÔˆËÓÌÌÛ˛ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ıÓÏ‡ÚËÌ‡.
èÓ˝ÚÓÏÛ ̃ ‡ÒÚÓÚ‡ ‚ÚÓË˜Ì˚ı ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ÒÓÔÓÒÚ‡‚Ë-
Ï‡ Ò ˜‡ÒÚÓÚÓÈ „ÂÌÌ˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ Ë ˝ÚË ËÁÏÂÌÂÌËfl ÔË-
ÒÛÚÒÚ‚Û˛Ú, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ, ‚Ó ‚ÒÂı ÍÎÂÚÍ‡ı Ó„‡ÌËÁÏ‡.
Ç˚ÒÍ‡Á˚‚‡ÂÚÒfl ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ, ˜ÚÓ ‚ ÓÚÎË˜ËÂ ÓÚ
‚ÚÓË˜Ì˚ı ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ÏÓ„ÛÚ ‚ÓÁÌËÍ‡Ú¸
Ò „Ó‡Á‰Ó ·ÓÎÂÂ ‚˚ÒÓÍÓÈ ˜‡ÒÚÓÚÓÈ [5]. äÓÏÂ ÚÓ„Ó,
ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ÏÓ„ÛÚ ·˚Ú¸ Ó„‡ÌË˜ÂÌ˚ ÓÚ-
‰ÂÎ¸Ì˚ÏË ÍÎÂÚÍ‡ÏË ËÎË ÚÍ‡ÌflÏË Ó„‡ÌËÁÏ‡, ˜ÚÓ Á‡-
ÚÛ‰ÌflÂÚ Ëı Ë‰ÂÌÚËÙËÍ‡ˆË˛ (Ë ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ
ÓˆÂÌÍÛ ˜‡ÒÚÓÚ˚) Ë Ó·ÛÒÎÓ‚ÎË‚‡ÂÚ, ‚ fl‰Â ÒÎÛ˜‡Â‚,
·ÓÎÂÂ Ïfl„ÍÓÂ ÙÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍÓÂ ÔÓfl‚ÎÂÌËÂ.

èÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË, ÌÂ Ì‡Û¯‡fl ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡-
ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË Ñçä, ËÁÏÂÌfl˛Ú ÍÓÌÙË„Û‡ˆË˛ ıÓÏ‡ÚË-
Ì‡, ÍÓÚÓ˚È ÏÓÊÂÚ Ì‡ıÓ‰ËÚ¸Òfl ‚ Ú‡ÌÒÍËÔˆËÓÌÌÓ
‡ÍÚË‚ÌÓÏ ËÎË ÌÂ‡ÍÚË‚ÌÓÏ ÒÓÒÚÓflÌËË. ì ÏÎÂÍÓÔËÚ‡-
˛˘Ëı ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÂ ÔÓ‰‡‚ÎÂÌËÂ ˝ÍÒÔÂÒÒËË „Â-
ÌÓ‚ ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡ÂÚÒfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂÏ ˆËÚÓÁËÌÓ‚˚ı
ÓÒÚ‡ÚÍÓ‚ ‚ Ó·Î‡ÒÚË 

 

CpG

 

-‰ËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚ ‚ ÔÓÏÓÚÓ-
Ì˚ı Â„ËÓÌ‡ı. ë ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚ÏË Â„ËÓÌ‡ÏË

(

 

CpG

 

-ÓÒÚÓ‚Í‡ÏË) ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚Û˛Ú ÏÂÚËÎˆËÚÓÁËÌ-
Ò‚flÁ˚‚‡˛˘ËÂ ·ÂÎÍË, ÍÓÚÓ˚Â ÏÓ·ËÎËÁÛ˛Ú ‚ ˝ÚË
Û˜‡ÒÚÍË Ï‡ÍÓÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚Â ÙÂÏÂÌÚ‡ÚË‚Ì˚Â
ÍÓÏÔÎÂÍÒ˚, ˜ÚÓ Ë ÙÓÏËÛÂÚ, ‚ ÍÓÌÂ˜ÌÓÏ ËÚÓ„Â,
Ú‡ÌÒÍËÔˆËÓÌÌÓ ÌÂ‡ÍÚË‚ÌÛ˛ ÒÚÛÍÚÛÛ ıÓÏ‡ÚË-
Ì‡. åÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ Ñçä ÓÒÛ˘ÂÒÚ‚Îfl˛Ú Ñçä-ÏÂÚËÎ-
Ú‡ÌÒÙÂ‡Á˚, Í‡Ú‡ÎËÁËÛ˛˘ËÂ ÔÂÂÌÓÒ ÏÂÚËÎ¸ÌÓÈ
„ÛÔÔ˚ Ò 

 

S

 

-‡‰ÂÌÓÁËÎÏÂÚËÓÌËÌ‡ Ì‡ ÓÒÚ‡ÚÍË ̂ ËÚÓÁËÌ‡
‚ 

 

CpG

 

-ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚflı. èÓ‰Ó·ÌÓÏÛ ‡ÒÒÏÓÚ-
ÂÌË˛ ‚ÓÔÓÒÓ‚ ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ë
ÙÓÏËÓ‚‡ÌËfl Ú‡ÌÒÍËÔˆËÓÌÌÓ ÌÂ‡ÍÚË‚Ì˚ı ıÓ-
Ï‡ÚËÌÓ‚˚ı ÍÓÏÔÎÂÍÒÓ‚ ÔÓÒ‚fl˘ÂÌ fl‰ Ó·ÁÓÓ‚ ‚
ÓÚÂ˜ÂÒÚ‚ÂÌÌÓÈ Ë Á‡Û·ÂÊÌÓÈ ÎËÚÂ‡ÚÛÂ [9–13].

èË ‡Ì‡ÎËÁÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏÓ Û˜ËÚ˚‚‡Ú¸
Ë ÓÌÚÓ„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÛ˛ ÒÔÂˆËÙË˜ÌÓÒÚ¸ ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜Â-
ÒÍËı ÔÓˆÂÒÒÓ‚ Ì‡ ‡ÁÌ˚ı ˝Ú‡Ô‡ı ËÌ‰Ë‚Ë‰Û‡Î¸ÌÓ„Ó
‡Á‚ËÚËfl Ó„‡ÌËÁÏ‡. ç‡Ë·ÓÎÂÂ ÁÌ‡˜ËÏ˚Â ËÁÏÂÌÂ-
ÌËfl ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ Ó„‡ÌËÁ‡ˆËË „ÂÌÓÏ‡ ÔÓËÒıÓ-
‰flÚ ÔË ÒÓÁÂ‚‡ÌËË ÔÓÎÓ‚˚ı ÍÎÂÚÓÍ Ë Ì‡ ‡ÌÌËı ̋ Ú‡-
Ô‡ı ÔÂ- Ë ÔÓÒÚËÏÔÎ‡ÌÚ‡ˆËÓÌÌÓ„Ó ‡Á‚ËÚËfl ÏÎÂÍÓ-
ÔËÚ‡˛˘Ëı [14]. ëÓ‚ÓÍÛÔÌÓÒÚ¸ Á‡ÍÓÌÓÏÂÌ˚ı Ë
ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸Ì˚ı ËÁÏÂÌÂÌËÈ ı‡‡ÍÚÂ‡ ÏÂÚËÎËÓ-
‚‡ÌËfl „ÂÌÓÏ‡ ‚ ˝ÚË ÔÂËÓ‰˚ ÓÌÚÓ„ÂÌÂÁ‡ ÔÓÎÛ˜ËÎ‡
Ì‡Á‚‡ÌËÂ ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËfl
(ËÒ. 1). éÌÓ Ì‡˜ËÌ‡ÂÚÒfl ‚ ÔËÏÓ‰Ë‡Î¸Ì˚ı ÔÓÎÓ-
‚˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı ÔË Ëı ÔÓÒÚÛÔÎÂÌËË ‚ „ÓÌ‡‰˚. ÑÂÏÂÚÂ-
ÎËÓ‚‡ÌË˛ ÔÓ‰‚Â„‡˛ÚÒfl Í‡Í ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚Â,
Ú‡Í Ë ÌÂËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚Â ÎÓÍÛÒ˚ „ÂÌÓÏ‡. í‡ÍÓÂ
ÒÚË‡ÌËÂ ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ËÌÙÓÏ‡ˆËË ÌÂÓ·ıÓ‰Ë-
ÏÓ ‰Îfl Ó·ÂÒÔÂ˜ÂÌËfl ÚÓÚËÔÓÚÂÌÚÌÓÒÚË ÔÓÎÓ‚˚ı ÍÎÂ-
ÚÓÍ, ‡ Ú‡ÍÊÂ, ‚ÓÁÏÓÊÌÓ, Ë ‰Îfl Û‰‡ÎÂÌËfl ‡·Â‡ÌÚ-
Ì˚ı ˝ÔË„ÂÌÓÚËÔÓ‚. ÑÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÂ ÒÓÒÚÓflÌËÂ
ıÓÏ‡ÚËÌ‡ ÒÓı‡ÌflÂÚÒfl Ì‡ ÔÂËÓ‰ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË ÏËÚÓÁ‡
‚ ÏÛÊÒÍËı ÔÓÎÓ‚˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı Ë ÏÂÈÓÁ‡ ‚ ÊÂÌÒÍËı „‡-
ÏÂÚ‡ı. èË ‚ÓÁÓ·ÌÓ‚ÎÂÌËË ÏËÚÓÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ‰ÂÎÂÌËfl
ÒÔÂÏ‡ÚÓ„ÓÌËÈ ‚ ÌËı Á‡ÔÛÒÍ‡ÂÚÒfl ÔÓˆÂÒÒ ÛÒÚ‡ÌÓ‚-
ÎÂÌËfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl 

 

de

 

 

 

novo

 

, ÍÓÚÓ˚È ÔÓÎÌÓÒÚ¸˛
Á‡‚Â¯‡ÂÚÒfl Í ÒÚ‡‰ËË Ô‡ıËÚÂÌ˚ ÏÂÈÓÁ‡ 

 

I

 

. Ç ÓÓˆËÚ‡ı
ÊÂ ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ì‡˜ËÌ‡ÂÚÒfl ÚÓÎ¸ÍÓ
ÎË¯¸ ‚ ÔÂËÓ‰ Ëı ÒÓÁÂ‚‡ÌËfl Ë Á‡‚Â¯‡ÂÚÒfl Í ÒÚ‡-
‰ËË ÏÂÚ‡Ù‡Á˚ 

 

II

 

. äÓÏÂ ÚÓ„Ó, ÔË ÒÓÁÂ‚‡ÌËË ÔÓÎÓ-
‚˚ı ÍÎÂÚÓÍ ‚ ÌËı ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ÔÓÎÓ-Á‡‚ËÒËÏÓÂ ÏÂÚË-
ÎËÓ‚‡ÌËÂ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚. 

èÓÒÎÂ ÓÔÎÓ‰ÓÚ‚ÓÂÌËfl Ì‡˜ËÌ‡ÂÚÒfl ‚ÚÓ‡fl ‚ÓÎÌ‡
ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËfl, ÍÓÚÓ‡fl Á‡Ú‡„Ë‚‡ÂÚ „ÂÌÓÏ ÒÓ-
Ï‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÓÍ. éÚˆÓ‚ÒÍËÂ ıÓÏÓÒÓÏ˚ ‰ÂÍÓÌ-
‰ÂÌÒËÛ˛ÚÒfl, ÔÓÚ‡ÏËÌ˚ ‚ ÒÓÒÚ‡‚Â ıÓÏ‡ÚËÌ‡ Á‡ÏÂ-
˘‡˛ÚÒfl Ì‡ „ËÒÚÓÌ˚ Ë Á‡ÔÛÒÍ‡ÂÚÒfl ·˚ÒÚÓÂ ‡ÍÚË‚ÌÓÂ
‰ÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó „ÂÌÓÏ‡. å‡ÚÂËÌÒÍËÈ
„ÂÌÓÏ ÔÂÚÂÔÂ‚‡ÂÚ ÔË ˝ÚÓÏ ·ÓÎÂÂ ÏÂ‰ÎÂÌÌÓÂ Ô‡Ò-
ÒË‚ÌÓÂ ‰ÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ. èÓÁ‰ÌÂÂ, ‚ ÔÂËÓ‰ ËÏÔÎ‡Ì-
Ú‡ˆËË, Á‡ÔÛÒÍ‡ÂÚÒfl ÔÓˆÂÒÒ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl 

 

de

 

 

 

novo

 

,
ÍÓÚÓ˚È Ë ÔË‚Ó‰ËÚ Í ÙÓÏËÓ‚‡ÌË˛ ÒÔÂˆËÙË˜Ì˚ı
ËÒÛÌÍÓ‚ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ‚ ÚÂı ËÎË ËÌ˚ı Ó·Î‡ÒÚflı „Â-
ÌÓÏ‡ ‚ ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı. ùÚÓÚ ÔÓˆÂÒÒ Ó·ÂÒÔÂ˜Ë-
‚‡ÂÚ ÚÍ‡ÌÂÒÔÂˆËÙË˜ÌÓÒÚ¸ „ÂÌÌÓÈ ˝ÍÒÔÂÒÒËË Ë fl‚Îfl-
ÂÚÒfl Ó‰ÌËÏ ËÁ ÍÎ˛˜Â‚˚ı ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚ ÍÎÂÚÓ˜ÌÓÈ ‰ËÙ-
ÙÂÂÌˆËÓ‚ÍË ‚ ıÓ‰Â ÓÌÚÓ„ÂÌÂÁ‡. çÂÓ·ıÓ‰ËÏÓ
ÓÚÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚Â „ÂÌ˚ ËÁ·Â„‡˛Ú
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ãÂ·Â‰Â‚, ë‡ÊÂÌÓ‚‡

 

˝ÚÓÈ ‚ÓÎÌ˚ ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËfl ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı
ÍÎÂÚÍ‡ı, ÒÓı‡Ìflfl ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸Ì˚È ËÒÛÌÓÍ ÏÂ-
ÚËÎËÓ‚‡ÌËfl, Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌÌ˚È ÓÚ Ó‰ËÚÂÎÂÈ.

ç‡Û¯ÂÌËfl ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡-
ÌËfl (ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ‰ÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Í‡ÍËı-ÎË·Ó ÎÓÍÛ-
ÒÓ‚ ËÎË, Ì‡ÔÓÚË‚, ‡·Â‡ÌÚÌÓÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ
Û˜‡ÒÚÍÓ‚ „ÂÌÓÏ‡, ÍÓÚÓ˚Â ‚ ÌÓÏÂ ÌÂ ‰ÓÎÊÌ˚ ÔÓ‰-
‚Â„‡Ú¸Òfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛ Í‡Í ‚ „‡ÏÂÚ‡ı, Ú‡Í Ë ‚ ÒÓ-
Ï‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı) ÏÓ„ÛÚ ÓÍ‡Á˚‚‡Ú¸ ÒÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓÂ
‚ÎËflÌËÂ Ì‡ ̋ ÍÒÔÂÒÒË˛ „ÂÌÓ‚ Ë ÙÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍËÂ ÔË-
ÁÌ‡ÍË. ÅÓÎÂÂ ÚÓ„Ó, Ú‡ÍËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË, ‚ÓÁÌËÍ¯ËÂ Ì‡
‡ÌÌËı ̋ Ú‡Ô‡ı ‡Á‚ËÚËfl Â˘Â ‰Ó Ó·ÓÒÓ·ÎÂÌËfl ÔÓÎÓ‚ÓÈ
ÎËÌËË, ÔÓÚÂÌˆË‡Î¸ÌÓ ÏÓ„ÛÚ ·˚Ú¸ ÔÂÂ‰‡Ì˚ ÒÎÂ‰Û˛-
˘ÂÏÛ ÔÓÍÓÎÂÌË˛ ÔË ÛÒÎÓ‚ËË, ˜ÚÓ ÓÌË ÓÍ‡ÊÛÚÒfl
ÛÒÚÓÈ˜Ë‚˚ÏË Í ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌË˛ ‚ ÔÓÎÓ‚˚ı
ÍÎÂÚÍ‡ı. Ç Ò‚flÁË Ò ˝ÚËÏ ÌÂÍÓÚÓ˚Â ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎË ÌÂ
ËÒÍÎ˛˜‡˛Ú ‚ÓÁÏÓÊÌÓÒÚË ÏÂÈÓÚË˜ÂÒÍÓ„Ó Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡-
ÌËfl ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ fl‰Û ÔÓÍÓÎÂÌËÈ [1, 2, 15, 16].

 

äãÄëëàîàäÄñàü ùèàåìíÄñàâ 
àåèêàçíàêéÇÄççõï ÉÖçéÇ

 

èËÌËÏ‡fl ‚Ó ‚ÌËÏ‡ÌËÂ ‡ÒÒÏÓÚÂÌÌ˚Â ‚˚¯Â ÔÓ-
ÎÓÊÂÌËfl Ó· ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËflı „ÂÌÓ-
Ï‡, ‡ÁÌÓÓ·‡ÁËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı
„ÂÌÓ‚ ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚÒfl ‚ÓÁÏÓÊÌ˚Ï ÒËÒÚÂÏ‡ÚËÁËÓ-
‚‡Ú¸ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËÏË ÒÎÂ‰Û˛˘ËÏË ÒÔÓÒÓ·‡ÏË:

1

 

. äÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËfl ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ 
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ 

ÔÓ Á‡Ú‡„Ë‚‡ÂÏ˚Ï ÎÓÍÛÒ‡Ï

 

1.1. ùÔËÏÛÚ‡ˆËË, ‚˚Á˚‚‡˛˘ËÂ ÚÓÚ‡Î¸Ì˚Â Ì‡-
Û¯ÂÌËfl „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡ Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ ˆÂÎÓ-
„Ó „ÂÌÓÏ‡.

1.2. ùÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ ˆÂÌÚ‡ı ËÏÔËÌÚËÌ„‡.
1.3. ùÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ ÓÚ‰ÂÎ¸Ì˚ı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡Ì-

Ì˚ı „ÂÌ‡ı.

2

 

. äÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËfl ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ 
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ÔÓ ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌË˛

 

2.1. É‡ÏÂÚË˜ÂÒÍËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË:
2.1.1. é¯Ë·ÍË ÒÚË‡ÌËfl „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ-

„‡ ‚Ó ‚ÂÏfl „‡ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁ‡ – ÒÓı‡ÌÂÌËÂ ÏÂÚËÎ¸-
Ì˚ı „ÛÔÔËÓ‚ÓÍ ‚ Â„ÛÎflÚÓÌ˚ı Ó·Î‡ÒÚflı ËÏ-
ÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ (ÍËÚË˜ÂÒÍËÈ ÔÂËÓ‰ 

 

1

 

 Ì‡
ËÒ. 1).

2.1.2. é¯Ë·ÍË Á‡ÔËÒË „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡
‚ „‡ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁÂ (ÍËÚË˜ÂÒÍËÈ ÔÂËÓ‰ 

 

2

 

 Ì‡ ËÒ. 1):
2.1.2.1. éÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ‡ÎÎÂÎÂÈ

ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ÍÓÚÓ˚Â ‚ ÌÓÏÂ
‰ÓÎÊÌ˚ ÔÓ‰‚Â„‡Ú¸Òfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛ ‚ ÒÔÂÏ‡-
ÚÓÁÓË‰‡ı ËÎË ÓÓˆËÚ‡ı.

2.1.2.2. Ä·Â‡ÌÚÌÓÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ‡ÎÎÂÎÂÈ
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ÍÓÚÓ˚Â ÌÂ ‰ÓÎÊÌ˚
ÔÓ‰‚Â„‡Ú¸Òfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛ ‚ ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰‡ı
ËÎË ÓÓˆËÚ‡ı.

2.2. ëÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË:

 

åË„‡ˆËfl

ÑËÙÙÂÂÌˆËÓ‚Í‡

êÓÊ‰ÂÌËÂ éÔÎÓ‰ÓÚ‚ÓÂÌËÂ ÑÓ·ÎÂÌËÂ
àÏÔÎ‡ÌÚ‡ˆËfl

ÇÂÏfl

ì
Ó

‚Â
Ì¸

 C
pG

-Ï
ÂÚ

ËÎ
Ë

Ó‚
‡Ì

Ëfl èËÏÓ‰Ë‡Î¸Ì˚Â
ÔÓÎÓ‚˚Â ÍÎÂÚÍË

åËÚÓÁ
G0

åÂÈÓÁ àÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚Â „ÂÌ˚
ùÏ·ËÓÌ

íÓÙ˝ÍÚÓ‰ÂÏ‡

 

1 2 3 4

 

[

 

2

 

]

 

êËÒ. 1.

 

 ùÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÂ ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËÂ „ÂÌÓÏ‡.  Ï‡ÚÂËÌÒÍËÈ Ë ÓÚˆÓ‚ÒÍËÈ „ÂÌÓÏ˚;  Ï‡ÚÂËÌÒÍËÈ
„ÂÌÓÏ (ÌÂËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚Â ÎÓÍÛÒ˚);  ÓÚˆÓ‚ÒÍËÈ „ÂÌÓÏ (ÌÂËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚Â ÎÓÍÛÒ˚);  Ï‡ÚÂËÌÒÍËÂ
‡ÎÎÂÎË ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚;  ÓÚˆÓ‚ÒÍËÂ ‡ÎÎÂÎË ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚. ñËÙ‡ÏË Ó·ÓÁÌ‡˜ÂÌ˚ ÍË-
ÚË˜ÂÒÍËÂ ÔÂËÓ‰˚ ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚: 

 

1

 

 – ÒÚË‡ÌËÂ „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚ ÔËÏÓ-
‰Ë‡Î¸Ì˚ı ÔÓÎÓ‚˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı; 

 

2

 

 – Á‡ÔËÒ¸ ÔÓÎÓ-ÒÔÂˆËÙË˜ÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚ „‡ÏÂÚ‡ı; [

 

2

 

] – „ËÔÓÚÂÚË˜ÂÒÍÓÂ ÔÓ‰ÓÎÊÂÌËÂ
ÙÓÏËÓ‚‡ÌËfl ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚ ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÎÓÍÛÒ‡ı Ì‡ ‡ÌÌËı ̋ Ú‡Ô‡ı ÔÓÒÚÁË„ÓÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ‡Á‚ËÚËfl; 

 

3

 

 – ÔÓÒÚÁË„ÓÚË˜ÂÒÍÓÂ
ÔÓ‰‰ÂÊ‡ÌËÂ ËÏÔËÌÚËÌ„‡; 

 

4

 

 – ÔÓ‰‰ÂÊ‡ÌËÂ ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ÔÓÒÎÂ Ó·ÓÒÓ·ÎÂÌËfl Á‡Ó‰˚¯Â‚˚ı ÎËÒÚÍÓ‚.



 

ÉÖçÖíàäÄ      ÚÓÏ 44      ‹ 10      2008

 

ùèàåìíÄñàà àåèêàçíàêéÇÄççõï ÉÖçéÇ Ç ÉÖçéåÖ óÖãéÇÖäÄ

 

1359

 

2.2.1. ç‡Û¯ÂÌËfl Á‡˘ËÚ˚ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÌÂ-
˝ÍÒÔÂÒÒËÛÂÏ˚ı ‡ÎÎÂÎÂÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „Â-
ÌÓ‚ ÓÚ ‰ÂÏÂÚÂÎËÓ‚‡ÌËfl ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı
ÔË ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÏ ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËË (ÍË-
ÚË˜ÂÒÍËÈ ÔÂËÓ‰ 

 

3

 

 Ì‡ ËÒ. 1).
2.2.2. Ä·Â‡ÌÚÌÓÂ „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ˝ÍÒ-

ÔÂÒÒËÛÂÏ˚ı ‡ÎÎÂÎÂÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚
‚ ıÓ‰Â ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËfl 

 

de

 

 

 

novo

 

 ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl „ÂÌÓ-
Ï‡ ÔË Â„Ó ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÏ ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡-
ÌËË ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı (ÍËÚË˜ÂÒÍËÈ ÔÂËÓ‰

 

 4

 

Ì‡ ËÒ. 1).
2.2.3. ÉËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ˝ÍÒÔÂÒÒËÛÂÏ˚ı

‡ÎÎÂÎÂÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜Â-
ÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı (ÍËÚË˜ÂÒÍËÈ ÔÂËÓ‰ 

 

4

 

 Ì‡ ËÒ. 1).
2.2.4. ÉËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ÌÂ˝ÍÒÔÂÒÒËÛÂÏ˚ı

‡ÎÎÂÎÂÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜Â-
ÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı (ÍËÚË˜ÂÒÍËÈ ÔÂËÓ‰ 

 

4

 

 Ì‡ ËÒ. 1).

3

 

. äÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËfl ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ 
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ 

ÔÓ ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÓÈ ÁÌ‡˜ËÏÓÒÚË

 

3.1. ÉËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ÌÂ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó Ï‡ÚÂËÌ-
ÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡. 

3.2. ÉËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ÌÂ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó ÓÚˆÓ‚-
ÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡. 

3.3. ÉËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó Ï‡ÚÂËÌ-
ÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡.

3.4. ÉËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ-
„Ó ‡ÎÎÂÎfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡.

Ç Ú‡·ÎËˆÂ ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎÂÌ ÒÔÂÍÚ ÚÂÓÂÚË˜ÂÒÍË ‚ÓÁ-
ÏÓÊÌ˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ, ÓÒÌÓ‚‡ÌÌ˚È Ì‡ ÍÓÏ·ËÌ‡ˆËË
‚ÚÓÓÈ Ë ÚÂÚ¸ÂÈ ÔÂ‰ÎÓÊÂÌÌ˚ı ÍÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËÈ, Ë
ÔË‚Â‰ÂÌ˚ ÔËÏÂ˚ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı Ë ÓÌÍÓÎÓ„Ë˜Â-
ÒÍËı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ, ‚ ˝ÚËÓÎÓ„ËË ÍÓÚÓ˚ı ·˚Î‡ ÔÓÍ‡-
Á‡Ì‡ ÓÎ¸ Ì‡Û¯ÂÌËÈ ı‡‡ÍÚÂ‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ËÏ-
ÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚. çËÊÂ ˝ÚË ÔËÏÂ˚ ·Û‰ÛÚ
Ó·ÒÛÊ‰ÂÌ˚ ‚ ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË, ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛-
˘ÂÈ ÍÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ÔÓ Á‡Ú‡„Ë‚‡ÂÏ˚Ï
ÎÓÍÛÒ‡Ï „ÂÌÓÏ‡.

 

ùÔËÏÛÚ‡ˆËË ËÏÔËÌÚËÌ„‡ Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ „ÂÌÓÏ‡

 

èËÏÂÓÏ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ, Ì‡Û¯‡˛˘Ëı ‡ÍÚË‚-
ÌÓÒÚ¸ ÏÌÓ„Ëı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÎÓÍÛÒÓ‚ ‚ „ÂÌÓ-
ÏÂ, fl‚ÎflÂÚÒfl ·ËÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍËÈ ÔÓÎÌ˚È ÔÛÁ˚Ì˚È
Á‡ÌÓÒ (Åèèá, 

 

BiCHM

 

 – 

 

Biparental

 

 

 

Complete

 

 

 

Hyda-
tidiform

 

 

 

Mole

 

) [17]. ä‡Í ËÁ‚ÂÒÚÌÓ, ÍÎ‡ÒÒË˜ÂÒÍËÈ
ÔÓÎÌ˚È ÔÛÁ˚Ì˚È Á‡ÌÓÒ ‡Á‚Ë‚‡ÂÚÒfl ÔË Ì‡ÎË˜ËË
‚ ÁË„ÓÚÂ ‰‚Ûı „ÂÌÓÏÓ‚ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl
(‡Ì‰Ó„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍ‡fl ‰ËÔÎÓË‰Ëfl) [18]. í‡ÍÓÈ Í‡Ë-
ÓÚËÔ ÙÓÏËÛÂÚÒfl ÔË ÓÔÎÓ‰ÓÚ‚ÓÂÌËË flÈˆÂ-
ÍÎÂÚÍË, ÛÚ‡ÚË‚¯ÂÈ Ò‚ÓÈ „ÂÌÓÏ, „‡ÔÎÓË‰Ì˚Ï
ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰ÓÏ Ò ÔÓÒÎÂ‰Û˛˘ÂÈ ‰ÛÔÎËÍ‡ˆËÂÈ ÓÚ-
ˆÓ‚ÒÍÓ„Ó „ÂÌÓÏ‡ ‚ ÁË„ÓÚÂ. ÄÎ¸ÚÂÌ‡ÚË‚Ì˚Ï ÏÂı‡-
ÌËÁÏÓÏ ÏÓÊÂÚ fl‚ÎflÚ¸Òfl ‰ËÒÔÂÏÌÓÂ ÓÔÎÓ‰ÓÚ‚Ó-
ÂÌËÂ ÓÓˆËÚ‡, ÎË¯ÂÌÌÓ„Ó ıÓÏÓÒÓÏÌÓ„Ó Ì‡·Ó‡
‚ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ ‡ÌÓÏ‡Î¸ÌÓÈ ÒÂ„Â„‡ˆËË ıÓÏÓÒÓÏ ‚
ÔÓÎflÌ˚Â ÚÂÎ¸ˆ‡. ÖÒÚÂÒÚ‚ÂÌÌÓ, ̃ ÚÓ ÔË Ú‡ÍÓÏ Í‡Ë-
ÓÚËÔÂ Ì‡Û¯‡ÂÚÒfl ·‡Î‡ÌÒ ‰ÓÁ˚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı

„ÂÌÓ‚ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó Ë Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl:
˝ÍÒÔÂÒÒËfl ÓÚˆÓ‚ÒÍËı ‡ÎÎÂÎÂÈ Û‚ÂÎË˜Ë‚‡ÂÚÒfl ‚ 2 ‡-
Á‡, ÚÓ„‰‡ Í‡Í ÔÓ‰ÛÍÚ˚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚,
˝ÍÒÔÂÒÒËÛ˛˘ËıÒfl ËÒÍÎ˛˜ËÚÂÎ¸ÌÓ Ò Ï‡ÚÂËÌÒÍËı
‡ÎÎÂÎÂÈ, ÔÓÎÌÓÒÚ¸˛ ËÒ˜ÂÁ‡˛Ú. 

Ç Ó˜ÂÌ¸ Â‰ÍËı ÒÎÛ˜‡flı (ÔÓ‚ÚÓÌ˚Â ÔÛÁ˚Ì˚Â
Á‡ÌÓÒ˚ ËÎË ÒÂÏÂÈÌ˚Â ÒÎÛ˜‡Ë ˝ÚÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË) ÚË-
ÔË˜Ì‡fl Í‡ÚËÌ‡ ÔÓÎÌÓ„Ó „Ë‰‡ÚË‰ËÙÓÏÌÓ„Ó ÏÓÎfl
‡Á‚Ë‚‡ÂÚÒfl Ë ÔË ÌÓÏ‡Î¸ÌÓÏ ·ËÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍÓÏ
‰ËÔÎÓË‰ÌÓÏ Í‡ËÓÚËÔÂ ÁË„ÓÚ˚. ìÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌÓ, ˜ÚÓ
‚ ˝ÚËı ÒÎÛ˜‡flı ÔÓËÒıÓ‰ËÚ Ì‡Û¯ÂÌËÂ ı‡‡ÍÚÂ‡
ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Ì‡ ‡Á-
Ì˚ı Ï‡ÚÂËÌÒÍËı ıÓÏÓÒÓÏ‡ı. í‡Í, ‰ËÙÙÂÂÌˆË-
‡Î¸ÌÓ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚Â ‡ÈÓÌ˚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡Ì-
Ì˚ı ÎÓÍÛÒÓ‚ 

 

KCNQ

 

1

 

OT

 

1, 

 

PEG

 

1, 

 

PEG

 

3/

 

ZIM

 

2,

 

SNURF

 

-

 

SNRPN

 

, ˝ÍÁÓÌ 1Ä Ë ÔÓÏÓÚÓÌ˚È Û˜‡ÒÚÓÍ

 

NESPAS

 

/

 

XL

 

α

 

S

 

 „ÂÌ‡ 

 

GNAS

 

1

 

, ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚Â ‚
ÌÓÏÂ Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍËı ıÓÏÓÒÓÏ‡ı, ÔË Åèèá
ÓÍ‡Á˚‚‡˛ÚÒfl ‚ ÌÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÏ ÒÓÒÚÓflÌËË [19,
20]. Ç˚ÒÍ‡Á˚‚‡ÂÚÒfl ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ, ˜ÚÓ Åèèá
Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ ÔÂ‚Ë˜Ì˚ÏË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏË, ‡ ËÏÂÌÌÓ
„ÎÓ·‡Î¸Ì˚Ï Ì‡Û¯ÂÌËÂÏ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ËÏÔËÌ-
ÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚ ÓÓˆËÚ‡ı Û Ï‡ÚÂË (Ô. 2.1.2.1,
Á‰ÂÒ¸ Ë ‰‡ÎÂÂ – ÔÛÌÍÚ ‚ ÍÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ)
[17]. å‡ÚÂËÌÒÍËÂ ‡ÎÎÂÎË ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚
ÔËÓ·ÂÚ‡˛Ú ÓÚˆÓ‚ÒÍËÈ ˝ÔË„ÂÌÓÚËÔ Ë ‚ ÓÚÌÓ¯ÂÌËË
Á‡Ú‡„Ë‚‡ÂÏ˚ı „ÂÌÓ‚ ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÓ Ú‡ÍÓÂ ÒÓÒÚÓfl-
ÌËÂ ˝Í‚Ë‚‡ÎÂÌÚÌÓ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌË˛ Ó·ÓËı ‡ÎÎÂÎÂÈ ÓÚ
ÓÚˆ‡, Í‡Í ÔË ÍÎ‡ÒÒË˜ÂÒÍÓÏ ÔÓÎÌÓÏ ÔÛÁ˚ÌÓÏ Á‡ÌÓ-
ÒÂ (ËÒ. 2).

Ç ÚÓ ÊÂ ‚ÂÏfl ‡Ì‡ÎËÁ Ó‰ÓÒÎÓ‚Ì˚ı Ò Åèèá ÛÍ‡-
Á˚‚‡ÂÚ Ì‡ ‡ÛÚÓÒÓÏÌÓ-ÂˆÂÒÒË‚Ì˚È ı‡‡ÍÚÂ ‰‡ÌÌÓÈ
Ô‡ÚÓÎÓ„ËË [17]. èÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ‚ ÓÒÌÓ‚Â Åèèá
ÏÓ„ÛÚ ÎÂÊ‡Ú¸ ÏÛÚ‡ˆËË „ÂÌ‡ ËÎË „ÂÌÓ‚, ÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌ-
Ì˚ı Á‡ ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËÂ „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚ ÓÓ-
„ÂÌÂÁÂ. é‰ÌËÏË ËÁ Ú‡ÍËı Í‡Ì‰Ë‰‡ÚÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ÏÓ„ÎË
·˚ ·˚Ú¸ „ÂÌ˚ Ñçä-ÏÂÚËÎÚ‡ÌÒÙÂ‡Á, Ó‰Ì‡ÍÓ Ëı ÒÂ-
Í‚ÂÌËÓ‚‡ÌËÂ ÌÂ ‚˚fl‚ËÎÓ ÚÓ˜ÍÓ‚˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ. èÓ-
ÒÎÂ‰Û˛˘ËÂ ÔÓÎÌÓ„ÂÌÓÏÌ˚Â ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ÔÓÁ‚ÓÎË-
ÎË ÛÒÚ‡ÌÓ‚ËÚ¸ ÒˆÂÔÎÂÌËÂ Åèèá Ò Â„ËÓÌÓÏ
19

 

q

 

13.42, ÌÓ ÍÓÌÍÂÚÌ˚È „ÂÌ, ÓÔÂ‰ÂÎfl˛˘ËÈ ‡Á‚Ë-
ÚËÂ ‰‡ÌÌÓÈ Ô‡ÚÓÎÓ„ËË, ÔÓÍ‡ ÌÂ Ó·Ì‡ÛÊÂÌ. èÂ‰-
ÒÚ‡‚ÎflÂÚÒfl ËÌÚÂÂÒÌ˚Ï, ˜ÚÓ ÒÂ‰Ë 60 Ë‰ÂÌÚËÙËˆË-
Ó‚‡ÌÌ˚ı ̋ ÍÒÔÂÒÒËÛ˛˘ËıÒfl Ú‡ÌÒÍËÔÚÓ‚ ‚ ̋ ÚÓÏ
Â„ËÓÌÂ ÂÒÚ¸ ÔÓÚÂËÌ Ò 

 

SET

 

-‰ÓÏÂÌÓÏ, ÔËÒÛÚÒÚ‚Û˛-
˘ËÏ ‚ ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Â ËÁ‚ÂÒÚÌ˚ı ËÎË ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÏ˚ı
„ËÒÚÓÌÓ‚˚ı ÏÂÚËÎÚ‡ÌÒÙÂ‡Á, Ó‰Ì‡ÍÓ ÚÓ˜ÍÓ‚˚Â
ÏÛÚ‡ˆËË ‚ ÍÓ‰ËÛ˛˘Ëı Â„ËÓÌ‡ı „ÂÌÓ‚ ÏÂÚËÎÚ‡ÌÒ-
ÙÂ‡Á „ËÒÚÓÌÓ‚ Û ÊÂÌ˘ËÌ Ò Åèèá Ú‡ÍÊÂ ÌÂ ·˚ÎË
Ó·Ì‡ÛÊÂÌ˚. í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÔÓÍ‡ ÌÂÎ¸Áfl ÔÓÎÌÓ-
ÒÚ¸˛ ËÒÍÎ˛˜ËÚ¸ ÚÓ„Ó, ˜ÚÓ ·ËÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍËÈ ÔÛÁ˚-
Ì˚È Á‡ÌÓÒ ÏÓÊÂÚ ÓÍ‡Á‡Ú¸Òfl ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÓÏ ÌÂ ÔÂ‚Ë˜-
Ì˚ı, ‡ ‚ÚÓË˜Ì˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ Ò 

 

trans

 

-˝ÙÙÂÍÚÓÏ.

 

ùÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ ˆÂÌÚ‡ı ËÏÔËÌÚËÌ„‡

 

ÅÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚ „Â-
ÌÓÏÂ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌ˚ ‚ ÍÎ‡ÒÚÂ‡ı Ë Ì‡ıÓ-
‰flÚÒfl ÔÓ‰ Ó·˘ËÏ ÍÓÌÚÓÎÂÏ ñà, ÍÓÚÓ˚È Ë fl‚Îfl-
ÂÚÒfl ÌÂÔÓÒÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÈ ÏË¯ÂÌ¸˛ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl.
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ãÂ·Â‰Â‚, ë‡ÊÂÌÓ‚‡

 

ñà ÏÂÚËÎËÓ‚‡Ì Ì‡ Ó‰ÌÓÏ ËÁ ‰‚Ûı Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍËı
‡ÎÎÂÎÂÈ. Ç ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂ ÔÓÎÓ-ÒÔÂˆËÙË˜ÌÓ„Ó
ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ‚Ó‚ÎÂ˜ÂÌ˚ ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË
Ñçä, ÓÍÛÊ‡˛˘ËÂ ñà, Ë ÌÂ„ËÒÚÓÌÓ‚˚Â ·ÂÎÍË.
èÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ ÍÎ‡ÒÚÂ‡ ËÏ-
ÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Á‡Ú‡„Ë‚‡˛Ú ñà, ÍÓÚÓ-
˚È ‚ ˝ÚËı ÒÎÛ˜‡flı ÔÓ‰‚Â„‡ÂÚÒfl ÎË·Ó „ËÔÓ-, ÎË·Ó
„ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛. Ç „ÂÌÓÏÂ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ËÁ‚ÂÒÚ-
Ì˚ ‰‚‡ ÍÛÔÌ˚ı ÍÎ‡ÒÚÂ‡ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „Â-
ÌÓ‚ – ˝ÚÓ ÔËˆÂÌÚÓÏÂÌ‡fl Ó·Î‡ÒÚ¸ ‰ÎËÌÌÓ„Ó
ÔÎÂ˜‡ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 15 (15

 

q

 

11-

 

q

 

13) Ë ÚÂÎÓÏÂÌ˚È
Â„ËÓÌ ÍÓÓÚÍÓ„Ó ÔÎÂ˜‡ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 11 (11

 

p

 

15.5).
äÎ‡ÒÚÂ Ì‡ ıÓÏÓÒÓÏÂ 15 ÒÓ‰ÂÊËÚ ÌÂ ÏÂÌÂÂ

14 ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ
[

 

http

 

://

 

igc

 

.

 

otago

 

.

 

ac

 

.

 

nz

 

/

 

home

 

.

 

html

 

]

 

*

 

. ó‡ÒÚ¸ ËÁ ÌËı
Ú‡ÌÒÍË·ËÛÂÚÒfl ÚÓÎ¸ÍÓ Ò ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏ˚
(

 

MKRN

 

3, 

 

MAGEL

 

2, 

 

NDN

 

, 

 

SNURF

 

-

 

SNRPN

 

, 

 

HBII

 

-436,

 

HBII

 

-13, 

 

HBII

 

-437, 

 

HBII

 

-438

 

A

 

, 

 

PWCR

 

1, 

 

HBII

 

-52,

 

HBII

 

-438

 

A

 

, 

 

UBE

 

3

 

A

 

-

 

AS

 

). ÅÎËÊÂ Í ÚÂÎÓÏÂÂ ‡ÒÔÓ-
Î‡„‡˛ÚÒfl ‰‚‡ ‰Û„Ëı „ÂÌ‡ (

 

UBE3A Ë ATP10A), ˝ÍÒ-
ÔÂÒÒËÛ˛˘ËıÒfl ‚ ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÚÍ‡Ìflı ÔÂ‰ÔÓ˜ÚË-
ÚÂÎ¸ÌÓ Ò Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏ˚ [21]. åÛÚ‡ˆËË
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚ 15q11-q13 fl‚Îfl˛ÚÒfl
˝ÚËÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍÓÈ ÓÒÌÓ‚ÓÈ ÒËÌ‰ÓÏÓ‚ è‡‰Â‡–

* ä‡Ú‡ÎÓ„ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Ë Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍËı
˝ÙÙÂÍÚÓ‚ Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ Ë ÊË‚ÓÚÌ˚ı.

ÇËÎÎË (ëèÇ, MIM 176270) Ë ùÌ„ÂÎ¸Ï‡Ì‡ (ëù,
MIM 105830)**. Ç ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Â ÒÎÛ˜‡Â‚ ˝ÚË Á‡·Ó-
ÎÂ‚‡ÌËfl ‚˚Á˚‚‡˛ÚÒfl ÏËÍÓ‰ÂÎÂˆËflÏË ÍÎ‡ÒÚÂ‡
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÏ ËÎË Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â, ÎË·Ó Ó‰ÌÓÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍËÏ Ì‡-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂÏ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 15 ÓÚ Ï‡ÚÂË ËÎË ÓÚˆ‡.
é‰Ì‡ÍÓ ‚ Â‰ÍËı ÒÎÛ˜‡flı ÔË˜ËÌ‡ÏË ‡Á‚ËÚËfl
ÒËÌ‰ÓÏÓ‚ ÒÚ‡ÌÓ‚flÚÒfl ÏÛÚ‡ˆËË (‚ ÚÓÏ ̃ ËÒÎÂ Ë ̋ ÔË-
ÏÛÚ‡ˆËË) ‚ ˆÂÌÚ‡ı ËÏÔËÌÚËÌ„‡.

ñà Â„ËÓÌ‡ 15q11-q13 (SNURF-SNRPN) Ì‡ıÓ-
‰ËÚÒfl ‚ ÔÓÏÓÚÓÌÓÈ Ó·Î‡ÒÚË „ÂÌ‡ SNRPN Ë ÒÓ-
‰ÂÊËÚ ‰‚‡ Â„ÛÎflÚÓÌ˚ı ˝ÎÂÏÂÌÚ‡ – ñà-ëèÇ
‡ÁÏÂÓÏ 4.3 ÚÔÌ Ë, ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌ˚È ˆÂÌÚÓÏÂ-
ÌÂÂ Ì‡ 35 ÚÔÌ, ñà-ëù ‡ÁÏÂÓÏ 0.9 ÚÔÌ [22]. àı
ÙÛÌÍˆËfl Á‡ÍÎ˛˜‡ÂÚÒfl ‚ ÔÂÂÍÎ˛˜ÂÌËË ‚ ıÓ‰Â „‡-
ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁ‡ ÊÂÌÒÍÓ„Ó ˝ÔË„ÂÌÓÚËÔ‡ Ì‡ ÏÛÊÒÍÓÈ Ë
Ì‡Ó·ÓÓÚ, ‚ Á‡‚ËÒËÏÓÒÚË ÓÚ ÔÓÎ‡ ËÌ‰Ë‚Ë‰‡, ‡ Ú‡Í-
ÊÂ ‚ ÔÓ‰‰ÂÊ‡ÌËË ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó ËÎË ÌÂ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó ÒÓ-
ÒÚÓflÌËfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Ì‡ ÔÓÚflÊÂÌËË
‚ÒÂ„Ó ÓÌÚÓ„ÂÌÂÁ‡. èÓÍ‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı
ÍÎÂÚÍ‡ı ñà-ëèÇ Ë ñà-ëù Ó·Î‡‰‡˛Ú ‰ËÙÙÂÂÌ-

**http://www.ncbi.nlm.nih/gov/sites/entrez?db=OMIM&tool=toolbar-
OMIM–Online Mendelian Inheritance in Man – àÌÚÂÌÂÚ-‚ÂÒËfl
ä‡Ú‡ÎÓ„‡ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı ·ÓÎÂÁÌÂÈ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ÔÓ‰ Â‰‡ÍˆËÂÈ
ÇËÍÚÓ‡ å‡Íä¸˛ÒËÍ‡. ñËÙ˚ ‚ ÒÍÓ·Í‡ı ÔË ÛÍ‡Á‡ÌËË
ÒËÌ‰ÓÏÓ‚ ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛Ú ÌÓÏÂÛ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‚ Í‡Ú‡ÎÓ„Â.

ëÔÂÍÚ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡

íËÔ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ 
Ä·Â‡ÌÚÌÓÂ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ Ä·Â‡ÌÚÌÓÂ „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ

Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó 
‡ÎÎÂÎfl

ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó 
‡ÎÎÂÎfl

Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó 
‡ÎÎÂÎfl

ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó 
‡ÎÎÂÎfl

É
‡Ï

ÂÚ
Ë˜

ÂÒ
ÍË

Â 
˝Ô

ËÏ
ÛÚ

‡ˆ
ËË

é¯Ë·ÍË ÒÚË‡ÌËfl „ÂÌÓÏÌÓ„Ó 
ËÏÔËÌÚËÌ„‡ Ò ÒÓı‡ÌÂÌËÂÏ 
ÏÂÚËÎ¸Ì˚ı ÓÚÔÂ˜‡ÚÍÓ‚ (äè-1)

– – IGF2/H19 
(ëÇÅ)

ñà-ëèÇ 
(ëèÇ); 
PEG1/MEST 
(ëêë)

éÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ‡Î-
ÎÂÎÂÈ, ÍÓÚÓ˚Â ‰ÓÎÊÌ˚ ÔÓ‰-
‚Â„‡Ú¸Òfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛ 
(äè-2)

Åèèá; 
ñà-ëèÇ (ëù); 
LIT1 (ëÇÅ, íçëÑ);
ZAC (íçëÑ, ëÇÅ)

IGF2/H19 
(ëêë)

– –

Ä·Â‡ÌÚÌÓÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ 
‡ÎÎÂÎÂÈ, ÍÓÚÓ˚Â ÌÂ ‰ÓÎÊÌ˚ 
ÏÂÚËÎËÓ‚‡Ú¸Òfl (äè-2)

– – IGF2/H19 
(ëÇÅ)

ñà-ëèÇ 
(ëèÇ); 
PEG1/MEST 
(ëêë)

ë
ÓÏ

‡Ú
Ë˜

ÂÒ
ÍË

Â 
˝Ô

ËÏ
ÛÚ

‡ˆ
ËË

ç‡Û¯ÂÌËÂ Á‡˘ËÚ˚ ÏÂÚËÎËÓ-
‚‡ÌÌ˚ı (ÌÂ˝ÍÒÔÂÒÒËÛÂÏ˚ı) 
‡ÎÎÂÎÂÈ ÓÚ ‰ÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl 
ÔË ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËË „Â-
ÌÓÏ‡ (äè-3)

ñà-ëèÇ (ÏÓÁ‡Ë˜-
Ì˚Â ‚‡Ë‡ÌÚ˚ ëù); 
“ÒËÌ‰ÓÏ Ï‡ÚÂËÌ-
ÒÍÓ„Ó „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ-
‚‡ÌËfl” (ÏÓÁ‡Ë˜Ì˚Â 
‚‡Ë‡ÌÚ˚ íçëÑ) 

ó‡ÒÚË˜ÌÓÂ „Ë-
ÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡-
ÌËÂ IGF2/H19 
(ëêë)

– –

ëÚÓı‡ÒÚË˜ÂÒÍËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ 
ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı (äè-4)

LIT1 (Í‡ˆËÌÓÏ‡ 
ÔË˘Â‚Ó‰‡, ‡Í ÔÂ-
˜ÂÌË); 
PEG3 (ıÓËÓÌÍ‡-
ˆËÌÓÏ‡)

P73 (Í‡ˆËÌÓÏ‡ 
ÔÓ˜ÂÍ, ‡Í ÎÂ„-
ÍÓ„Ó)

IGF2/H19 (¯ËÓ-
ÍËÈ ÒÔÂÍÚ ÓÔÛıÓ-
ÎÂÈ – ÒÏ. ÚÂÍÒÚ); 
P73 (ÓÒÚ‡fl ÎÂÈ-
ÍÂÏËfl, ÎËÏÙÓÏ‡ 
ÅÂÍËÚÚ‡);  
GTL2 (Í‡ˆËÌÓÏ‡ 
ÔÓ˜ÂÍ)

ñà-ëèÇ (ÏÓÁ‡-
Ë˜Ì˚Â ‚‡Ë‡ÌÚ˚ 
ëèÇ); 
PEG3 (‡Í ¯ÂÈÍË 
Ï‡ÚÍË Ë ˝Ì‰ÓÏÂÚ-
Ëfl); 
ZAC (‡Í flË˜ÌË-
ÍÓ‚)

èËÏÂ˜‡ÌËÂ. èÓ˜ÂÍ ÓÁÌ‡˜‡ÂÚ, ˜ÚÓ ‰‡ÌÌÓ„Ó ÚËÔ‡ ÏÛÚ‡ˆËË ÌÂ ÒÛ˘ÂÒÚ‚ÛÂÚ. äè – ÍËÚË˜ÂÒÍËÂ ÔÂËÓ‰˚ ‚ ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ËË Ò ËÒ. 1.
Ä··Â‚Ë‡ÚÛ‡ ÒËÌ‰ÓÏÓ‚ ‡Ò¯ËÙÓ‚˚‚‡ÂÚÒfl ‚ ÚÂÍÒÚÂ.
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ˆË‡Î¸ÌÓÈ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸˛ Ì‡ ‡ÁÌ˚ı Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍËı
ÍÓÔËflı ıÓÏÓÒÓÏ˚ 15 [23]. í‡Í, Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ıÓ-
ÏÓÒÓÏÂ ‡ÍÚË‚Ì˚Ï fl‚ÎflÂÚÒfl ñà-ëèÇ. ç‡ Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ, Ì‡ÔÓÚË‚, ñà-ëèÇ fl‚ÎflÂÚÒfl
„ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚Ï, ÚÓ„‰‡ Í‡Í ‚ ñà-ëù ËÏÂÂÚ
ÏÂÒÚÓ ‡ˆÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ „ËÒÚÓÌÓ‚ H4 Ë H3, ˜ÚÓ ‚˚-
Á˚‚‡ÂÚ ‰ÂÍÓÏÔ‡ÍÚËÁ‡ˆË˛ ıÓÏ‡ÚËÌ‡ Ë Ó·ÂÒÔÂ˜Ë-
‚‡ÂÚ ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ ‰‡ÌÌÓ„Ó ÎÓÍÛÒ‡. äÓÏÂ ÚÓ„Ó, ÔÓ-
Í‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ‡ÍÚË‚Ì˚È ñà-ëù Û˜‡ÒÚ‚ÛÂÚ ‚ Ó·ÂÒÔÂ-
˜ÂÌËË ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ë ÒÛÔÂÒÒËË ñà-ëèÇ Ì‡
Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â.

ñà-ëù ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏ ‰Îfl Á‡ÔËÒË „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏ-
ÔËÌÚËÌ„‡ ‚ Â„ËÓÌÂ 15q11-q13 ‚ ÊÂÌÒÍÓÈ ÔÓÎÓ-
‚ÓÈ ÎËÌËË. Ö„Ó ‰ÂÎÂˆËË ÔË‚Ó‰flÚ Í ËÒ˜ÂÁÌÓ‚ÂÌË˛
˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ Ï‡ÍËÓ‚ÍË Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓ-
ÒÓÏ˚ 15. ÑÂÚË, ÛÌ‡ÒÎÂ‰Ó‚‡‚¯ËÂ Ú‡ÍÛ˛ ıÓÏÓÒÓÏÛ,
Ó·Ì‡ÛÊË‚‡˛Ú ÔËÁÌ‡ÍË ëù. Ñ‡ÌÌÓÂ ÌÂÈÓ‰Â„ÂÌÂ-
‡ÚË‚ÌÓÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ ı‡‡ÍÚÂËÁÛÂÚÒfl „ÎÛ·ÓÍÓÈ
ÒÚÂÔÂÌ¸˛ ÛÏÒÚ‚ÂÌÌÓÈ ÓÚÒÚ‡ÎÓÒÚË, ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂÏ Â-
˜Ë, ÒÚÂÂÓÚËÔÌ˚ÏË ÓÚ˚‚ËÒÚ˚ÏË ÍÛÍÓÎ¸Ì˚ÏË ‰‚Ë-
ÊÂÌËflÏË, ˜‡ÒÚ˚ÏË ÌÂÓ·ÓÒÌÓ‚‡ÌÌ˚ÏË ÔËÒÚÛÔ‡ÏË
ÒÏÂı‡. èÓÔÛÎflˆËÓÌÌ‡fl ˜‡ÒÚÓÚ‡ ÒËÌ‰ÓÏ‡ ÒÓÒÚ‡‚Îfl-

êËÒ. 2. ñËÚÓ„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ Ë ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ÏÂı‡ÌËÁÏ˚ ÙÓÏËÓ‚‡ÌËfl ÔÓÎÌÓ„Ó ÔÛÁ˚ÌÓ„Ó Á‡ÌÓÒ‡.  – ËÏÔËÌÚË-

Ó‚‡ÌÌ˚È „ÂÌ, ˝ÍÒÔÂÒÒËÛ˛˘ËÈÒfl Ò ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏ˚;  – ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚È „ÂÌ, ˝ÍÒÔÂÒÒËÛ˛˘ËÈÒfl Ò Ï‡ÚÂ-

ËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏ˚;  – ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËfl (ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ï‡ÚÂËÌÒÍËı ‡ÎÎÂÎÂÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚
ÓÓ„ÂÌÂÁÂ). óÂÌ˚Ï ˆ‚ÂÚÓÏ Ó·ÓÁÌ‡˜ÂÌÓ ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÓ ÌÂ‡ÍÚË‚ÌÓÂ ÒÓÒÚÓflÌËÂ „ÂÌ‡.

çÓÏ‡ é‰ÌÓÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍËÈ ÔÓÎÌ˚È
ÔÛÁ˚Ì˚È Á‡ÌÓÒ

ÅËÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍËÈ ÔÓÎÌ˚È
ÔÛÁ˚Ì˚È Á‡ÌÓÒ

CH3

CH3

CH3 CH3

CH3 CH3 CH3

ùÔË„ÂÌÓÚËÔ˚
ÔÓÚÓÏÒÚ‚‡

(F1)

CH3
á‡ÔËÒ¸

ËÏÔËÌÚËÌ„‡
‚ „‡ÏÂÚ‡ı
Ó‰ËÚÂÎÂÈ

ëÚË‡ÌËÂ
Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍËı
˝ÔË„ÂÌÓÚËÔÓ‚

CH3

CH3

CH3

CH3

CH3

CH3

CH3

CH3

ùÔË„ÂÌÓÚËÔ˚
Ó‰ËÚÂÎÂÈ

(ê1, ê2)
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ãÂ·Â‰Â‚, ë‡ÊÂÌÓ‚‡

ÂÚ 1 : 15000 ÌÓ‚ÓÓÊ‰ÂÌÌ˚ı [24]. á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ Ó·Û-
ÒÎÓ‚ÎÂÌÓ ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂÏ ÔÓ‰ÛÍÚ‡ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ-
„Ó „ÂÌ‡ UBE3A, ˝ÍÒÔÂÒÒËÛ˛˘Â„ÓÒfl ËÒÍÎ˛˜ËÚÂÎ¸-
ÌÓ Ò Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏ˚ ‚ ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÓÚ‰ÂÎ‡ı
„ÓÎÓ‚ÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡ (‚ „ËÔÔÓÍ‡ÏÔÂ Ë ÍÎÂÚÍ‡ı èÛÍË-
Ì¸Â). Ç ÓÚÎË˜ËÂ ÓÚ ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚‡ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı
„ÂÌÓ‚ ÏÓÌÓ‡ÎÎÂÎ¸Ì‡fl ˝ÍÒÔÂÒÒËfl UBE3A ÌÂ Ò‚flÁ‡Ì‡
Ò ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸Ì˚Ï ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂÏ Â„Ó ÔÓÏÓ-
ÚÓ‡. àÏÂ˛ÚÒfl ˝ÍÒÔÂËÏÂÌÚ‡Î¸Ì˚Â ‰ÓÍ‡Á‡ÚÂÎ¸ÒÚ‚‡
ÚÓ„Ó, ˜ÚÓ ÓÚˆÓ‚ÒÍËÈ ‡ÎÎÂÎ¸ ‰‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡ ËÌ‡ÍÚË‚Ë-
ÛÂÚÒfl ‡ÌÚËÒÏ˚ÒÎÓ‚ÓÈ êçä, Ú‡ÌÒÍË·ËÛÂÏÓÈ Ò
·ÎËÁÎÂÊ‡˘Â„Ó ÎÓÍÛÒ‡ SNURF-SNRPN – ñà-ëèÇ
[25]. Ç ÌÓÏÂ ñà-ëèÇ ÏÂÚËÎËÓ‚‡Ì Ì‡ Ï‡ÚÂËÌ-
ÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ Ë ˝ÍÒÔÂÒÒËÛÂÚÒfl ÚÓÎ¸ÍÓ Ò ÓÚˆÓ‚-
ÒÍÓ„Ó „ÓÏÓÎÓ„‡. ì Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ëù, ËÏÂ˛˘Ëı ÏÛÚ‡-
ˆËË ˆÂÌÚ‡ ËÏÔËÌÚËÌ„‡ (ÔËÏÂÌÓ 3% ÒÎÛ˜‡Â‚ Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËfl), Ï‡ÚÂËÌÒÍËÈ ‡ÎÎÂÎ¸ ñà-ëèÇ
Ì‡ıÓ‰ËÚÒfl ‚ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÏ ÒÓÒÚÓflÌËË Ë ˝ÍÒ-
ÔÂÒÒËÛÂÚÒfl, ÔË‚Ó‰fl ÚÂÏ Ò‡Ï˚Ï Í ËÌ‡ÍÚË‚‡ˆËË
Ú‡ÌÒÍËÔˆËË UBE3A Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ.
ëÂ‰Ë Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ÏÛÚ‡ˆËflÏË ñà ÔË ÒËÌ‰ÓÏÂ ùÌ-
„ÂÎ¸Ï‡Ì‡ ÚÓÎ¸ÍÓ 10% ËÏÂ˛Ú ‰ÂÎÂˆËË ñà-ëù, ÚÓ„‰‡
Í‡Í Û 90% ·ÓÎ¸Ì˚ı ‡Á‚ËÚËÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl Ó·ÛÒÎÓ‚-
ÎÂÌÓ ÔÂ‚Ë˜Ì˚ÏË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏË ñà-ëèÇ
(Ô. 2.1.2.1 Ë 3.1) [5].

ñà-ëèÇ ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏ ‰Îfl ÙÓÏËÓ‚‡ÌËfl Ë ÔÓ‰-
‰ÂÊ‡ÌËfl ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡ Ì‡ ıÓÏÓÒÓÏÂ 15
[26]. ÑÂÎÂˆËË ñà-ëèÇ ‚Â‰ÛÚ Í ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌË˛ Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍÓ„Ó ˝ÔË„ÂÌÓÚËÔ‡ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 15, ˜ÚÓ ÔÓfl‚Îfl-
ÂÚÒfl ‚ ÙÓÏÂ ëèÇ. Ñ‡ÌÌ˚È ÒËÌ‰ÓÏ ‚ÒÚÂ˜‡ÂÚÒfl,
ÔÓ ‡ÁÌ˚Ï ÓˆÂÌÍ‡Ï, Ò ˜‡ÒÚÓÚÓÈ 1 : 10000–1 : 25000
ÌÓ‚ÓÓÊ‰ÂÌÌ˚ı Ë ı‡‡ÍÚÂËÁÛÂÚÒfl ÌÂÓÌ‡Ú‡Î¸ÌÓÈ
Ï˚¯Â˜ÌÓÈ „ËÔÓÚÓÌËÂÈ, „ËÔÓ„ÓÌ‡‰ËÁÏÓÏ, ÌËÁÍËÏ
ÓÒÚÓÏ, ÛÏÂÂÌÌÓÈ ÒÚÂÔÂÌ¸˛ ÛÏÒÚ‚ÂÌÌÓÈ ÓÚÒÚ‡ÎÓ-
ÒÚË, „ËÔÂÙ‡„ËÂÈ Ë ÓÊËÂÌËÂÏ. ùÚÓ ÒÏÂÊÌ˚È „ÂÌ-
Ì˚È ÒËÌ‰ÓÏ, Ò‚flÁ‡ÌÌ˚È Ò ÔÓÚÂÂÈ ÙÛÌÍˆËË ˆÂÎÓ„Ó
fl‰‡ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 15, ˝ÍÒ-
ÔÂÒÒËÛ˛˘ËıÒfl ËÒÍÎ˛˜ËÚÂÎ¸ÌÓ Ò ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó „Ó-
ÏÓÎÓ„‡. ì Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ÏÛÚ‡ˆËflÏË ñà, ÍÓÚÓ˚Â ÒÓ-
ÒÚ‡‚Îfl˛Ú ÓÍÓÎÓ 1% ÒÎÛ˜‡Â‚ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl, ÓÚˆÓ‚ÒÍËÂ
‡ÎÎÂÎË ‚ÒÂı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Â„ËÓÌ‡
15q11-q13 Ì‡ıÓ‰flÚÒfl ‚ ËÌ‡ÍÚË‚ËÓ‚‡ÌÌÓÏ ÒÓÒÚÓfl-
ÌËË. í‡ÍÊÂ Í‡Í Ë ÔË ëù, ÓÍÓÎÓ 10% Ú‡ÍËı Ô‡ˆËÂÌ-
ÚÓ‚ ËÏÂ˛Ú ‰ÂÎÂˆËË ñà-ëèÇ, ÚÓ„‰‡ Í‡Í Û 90% ‚˚fl‚-
Îfl˛ÚÒfl ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË (Ô. 2.1.2.2 Ë 3.4) [5]. 

ÑÎfl Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏË ñà ̃ ‡ÒÚÓ ·˚‚‡˛Ú
ı‡‡ÍÚÂÌ˚ ÏÓÁ‡Ë˜Ì˚Â Ì‡Û¯ÂÌËfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl,
‚ÓÁÌËÍ‡˛˘ËÂ de novo Ì‡ ÔÓÒÚÁË„ÓÚË˜ÂÒÍËı ˝Ú‡Ô‡ı
‡Á‚ËÚËfl, ÎË·Ó fl‚Îfl˛˘ËÂÒfl ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂÏ ÍÓÂÍˆËË
„‡ÏÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ ˜‡ÒÚË ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı
ÍÎÂÚÓÍ. åÓÁ‡ËˆËÁÏ ÔÓ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏ ÓÔËÒ‡Ì Í‡Í
ÔË ëèÇ [27], Ú‡Í Ë ÔË ëù [28], ÌÓ ÒÂ‰Ë ·ÓÎ¸Ì˚ı
Ò ëù ÓÌ fl‚ÎflÂÚÒfl ·ÓÎÂÂ ‡ÒÔÓÒÚ‡ÌÂÌÌ˚Ï fl‚ÎÂÌË-
ÂÏ. èÓÍ‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ÓÍÓÎÓ 30% ·ÓÎ¸Ì˚ı Ò ëù ËÏÂ˛Ú
ÏÓÁ‡Ë˜Ì˚È ı‡‡ÍÚÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ñà, ÔË ̋ ÚÓÏ
‰ÓÎfl ÍÎÂÚÓÍ Ò ÌÓÏ‡Î¸Ì˚Ï ̋ ÔË„ÂÌÓÚËÔÓÏ ‚‡¸ËÛ-
ÂÚ ÓÚ 1 ‰Ó 40% [28]. åÓÁ‡ËˆËÁÏ ÔÓ ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏ ÏÓ-
ÊÂÚ ÏÓ‰ËÙËˆËÓ‚‡Ú¸ ı‡‡ÍÚÂ ÙÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍÓ„Ó
ÔÓfl‚ÎÂÌËfl ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÒËÏÔÚÓÏÓ‚ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl.

í‡Í, Ò ÔËÏÂÌÂÌËÂÏ Â„ÂÒÒËÓÌÌÓ„Ó ‡Ì‡ÎËÁ‡ ·˚ÎÓ
ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌÓ, ˜ÚÓ Ô‡ˆËÂÌÚ˚ Ò ·ÓÎÂÂ ‚˚ÒÓÍËÏ ÔÓ-
ˆÂÌÚÓÏ ÌÓÏ‡Î¸ÌÓ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÍÎÂÚÓÍ ËÏÂ˛Ú
·ÓÎÂÂ ÛÏÂÂÌÌ˚Â ÍÎËÌË˜ÂÒÍËÂ ÔËÁÌ‡ÍË. ì ÌÂÍÓ-
ÚÓ˚ı ·ÓÎ¸Ì˚ı ÏÓÁ‡Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ÏÓ„ÛÚ ÒÓ-
ÔÓ‚ÓÊ‰‡Ú¸Òfl “ÌÂÚËÔË˜Ì˚Ï ëù”, ı‡‡ÍÚÂËÁÛ˛-
˘ËÏÒfl ÓÊËÂÌËÂÏ, Ï˚¯Â˜ÌÓÈ „ËÔÓÚÓÌËÂÈ Ë ÒÔÓ-
ÒÓ·ÌÓÒÚ¸˛ Í Â˜Ë, Ú.Â. ÚÂÏË ÍÎËÌË˜ÂÒÍËÏË
ÔËÁÌ‡Í‡ÏË, ÍÓÚÓ˚Â ‚ ·ÓÎ¸¯ÂÈ ÒÚÂÔÂÌË ÒÓÔÓ-
‚ÓÊ‰‡˛Ú ÍÎËÌË˜ÂÒÍÛ˛ Í‡ÚËÌÛ ëèÇ [29].

ÑÛ„ÓÈ ÍÛÔÌ˚È ÍÎ‡ÒÚÂ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı
„ÂÌÓ‚ ‚ „ÂÌÓÏÂ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌ ‚ ÒÂ„ÏÂÌÚÂ
11p15.5 Ë ÒÓ‰ÂÊËÚ, ÔÓ ÏÂÌ¸¯ÂÈ ÏÂÂ, 11 ̋ ‚ÓÎ˛ˆË-
ÓÌÌÓ ÍÓÌÒÂ‚‡ÚË‚Ì˚ı ÔÓ ÒÚ‡ÚÛÒÛ ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ÎÓ-
ÍÛÒÓ‚ Í‡Í Ò Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ (H19, KCNQ1, KCNQ1DN,
CDKN1C, SLC22A18, PHLDA2, OSBPL5), Ú‡Í Ë Ò ÓÚ-
ˆÓ‚ÒÍÓÈ ˝ÍÒÔÂÒÒËÂÈ (IGF2, IGF2-AS, KCNQ1OT1,
INS) [http://igc.otago.ac.nz/home.html]. Ñ‚‡ ˆÂÌÚ‡
ËÏÔËÌÚËÌ„‡ IGF2/H19 (ñà1) Ë LIT1/KCNQ1OT1
(ñà2) Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡˛Ú ÏÓÌÓ‡ÎÎÂÎ¸ÌÛ˛ ˝ÍÒÔÂÒÒË˛
˝ÚËı „ÂÌÓ‚. ñà1 ‚ ÌÓÏÂ Ì‡ıÓ‰ËÚÒfl ‚ ÌÂÏÂÚËÎËÓ-
‚‡ÌÌÓÏ ÒÓÒÚÓflÌËË Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â. ë
ÌËÏ ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚ÛÂÚ ÒÔÂˆËÙË˜ÂÒÍËÈ ·ÂÎÓÍ-Â„Û-
ÎflÚÓ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı Ò‡ÈÚÓ‚ – CTCF. ùÚÓÚ ·Â-
ÎÓÍ ÙÛÌÍˆËÓÌËÛÂÚ Í‡Í Ò‚ÓÂ„Ó Ó‰‡ ÏÓÎÂÍÛÎfl-
Ì˚È ËÁÓÎflÚÓ, ·ÎÓÍËÛfl ‰ÂÈÒÚ‚ËÂ ˝Ìı‡ÌÒÂ‡, ‡Ò-
ÔÓÎÓÊÂÌÌÓ„Ó ‰ËÒÚ‡Î¸ÌÂÂ „ÂÌ‡ H19, ˜ÚÓ ‰ÂÎ‡ÂÚ
ÌÂ‚ÓÁÏÓÊÌ˚Ï ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „Â-
Ì‡ IGF2 Ò Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏ˚. ç‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÏ
„ÓÏÓÎÓ„Â ñà1, Ì‡ÔÓÚË‚, Ì‡ıÓ‰ËÚÒfl ‚ ÏÂÚËÎËÓ-
‚‡ÌÌÓÏ ÒÓÒÚÓflÌËË. CTCF ÌÂ ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚ÛÂÚ Ò ÏÂ-
ÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÈ ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸˛ H19 Ë ˝Ìı‡Ì-
ÒÂ Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡ÂÚ ËÌËˆË‡ˆË˛ Ú‡ÌÒÍËÔˆËË IGF2.
ñà2 (‚ ÎËÚÂ‡ÚÛÂ ÛÔÓÚÂ·Îfl˛ÚÒfl ‡ÁÎË˜Ì˚Â Â„Ó
ÒËÌÓÌËÏ˚ – KCNQ1OT1, LIT1, KvDMR1 ËÎË
KvLQT1) ÎÓÍ‡ÎËÁÓ‚‡Ì ‚ 10-Ï ËÌÚÓÌÂ „ÂÌ‡ KCNQ1,
ÏÂÚËÎËÓ‚‡Ì Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ Ë ˝ÍÒ-
ÔÂÒÒËÛÂÚÒfl ËÒÍÎ˛˜ËÚÂÎ¸ÌÓ Ò ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó „ÓÏÓ-
ÎÓ„‡. èÓ‰ÛÍÚ Ú‡ÌÒÍËÔˆËË – ÌÂÚ‡ÌÒÎËÛÂÏ‡fl
êçä (KCNQ1OT1) – ‚˚ÍÎ˛˜‡ÂÚ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ „ÛÔ-
Ô˚ fl‰ÓÏ ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌ˚ı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „Â-
ÌÓ‚ Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ. 

ç‡Û¯ÂÌËÂ ‰ÓÁ˚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚
Â„ËÓÌÂ 11p15.5 ÔË‚Ó‰ËÚ Í ÙÓÏËÓ‚‡ÌË˛ ÒËÌ‰Ó-
Ï‡ ÇË‰ÂÏ‡Ì‡–ÅÂÍ‚ËÚ‡ (ëÇÅ, MIM 130650), ÔÓÔÛÎfl-
ˆËÓÌÌ‡fl ˜‡ÒÚÓÚ‡ ÍÓÚÓÓ„Ó ‚‡¸ËÛÂÚ ÓÚ 1 : 12000 ‰Ó
1 : 25000 ÌÓ‚ÓÓÊ‰ÂÌÌ˚ı. éÒÌÓ‚Ì˚ÏË ‰Ë‡„ÌÓÒÚË-
˜ÂÒÍËÏË ÔËÁÌ‡Í‡ÏË Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl fl‚Îfl˛ÚÒfl ÔÂ- Ë
ÔÓÒÚÌ‡Ú‡Î¸ÌÓÂ Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂ ÓÒÚ‡ Ë ‚ÂÒ‡, Ï‡ÍÓ-
„ÎÓÒÒËfl, ‡ÌÓÏ‡ÎËË ·˛¯ÌÓÈ ÒÚÂÌÍË, ÔÛÔÓ˜Ì‡fl
„˚Ê‡, ËÎË ÓÏÙ‡ÎÓˆÂÎÂ. äÓÏÂ ÚÓ„Ó, ÓÚÏÂ˜‡˛ÚÒfl
„ÂÏË„ËÔÂÚÓÙËfl, ÌÂÓÌ‡Ú‡Î¸Ì‡fl „ËÔÓ„ÎËÍÂÏËfl,
‚ÂÚËÍ‡Î¸Ì˚Â ·ÓÓÁ‰ÍË Ì‡ Û¯‡ı, ‡ÌÓÏ‡ÎËË ÔÓ˜ÂÍ.
èËÏÂÌÓ Û 5% Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ËÏÂÂÚÒfl ÔÓ‚˚¯ÂÌÌ˚È
ËÒÍ ‡Á‚ËÚËfl ̋ Ï·ËÓÌ‡Î¸Ì˚ı ÓÔÛıÓÎÂÈ, ‚ ̃ ‡ÒÚÌÓÒÚË
ÓÔÛıÓÎË ÇËÎ¸ÏÒ‡. Ç ÓÚÎË˜ËÂ ÓÚ ëèÇ Ë ëù, „‰Â ˝ÔË-
ÏÛÚ‡ˆËË – ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ Â‰ÍÓÂ ÒÓ·˚ÚËÂ, ÔË ëÇÅ ÓÌË
ÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌ˚ Á‡ ‡Á‚ËÚËÂ ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚‡ (60–70%)
ÒÎÛ˜‡Â‚ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl. Ç ÒÂ‰ÌÂÏ ÓÍÓÎÓ 5–10% ̋ ÔËÏÛ-
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Ú‡ˆËÈ Á‡Ú‡„Ë‚‡˛Ú ñà1 Ë Ò‚flÁ‡Ì˚ Ò Â„Ó „ËÔÂÏÂÚË-
ÎËÓ‚‡ÌËÂÏ Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â (Ô. 3.3), ˜ÚÓ
ÔË‚Ó‰ËÚ Í ÔÓÚÂÂ ËÏÔËÌÚËÌ„‡ Ë ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌË˛ ·Ë-
‡ÎÎÂÎ¸ÌÓÈ ̋ ÍÒÔÂÒÒËË IGF2. Ç ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Â ÊÂ ÒÎÛ-
˜‡Â‚ ̋ ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ËÁÏÂÌÂÌËfl Á‡Ú‡„Ë‚‡˛Ú ñà2.
ÉËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ˝ÚÓ„Ó ÎÓÍÛÒ‡ Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ
„ÓÏÓÎÓ„Â (Ô. 3.1) ‚Â‰ÂÚ Í ‡ÍÚË‚‡ˆËË ·Ë‡ÎÎÂÎ¸ÌÓÈ
˝ÍÒÔÂÒÒËË KCNQ1OT1 Ë, Í‡Í ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ, Í ÒÛÔÂÒÒËË
fl‰‡ ‡ÍÚË‚Ì˚ı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Ì‡ Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ, ‚ÍÎ˛˜‡fl ÓÔÛıÓÎÂÒÛÔÂÒÒÓ
CDKN1C, ‡ÒÒÏ‡ÚË‚‡ÂÏ˚È ‚ Í‡˜ÂÒÚ‚Â Ó‰ÌÓ„Ó ËÁ
ÍÎ˛˜Â‚˚ı „ÂÌÓ‚ ‚ Ô‡ÚÓ„ÂÌÂÁÂ ëÇÅ. ÄÌ‡ÎËÁ ÍÓÂ-
ÎflˆËÈ “˝ÔË„ÂÌÓÚËÔ–ÙÂÌÓÚËÔ” ÔË ëÇÅ ÔÓÍ‡Á˚‚‡ÂÚ,
˜ÚÓ ‡·Â‡ÌÚÌÓÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ H19 ‡ÒÒÓˆËËÓ‚‡-
ÌÓ Ò ËÒÍÓÏ ‡Á‚ËÚËfl ˝Ï·ËÓÌ‡Î¸Ì˚ı ÓÔÛıÓÎÂÈ, ÚÓ-
„‰‡ Í‡Í ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË LIT1 ÒÔÂˆËÙË˜ÂÒÍË Ò‚flÁ‡Ì˚ Ò
Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂÏ ÓÒÚ‡ Ë ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂÏ ı‡‡ÍÚÂÌ˚ı
‰Îfl ‰‡ÌÌÓ„Ó ÒËÌ‰ÓÏ‡ ÔÓÓÍÓ‚ ‡Á‚ËÚËfl [30, 31].

àÌÚÂÂÒÌÓ, ̃ ÚÓ ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËË ñà1 ıÓÏÓÒÓÏ˚ 11
Ò‡‚ÌËÚÂÎ¸ÌÓ ÌÂ‰‡‚ÌÓ ·˚ÎË ÓÔËÒ‡Ì˚ Ë Û Ô‡ˆËÂÌ-
ÚÓ‚ Ò ÒËÌ‰ÓÏÓÏ ê‡ÒÒÂÎ‡–ëËÎ¸‚Â‡ (ëêë, MIM
180860) [32–34]. ùÚÓ Â‰ÍÓÂ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÂ Á‡·Ó-
ÎÂ‚‡ÌËÂ ÍÎËÌË˜ÂÒÍË ı‡‡ÍÚÂËÁÛÂÚÒfl ‚˚‡ÊÂÌÌÓÈ
ÔÂ- Ë ÔÓÒÚÌ‡Ú‡Î¸ÌÓÈ Á‡‰ÂÊÍÓÈ ÓÒÚ‡, Í‡ÎËÍÓ-
‚ÓÒÚ¸˛, „ÂÏË„ËÔÓÚÓÙËÂÈ, ‡ÒËÏÏÂÚËÂÈ ÛÍ Ë/ËÎË
ÌÓ„, ÍÎËÌÓ‰‡ÍÚËÎËÂÈ ÏËÁËÌˆÂ‚, ˜ÂÂÔÌÓ-ÎËˆÂ‚ÓÈ
‰ËÒÔÓÔÓˆËÂÈ, ÚÂÛ„ÓÎ¸Ì˚Ï ÎËˆÓÏ Ò ‚˚ÒÚÛÔ‡˛-
˘ËÏ Î·ÓÏ, ‡ÌÌËÏ ÔÓÎÓ‚˚Ï ‡Á‚ËÚËÂÏ. ëêë – „Â-
ÌÂÚË˜ÂÒÍË „ÂÚÂÓ„ÂÌÌÓÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ. éÍÓÎÓ 10%
Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ó·Ì‡ÛÊË‚‡˛Ú Ó‰ÌÓÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍÛ˛ ‰Ë-
ÒÓÏË˛ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 7 Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl
(éêÑ7Ï‡Ú), ˜ÚÓ ÛÍ‡Á˚‚‡ÂÚ Ì‡ ‚ÓÁÏÓÊÌÛ˛ ÓÎ¸ ‚
˝ÚËÓÎÓ„ËË Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‰ËÒ·‡Î‡ÌÒ‡ ‰ÓÁ˚ ËÏÔËÌ-
ÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ PEG1/MEST (7q32) Ë GRB10
(7p12), ˝ÍÒÔÂÒÒËÛ˛˘ËıÒfl Ò ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó Ë Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍÓ„Ó „ÓÏÓÎÓ„‡ ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ. ÑÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ
˜‡ÒÚÓ Û ÔÓ·‡Ì‰Ó‚ Ò ëêë ‚˚fl‚Îfl˛ÚÒfl ıÓÏÓÒÓÏ-
Ì˚Â ÔÂÂÒÚÓÈÍË, Á‡Ú‡„Ë‚‡˛˘ËÂ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 1, 7,
8, 11, 15, 17 Ë 18 [32, 33]. Ç ˝ÚÓÏ fl‰Û ÓÒÓ·Ó„Ó ‚ÌË-
Ï‡ÌËfl Á‡ÒÎÛÊË‚‡˛Ú ‰ÛÔÎËÍ‡ˆËË Â„ËÓÌ‡ 11p15, ÒÓ-
‰ÂÊ‡˘Â„Ó ÍÎ‡ÒÚÂ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚.
Ö˘Â ‚ 1988 „. óËÚ‡flÚ Ò ÒÓ‡‚Ú. [35], Á‡ÏÂÚË‚, ˜ÚÓ ÓÒ-
ÌÓ‚Ì˚Â ÍÎËÌË˜ÂÒÍËÂ ÔËÁÌ‡ÍË Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl (ÔÂ- Ë
ÔÓÒÚÌ‡Ú‡Î¸Ì‡fl Á‡‰ÂÊÍ‡ ÓÒÚ‡, „ÂÏË„ËÔÓÚÓÙËfl)
fl‚Îfl˛ÚÒfl ÔflÏÓ ÔÓÚË‚ÓÔÓÎÓÊÌ˚ÏË Û‚ÂÎË˜ÂÌË˛
ÓÒÚ‡ Ë „ÂÏË„ËÔÂÚÓÙËË ÔË ëÇÅ, ‚˚ÒÍ‡Á‡ÎË ÔÂ‰-
ÔÓÎÓÊÂÌËÂ, ˜ÚÓ Ó·‡ ÒËÌ‰ÓÏ‡ ÏÓ„ÛÚ ·˚Ú¸ ‚˚Á‚‡Ì˚
‰ËÒÙÛÌÍˆËÂÈ Ó‰ÌÓ„Ó Ë ÚÓ„Ó ÊÂ „ÂÌ‡. Ç 2005 „. ‚ÔÂ-
‚˚Â Û Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ëêë ·˚ÎË ÓÔËÒ‡Ì˚ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË
‚ ÎÓÍÛÒÂ IGF2 / H19, ‡ ËÏÂÌÌÓ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ
ñà1 Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â (Ô. 2.1.2.1 Ë 3.2), ÔË-
‚Ó‰fl˘ÂÂ Í ÌÂ‚ÓÁÏÓÊÌÓÒÚË ˝ÍÒÔÂÒÒËË IGF2 ‚
ÍÎÂÚÍÂ [32]. íÓ ÂÒÚ¸ ·˚Î‡ ‚˚fl‚ÎÂÌ‡ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËfl
ñà1, ÔÓÚË‚ÓÔÓÎÓÊÌ‡fl ÔÓ Ò‚ÓÂÏÛ ˝ÙÙÂÍÚÛ Ë Ó-
‰ËÚÂÎ¸ÒÍÓÏÛ ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌË˛ ÚÓÈ, ˜ÚÓ Â„ËÒÚË-
ÛÂÚÒfl ÔË ëÇÅ. èÓÁ‰ÌÂÂ ˝ÚË ‰‡ÌÌ˚Â ·˚ÎË ÔÓ‰-
Ú‚ÂÊ‰ÂÌ˚ Ë ‰Û„ËÏË ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎflÏË [33, 34],
ÔÓÍ‡Á˚‚‡fl, ˜ÚÓ ÔËÏÂÌÓ ‚ 20–30% ÒÎÛ˜‡Â‚ ëêë
ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂÏ ÎÓ-

ÍÛÒ‡ IGF2/H19 Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ 11. àÌÚÂ-
ÂÒÌÓ, ˜ÚÓ Û Ó‰ÌËı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ·˚ÎÓ ÓÔËÒ‡ÌÓ ÔÓÎ-
ÌÓÂ [33], ‡ Û ‰Û„Ëı ÏÓÁ‡Ë˜ÌÓÂ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡-
ÌËÂ ñà1 [32, 33], ÛÍ‡Á˚‚‡fl Ì‡ ‚ÓÁÏÓÊÌÓÒÚ¸
„‡ÏÂÚË˜ÂÒÍËı Ë ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ ‰‡Ì-
ÌÓÏ ÎÓÍÛÒÂ (Ô. 2.1.2.1 Ë 2.2.4, ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ).

óÚÓ Í‡Ò‡ÂÚÒfl ñà2 (KCNQ1OT1), ÚÓ ÒÎÂ‰ÛÂÚ
ÓÊË‰‡Ú¸ Â„Ó „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÏ
„ÓÏÓÎÓ„Â, ÍÓÚÓÓÂ ·Û‰ÂÚ ÔË‚Ó‰ËÚ¸ Í Û‚ÂÎË˜ÂÌË˛
˝ÍÒÔÂÒÒËË CDKN1C ÔË ëêë [36]. é‰Ì‡ÍÓ ‚ ÔÓ-
‚Â‰ÂÌÌ˚ı Í Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÏÛ ‚ÂÏÂÌË ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËflı
Ú‡ÍËı ËÁÏÂÌÂÌËÈ ÒÚ‡ÚÛÒ‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ó·Ì‡Û-
ÊÂÌÓ ÌÂ ·˚ÎÓ [33]. ÇÏÂÒÚÂ Ò ÚÂÏ ‚ 2007 „. ÔÓfl‚Ë-
ÎÓÒ¸ ÔÂ‚ÓÂ ÒÓÓ·˘ÂÌËÂ Ó Ô‡ˆËÂÌÚÂ Ò ëêë, ËÏÂ˛-
˘ËÏ ‰ÛÔÎËÍ‡ˆË˛ 11p15 Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó ÔÓËÒıÓÊ-
‰ÂÌËfl, Á‡Ú‡„Ë‚‡˛˘Û˛ ñà2 [37]. ÑÛÔÎËÍ‡ˆËfl
Á‡ı‚‡Ú˚‚‡Î‡ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚Â „ÂÌ˚, ̋ ÍÒÔÂÒÒË-
Û˛˘ËÂÒfl ÚÓÎ¸ÍÓ Ò Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó (KCNQ1,
CDKN1C, SLC22A18, PHLDA2) ËÎË Ò ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó
(KCNQ1OT1) „ÓÏÓÎÓ„‡, Ë ÔË‚Ó‰ËÎ‡ Í Û‚ÂÎË˜Â-
ÌË˛ ‰ÓÁ˚ CDKN1C. àÌ‰ÂÍÒ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ñà2
Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â Û Ô‡ˆËÂÌÚ‡ ·˚Î ÔÓ‚˚-
¯ÂÌ, ÚÓ„‰‡ Í‡Í ËÁÏÂÌÂÌËÈ ÒÚ‡ÚÛÒ‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl
ñà1 ÌÂ Ì‡·Î˛‰‡ÎÓÒ¸. í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÒËÌ‰ÓÏ˚
ê‡ÒÒÂÎ‡-ëËÎ¸‚Â‡ Ë ÇË‰ÂÏ‡Ì‡–ÅÂÍ‚ËÚ‡ ‰ÂÈÒÚ‚Ë-
ÚÂÎ¸ÌÓ ÏÓ„ÛÚ ‡ÒÒÏ‡ÚË‚‡Ú¸Òfl ‚ Í‡˜ÂÒÚ‚Â ÏÓ‰ÂÎË
Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ˚ı Â-
ˆËÔÓÍÌ˚ÏË ÔÓ Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍÓÏÛ ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌË˛ Ë
ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÓÈ Ì‡Ô‡‚ÎÂÌÌÓÒÚË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏË
ˆÂÌÚÓ‚ ËÏÔËÌÚËÌ„‡.

äÓÏÂ ÍÎ‡ÒÒË˜ÂÒÍËı ·ÓÎÂÁÌÂÈ „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏ-
ÔËÌÚËÌ„‡ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ñà Ó·Ì‡ÛÊË‚‡˛ÚÒfl Ë
ÔË ‡ÍÂ [38–40]. í‡Í, „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ
IGF2/H19 Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â (Ô. 3.3), ÔË-
‚Ó‰fl˘ÂÂ Í ÔÓÚÂÂ ËÏÔËÌÚËÌ„‡ Ë ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌË˛
·Ë‡ÎÎÂÎ¸ÌÓÈ ˝ÍÒÔÂÒÒËË ÔÓÚÓÓÌÍÓ„ÂÌ‡ IGF2,
‚˚fl‚ÎÂÌÓ ÔË ¯ËÓÍÓÏ ÒÔÂÍÚÂ ÓÌÍÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍÓÈ
Ô‡ÚÓÎÓ„ËË: ÓÔÛıÓÎ¸ ÇËÎ¸ÏÒ‡, „ÂÔ‡ÚÓ·Î‡ÒÚÓÏ˚,
‡·‰ÓÏËÓÒ‡ÍÓÏ˚, ÍÓÎÓÂÍÚ‡Î¸Ì˚È ‡Í, „ÎËÓ-
Ï˚, Í‡ˆËÌÓÏ‡ ÔÓ˜ÂÍ Ë ¯ÂÈÍË Ï‡ÚÍË, ÎÂÈÓÏËÓ-
Ò‡ÍÓÏ‡ Ï‡ÚÍË, ‡Í ÔÂ˜ÂÌË Ë ÎÂ„ÍËı [40]. ÉËÔÓÏÂ-
ÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓ-
„Ó Â„ËÓÌ‡ ‚ ñà2 LIT1/KCNQ1OT1 (Ô. 3.1)
Ó·Ì‡ÛÊÂÌÓ ÔË Í‡ˆËÌÓÏÂ ÔË˘Â‚Ó‰‡. í‡ÍÓÂ Ì‡-
Û¯ÂÌËÂ ˝ÔË„ÂÌÓÚËÔ‡ ÔË‚Ó‰ËÚ Í ÒÌËÊÂÌË˛
ÛÓ‚Ìfl ˝ÍÒÔÂÒÒËË „ÂÌ‡ CDKN1C, ÍÓÚÓ˚È ÍÓ‰Ë-
ÛÂÚ ËÌ„Ë·ËÚÓ ˆËÍÎËÌ-Á‡‚ËÒËÏ˚ı ÍËÌ‡Á P57KIP2,
‚Ó‚ÎÂ˜ÂÌÌ˚È ‚ Â„ÛÎflˆË˛ ÍÎÂÚÓ˜ÌÓ„Ó ˆËÍÎ‡. àÌ-
ÚÂÂÒÌÓ, ˜ÚÓ ÒÌËÊÂÌËÂ ˝ÍÒÔÂÒÒËË CDKN1C ‚
˝ÚÓÏ ÒÎÛ˜‡Â ÌÂ ·˚ÎÓ ‡ÒÒÓˆËËÓ‚‡ÌÓ ÌË Ò ÏÓ‰ËÙËÍ‡-
ˆËflÏË „ËÒÚÓÌÓ‚, ÌË Ò ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂÏ CpG-ÓÒÚÓ‚-
ÍÓ‚ ‚ Â„Ó ÒÓ·ÒÚ‚ÂÌÌÓÏ ÔÓÏÓÚÓÂ [41]. ÉËÔÓÏÂÚËÎË-
Ó‚‡ÌËÂ ñà2 Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â, ÒÓÔÓ‚ÓÊ-
‰‡˛˘ÂÂÒfl ÛÏÂÌ¸¯ÂÌËÂÏ ˝ÍÒÔÂÒÒËË „ÂÌÓ‚ CDKN1C
Ë IGF2, ·˚ÎÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ Ë ‰Îfl ÓÔÛıÓÎÂÈ ÔÂ˜ÂÌË [42]. 

àÒıÓ‰fl ËÁ ÔÓÔÛÎflˆËÓÌÌÓÈ ˜‡ÒÚÓÚ˚ ·ÓÎÂÁÌÂÈ „Â-
ÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡, ÏÓÊÌÓ ÔÓÎÛ˜ËÚ¸ ÔË·ÎËÁË-
ÚÂÎ¸Ì˚Â ÓˆÂÌÍË ˜‡ÒÚÓÚ˚ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ ‡ÁÎË˜Ì˚ı
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ãÂ·Â‰Â‚, ë‡ÊÂÌÓ‚‡

ˆÂÌÚ‡ı ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚ „ÂÌÓÏÂ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡. í‡Í, ˜‡-
ÒÚÓÚ‡ ëù ‚ ÔÓÔÛÎflˆËË ÒÓÒÚ‡‚ÎflÂÚ 1 : 15000 [24].
èËÏÂÌÓ 3% Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ËÏÂ˛Ú ÓÚˆÓ‚ÒÍËÈ ˝ÔË„Â-
ÌÓÚËÔ Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ, fl‚Îfl˛˘ËÈÒfl Â-
ÁÛÎ¸Ú‡ÚÓÏ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ñà-ëù. èÓ˝ÚÓÏÛ ˜‡ÒÚÓÚ‡
ÙÓÏËÓ‚‡ÌËfl ÔÂ‚Ë˜Ì˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ‰‡ÌÌÓ„Ó ÎÓ-
ÍÛÒ‡ ÏÓÊÂÚ ÒÓÒÚ‡‚ÎflÚ¸ 1:500000 (5 × 10–5). 

èÓÔÛÎflˆËÓÌÌ‡fl ˜‡ÒÚÓÚ‡ ëèÇ ÓˆÂÌË‚‡ÂÚÒfl Í‡Í
1 : 10000–1 : 25000 ÌÓ‚ÓÓÊ‰ÂÌÌ˚ı [5, 22, 43]. åÛ-
Ú‡ˆËË ‚ ñà Ó·Ì‡ÛÊÂÌ˚ Û 1% ·ÓÎ¸Ì˚ı, ÔË˜ÂÏ
90% ËÁ ÌËı – ˝ÚÓ ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË. í‡ÍËÏ
Ó·‡ÁÓÏ, ˜‡ÒÚÓÚ‡ ÓÊ‰ÂÌËfl Â·ÂÌÍ‡ Ò ëèÇ Ë ÔÂ-
‚Ë˜Ì˚ÏË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏË ñà-ëèÇ Ì‡ıÓ‰ËÚÒfl ‚
‰Ë‡Ô‡ÁÓÌÂ (1.1–2.8) × 10–6.

ÖÒÎË ÔËÌflÚ¸ ‡ÒÔÓÒÚ‡ÌÂÌÌÓÒÚ¸ ·ÓÎ¸Ì˚ı Ò
ëÇÅ ‚ ÔÓÔÛÎflˆËË Í‡Í 1 : 25000 ÓÊ‰ÂÌËÈ [5] Ë ÚÓ,
˜ÚÓ ‚ 7% ÒÎÛ˜‡Â‚ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡-
ˆËË Á‡Ú‡„Ë‚‡˛Ú ñà1, ‡ ‚ 55% – ñà2 [44], ÚÓ ‚ÂÓ-
flÚÌÓÒÚ¸ ÓÊ‰ÂÌËfl Â·ÂÌÍ‡ Ò ëÇÅ Ë ÔÂ‚Ë˜ÌÓÈ ˝ÔË-
ÏÛÚ‡ˆËÂÈ ‚ ñà1 ËÎË ‚ ñà2 ÒÓÒÚ‡‚ËÚ 3.6 × 10–5 Ë
4.5 × 10–4 ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ. óÚÓ Í‡Ò‡ÂÚÒfl ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ
˝ÚËı ÎÓÍÛÒÓ‚ ÔË ëêë, ÚÓ ÔÓÎÛ˜ËÚ¸ Ëı ̃ ‡ÒÚÓÚ˚ ÔÓÍ‡
ÌÂ ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚÒfl ‚ÓÁÏÓÊÌ˚Ï, ‚ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ ÌËÁÍÓÈ
˜‡ÒÚÓÚ˚ ÒËÌ‰ÓÏ‡ Ë ÌÂ·ÓÎ¸¯Ó„Ó ˜ËÒÎ‡ ÓÔÛ·ÎËÍÓ-
‚‡ÌÌ˚ı Í Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÏÛ ‚ÂÏÂÌË ÒÎÛ˜‡Â‚ Ò Ì‡Û¯ÂÌ-
Ì˚Ï ÒÚ‡ÚÛÒÓÏ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl.

èË‚Â‰ÂÌÌ˚Â ÓˆÂÌÍË ÔÓÍ‡Á˚‚‡˛Ú, ˜ÚÓ, ‚Ó-ÔÂ-
‚˚ı, ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ ‡ÁÎË˜Ì˚ı ˆÂÌÚ‡ı
ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚ÓÁÌËÍ‡˛Ú Ò ‡ÁÌÓÈ ˜‡ÒÚÓÚÓÈ; ‚Ó-
‚ÚÓ˚ı, ˜‡ÒÚÓÚ‡ ÙÓÏËÓ‚‡ÌËfl ‡·Â‡ÌÚÌ˚ı ˝ÔË-
„ÂÌÓÚËÔÓ‚, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ, Ì‡ Ó‰ËÌ – ‰‚‡ ÔÓfl‰Í‡ ÔÂ-
‚˚¯‡ÂÚ ÒÂ‰Ì˛˛ ˜‡ÒÚÓÚÛ „ÂÌÌ˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ; ‚-ÚÂ-
Ú¸Ëı, ÒÂ‰Ë ‚ÓÁÏÓÊÌ˚ı ÚËÔÓ‚ ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ („ËÔÓÏÂ-
ÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ñà Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ (ñà-ëù Ë
LIT1/KCNQ1OT1) ËÎË Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ (IGF2/H19)
ıÓÏÓÒÓÏ‡ı, „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ñà Ì‡ Ï‡ÚÂËÌ-
ÒÍÓÏ (IGF2/H19) ËÎË Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÏ (ñà-ëèÇ) „Ó-
ÏÓÎÓ„‡ı) ÔÂÓ·Î‡‰‡˛˘ËÏË ÓÍ‡Á˚‚‡˛ÚÒfl Ì‡Û¯Â-
ÌËfl ÒÚ‡ÚÛÒ‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı
ÎÓÍÛÒÓ‚ Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍËı ıÓÏÓÒÓÏ‡ı. é‰ÌÓ ËÁ ‚ÓÁ-
ÏÓÊÌ˚ı Ó·˙flÒÌÂÌËÈ ‰‡ÌÌÓ„Ó ÙÂÌÓÏÂÌ‡ ÏÓÊÂÚ
·˚Ú¸ Ò‚flÁ‡ÌÓ Ò ÚÂÏ, ˜ÚÓ ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó Â„ÛÎflÚÓ-
Ì˚ı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ‰ÓÏÂÌÓ‚ ‚ „ÂÌÓÏÂ ˜ÂÎÓ‚Â-
Í‡ ÏÂÚËÎËÛ˛ÚÒfl ËÏÂÌÌÓ ‚ ÓÓˆËÚ‡ı. èÓÍ‡ ËÁ‚ÂÒÚÌÓ
ÚÓÎ¸ÍÓ ÚË ‰ÓÏÂÌ‡ (H19, MEG3, GNAS), ÏÂÚËÎËÓ-
‚‡ÌËÂ ÍÓÚÓ˚ı ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ‚ ÏÛÊÒÍÓÈ ÔÓÎÓ‚ÓÈ ÎË-
ÌËË. èÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ÒÚÓÎ¸ ‚Ë‰ËÏÓÂ ‡ÁÎË˜ËÂ
ÏÂÊ‰Û ÒÚ‡ÚÛÒÓÏ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡Ì-
Ì˚ı „ÂÌÓ‚ Ì‡ ‡ÁÌ˚ı Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍËı ÍÓÔËflı ıÓÏÓ-
ÒÓÏ ‚ÓÁÌËÍÎÓ, ‚ÂÓflÚÌÓ, ‚ ıÓ‰Â ˝‚ÓÎ˛ˆËË Í‡Í ‰Ó-
ÔÓÎÌËÚÂÎ¸Ì‡fl Á‡˘ËÚ‡ ÓÚ ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó ‰ÂÏÂÚËÎËÓ-
‚‡ÌËfl ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó „ÂÌÓÏ‡, ÍÓÚÓÓÂ Á‡ÔÛÒÍ‡ÂÚÒfl
Ò‡ÁÛ ÔÓÒÎÂ ÓÔÎÓ‰ÓÚ‚ÓÂÌËfl [45].

ùÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ ÓÚ‰ÂÎ¸Ì˚ı 
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌ‡ı

ëÂ‰Ë ·ÓÎÂÁÌÂÈ „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡, Ò‚fl-
Á‡ÌÌ˚ı Ò ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏË ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚,
‚˚‰ÂÎflÂÚÒfl Ú‡ÌÁËÚÓÌ˚È ÌÂÓÌ‡Ú‡Î¸Ì˚È Ò‡ı‡-

Ì˚È ‰Ë‡·ÂÚ (íçëÑ, MIM 601410), ÔÓfl‚Îfl˛˘ËÈÒfl
Á‡‰ÂÊÍÓÈ ‚ÌÛÚËÛÚÓ·ÌÓ„Ó ‡Á‚ËÚËfl, „ËÔÂ„ÎË-
ÍÂÏËÂÈ, ÌËÁÍËÏ ÓÒÚÓÏ Ë Ï‡ÍÓ„ÎÓÒÒËÂÈ. ùÚÓ Â‰-
ÍÓÂ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ (1 : 400000 ÌÓ‚Ó-
ÓÊ‰ÂÌÌ˚ı) ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÓ Ó‰ÌÓÓ‰Ë-
ÚÂÎ¸ÒÍÓÈ ‰ËÒÓÏËÂÈ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 6 ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó
ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl (éêÑ6ÓÚˆ), ‰ÛÔÎËÍ‡ˆËÂÈ Â„ËÓÌ‡
6q24 Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ, Ó‰Ì‡ÍÓ ÔËÏÂÌÓ ‚
50% ÒÎÛ˜‡Â‚ ÓÌÓ Ò‚flÁ‡ÌÓ Ò ‰ÂÙÂÍÚ‡ÏË ÏÂÚËÎËÓ‚‡-
ÌËfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡ ZAC, ÎÓÍ‡ÎËÁÓ‚‡ÌÌÓ-
„Ó ‚ 6q24. èÓ‰ÛÍÚÓÏ „ÂÌ‡ fl‚ÎflÂÚÒfl Ú‡ÌÒÍËÔˆË-
ÓÌÌ˚È Ù‡ÍÚÓ, ‚Ó‚ÎÂ˜ÂÌÌ˚È ‚ ÍÓÌÚÓÎ¸ ÍÎÂÚÓ˜-
ÌÓ„Ó ˆËÍÎ‡ Ë ‚ ‡ÛÚÓÍËÌÌÛ˛ Â„ÛÎflˆË˛ ÒÂÍÂˆËË
ËÌÒÛÎËÌ‡ ‚ ÔÓ‰ÊÂÎÛ‰Ó˜ÌÓÈ ÊÂÎÂÁÂ. ùÍÒÔÂÒÒËfl
ZAC ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ËÒÍÎ˛˜ËÚÂÎ¸ÌÓ Ò ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ıÓ-
ÏÓÒÓÏ˚, ÚÓ„‰‡ Í‡Í Ï‡ÚÂËÌÒÍËÈ ‡ÎÎÂÎ¸ ÏÂÚËÎËÓ-
‚‡Ì. ì ·ÓÎ¸Ì˚ı Ò íçëÑ ·ÂÁ éêÑ6ÓÚˆ Ë ‰ÛÔÎËÍ‡-
ˆËÈ Ó·Ì‡ÛÊË‚‡ÂÚÒfl „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ CpG-ÔÓ-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ ‚ ˝ÍÁÓÌÂ 1 „ÂÌ‡ ZAC Ì‡
Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â (Ô. 3.1) [46]. èËÌËÏ‡fl ‚Ó
‚ÌËÏ‡ÌËÂ ‡ÒÔÓÒÚ‡ÌÂÌÌÓÒÚ¸ íçëÑ Ë ‰ÓÎ˛ ÒÎÛ-
˜‡Â‚ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏË
ZAC, ˜‡ÒÚÓÚ‡ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó
‡ÎÎÂÎfl ÏÓÊÂÚ ÒÓÒÚ‡‚ÎflÚ¸ 8 × 10–5, ˜ÚÓ ÒÓÔÓÒÚ‡‚ËÏÓ
Ò ˜‡ÒÚÓÚÓÈ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ ˆÂÌÚ‡ı ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚
„ÂÌÓÏÂ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡, Â„ÛÎËÛÂÏ˚ı ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂÏ
Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍËı „ÓÏÓÎÓ„‡ı.

àÌÚÂÂÒÌÓ, ̃ ÚÓ Û ÌÂÍÓÚÓ˚ı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò íçëÑ
·˚Î ÓÔËÒ‡Ì ÏÓÁ‡ËˆËÁÏ ÔÓ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛ Ë
‰Û„Ëı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ÎÓÍ‡ÎËÁÓ‚‡ÌÌ˚ı
Ì‡ ‡ÁÌ˚ı ıÓÏÓÒÓÏ‡ı – GRB10 (7p12), PEG1
(7q32), LIT1/KCNQ1OT1 (11p15) Ë PEG3 (19q13), ‚
ÚÓ ‚ÂÏfl Í‡Í ÒÚ‡ÚÛÒ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ËÏÔËÌÚËÓ-
‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ SNRPN (15q11-q13), H19 (11p15) Ë
DLK1 (14q32) ÓÒÚ‡‚‡ÎÒfl ÌÓÏ‡Î¸Ì˚Ï [47]. åÓÁ‡Ë-
ˆËÁÏ ‚ ˝ÚËı ÒÎÛ˜‡flı ÔÓfl‚ÎflÎÒfl ÔÓ ÒÚÂÔÂÌË Ì‡Û-
¯ÂÌËÈ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl, ÔÓ Á‡Ú‡„Ë‚‡ÂÏ˚Ï ÚÍ‡ÌflÏ
Ë „ÂÌÌ˚Ï ÎÓÍÛÒ‡Ï. Ç Ò‡‚ÌÂÌËË Ò ÔÓ·‡Ì‰‡ÏË Ò
ÍÎ‡ÒÒË˜ÂÒÍËÏË ÙÓÏ‡ÏË íçëÑ Ô‡ˆËÂÌÚ˚ Ò ÏÓÁ‡Ë-
ˆËÁÏÓÏ ÓÚÎË˜‡ÎËÒ¸ ·ÓÎÂÂ ‚˚ÒÓÍËÏ ‚ÂÒÓÏ ÔË ÓÊ-
‰ÂÌËË Ë ·ÓÎÂÂ ¯ËÓÍËÏ ÍÎËÌË˜ÂÒÍËÏ ÔÓÎËÏÓÙËÁ-
ÏÓÏ, ˜ÚÓ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÓ ‰ËÒÙÛÌÍˆËÂÈ
ÏÌÓÊÂÒÚ‚‡ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚. Ç˚ÒÍ‡Á˚‚‡-
ÂÚÒfl ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ, ̃ ÚÓ íçëÑ ÏÓÊÂÚ fl‚ÎflÚ¸Òfl ÏÓ-
‰ÂÎ¸˛ Ú‡Í Ì‡Á˚‚‡ÂÏÓ„Ó “ÒËÌ‰ÓÏ‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó
„ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl”, ÔË ÍÓÚÓÓÏ ÔÓ·‡Ì‰, ËÏÂfl ‚
ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ Ó‰ÌÓ„Ó
ËÁ Ï‡ÚÂËÌÒÍËı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ÏÓÊÂÚ
ËÏÂÚ¸ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚Â Ï‡ÚÂËÌÒÍËÂ ‡ÎÎÂÎË Ë
‚ ‰Û„Ëı ÎÓÍÛÒ‡ı, ˜ÚÓ ÌÂËÁ·ÂÊÌÓ ÔË‚Â‰ÂÚ Í ÛÒÎÓÊ-
ÌÂÌË˛ Ë Á‡ÔÛÚ˚‚‡ÌË˛ ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ Í‡ÚËÌ˚ Á‡·Ó-
ÎÂ‚‡ÌËfl [47]. ÑÛ„ËÏ ÔËÏÂÓÏ “ÒËÌ‰ÓÏ‡ Ï‡ÚÂËÌ-
ÒÍÓ„Ó „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl” ÏÓÊÂÚ ÒÎÛÊËÚ¸ ‡ÒÒÏÓÚ-
ÂÌÌ˚È ‚˚¯Â ·ËÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍËÈ ÔÓÎÌ˚È ÔÛÁ˚Ì˚È
Á‡ÌÓÒ, ‚ÓÁÌËÍ‡˛˘ËÈ, Ó‰Ì‡ÍÓ, ‚ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ „‡ÏÂÚË˜Â-
ÒÍËı ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ Ë ÌÂ Ó·Ì‡ÛÊË‚‡˛˘ËÈ ÏÓÁ‡ËˆËÁÏ‡
ÔÓ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛. 

çÂÓ·ıÓ‰ËÏÓ ÓÚÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ fl‰Â
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÎÓÍÛÒÓ‚ (ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ



ÉÖçÖíàäÄ      ÚÓÏ 44      ‹ 10      2008

ùèàåìíÄñàà àåèêàçíàêéÇÄççõï ÉÖçéÇ Ç ÉÖçéåÖ óÖãéÇÖäÄ 1365

‚ 11p15) ÔË íçëÑ ·˚ÎË ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰ÂÌ˚ Ë ‚ ËÒÒÎÂ-
‰Ó‚‡ÌËflı ‰Û„Ëı ‡‚ÚÓÓ‚ [48]. äÓÏÂ ÚÓ„Ó, ·˚ÎÓ ÔÓ-
Í‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ZAC ÏÓ„ÛÚ ‚ÌÓÒËÚ¸ ‚ÍÎ‡‰ Ë
‚ ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂ ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÔËÁÌ‡ÍÓ‚ ëÇÅ ˜ÂÂÁ
Ì‡Û¯ÂÌËÂ ˝ÍÒÔÂÒÒËË CDKN1C Ë LIT1. ë ‰Û„ÓÈ
ÒÚÓÓÌ˚, ËÁÏÂÌÂÌËfl ÒÚ‡ÚÛÒ‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl LIT1
Ó·Ì‡ÛÊË‚‡˛ÚÒfl Ë Û ÌÂÍÓÚÓ˚ı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò íçëÑ.
ùÚË Ì‡ıÓ‰ÍË ÔÓÁ‚ÓÎËÎË ÒÙÓÏÛÎËÓ‚‡Ú¸ ÔÂ‰ÔÓÎÓ-
ÊÂÌËÂ Ó ÒÛ˘ÂÒÚ‚Ó‚‡ÌËË ÓÒÓ·Ó„Ó ÒË„Ì‡Î¸ÌÓ„Ó ÔÛÚË,
Ó·˙Â‰ËÌfl˛˘Â„Ó „ÂÌ˚ ZAC, CDKN1C, LIT1 Ë Û˜‡ÒÚ-
‚Û˛˘Â„Ó ‚ Â„ÛÎflˆËË ÍÎÂÚÓ˜ÌÓ„Ó ÓÒÚ‡ [48]. çÂ ËÒ-
ÍÎ˛˜ÂÌÓ, ˜ÚÓ ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍ‡fl ËÌ‡ÍÚË‚‡ˆËfl „ÂÌÓ‚,
‚Ó‚ÎÂ˜ÂÌÌ˚ı ‚ ˝ÚÓÚ ÔÛÚ¸, ÏÓÊÂÚ ÎÂÊ‡Ú¸ ‚ ÓÒÌÓ‚Â
ÙÓÏËÓ‚‡ÌËfl ÌÂÍÓÚÓ˚ı Ó·˘Ëı ‰Îfl ‰‚Ûı ÒËÌ‰Ó-
ÏÓ‚ ÍÎËÌË˜ÂÒÍËı ÔËÁÌ‡ÍÓ‚.

ä‡Í ÛÊÂ ÓÚÏÂ˜‡ÎÓÒ¸ ‚˚¯Â, éêÑ7 Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó
ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl, Ì‡Û¯‡˛˘‡fl ·‡Î‡ÌÒ ‰ÓÁ˚ ËÏÔËÌ-
ÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ PEG1/MEST Ë GRB10, ‚ÒÚÂ˜‡ÂÚÒfl
ÔËÏÂÌÓ Û 10% Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ÒËÌ‰ÓÏÓÏ ê‡ÒÒÂÎ‡-
ëËÎ¸‚Â‡ [32]. Ç 2007 „. ÔÓfl‚ËÎÓÒ¸ ÔÂ‚ÓÂ ÒÓÓ·˘ÂÌËÂ
Ó ‰Â‚Ó˜ÍÂ Ò ëêë, Ó‰Ë‚¯ÂÈÒfl ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ËÒÍÛÒ-
ÒÚ‚ÂÌÌÓ„Ó ÓÔÎÓ‰ÓÚ‚ÓÂÌËfl Ë ËÏÂ˛˘ÂÈ „ËÔÂÏÂÚËÎË-
Ó‚‡ÌËÂ CpG-‰ËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚ ‚ ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓ ÏÂ-
ÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÏ Â„ËÓÌÂ „ÂÌ‡ PEG1/MEST Ì‡ ÓÚˆÓ‚-
ÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ [49]. ÄÌ‡ÎËÁ ÏËÍÓÒ‡ÚÂÎÎËÚÌ˚ı
Ï‡ÍÂÓ‚ ÔÓÍ‡Á‡Î ÌÓÏ‡Î¸ÌÓÂ ·ËÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍÓÂ Ì‡-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 7 Û ÔÓ·‡Ì‰‡, fl‚ÎflflÒ¸ ‰ÓÔÓÎ-
ÌËÚÂÎ¸Ì˚Ï ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰ÂÌËÂÏ Ì‡ÎË˜Ëfl ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡ (Ô. 2.1.2.2). èÓ‰ÛÍÚ „ÂÌ‡
PEG1/MEST – ÙÂÏÂÌÚ Ò ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÏÓÈ „Ë‰ÓÎ‡Á-
ÌÓÈ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸˛. ç‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ ÓÚˆÓ‚ÒÍËı ÌÓÍ‡ÛÚ-
Ì˚ı ‡ÎÎÂÎÂÈ Peg1/Mest Û Ï˚¯ÂÈ ÔË‚Ó‰ËÚ Í Á‡ÏÂ‰ÎÂ-
ÌË˛ ÔÎ‡ˆÂÌÚ‡ÌÓ„Ó Ë ˝Ï·ËÓÌ‡Î¸ÌÓ„Ó ‡Á‚ËÚËfl, Á‡-
‰ÂÊÍÂ ÔÓÒÚÌ‡Ú‡Î¸ÌÓ„Ó ÓÒÚ‡ Ë ÒÌËÊÂÌË˛
ÊËÁÌÂÒÔÓÒÓ·ÌÓÒÚË ÔÓÚÓÏÒÚ‚‡ [50]. çÂÒÏÓÚfl Ì‡ ÚÓ
˜ÚÓ PEG1/MEST ‡ÒÒÏ‡ÚË‚‡ÂÚÒfl ‚ Í‡˜ÂÒÚ‚Â Í‡Ì‰Ë-
‰‡ÚÌÓ„Ó „ÂÌ‡ ‰Îfl ëêë, ÚÓ˜ÍÓ‚˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ‚ ÌÂÏ Û Ô‡-
ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ‰‡ÌÌ˚Ï ÒËÌ‰ÓÏÓÏ ÔÓÍ‡ ÌÂ Ë‰ÂÌÚËÙËˆËÓ-
‚‡Ì˚ [51]. çÂ ËÒÍÎ˛˜ÂÌÓ, ˜ÚÓ ‚ fl‰Â ÒÎÛ˜‡Â‚ ˝ÔËÏÛ-
Ú‡ˆËË PEG1/MEST ËÎË ‰Û„Ëı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı
„ÂÌÓ‚ (‚ ̃ ‡ÒÚÌÓÒÚË, GRB10) ÏÓ„ÛÚ fl‚ÎflÚ¸Òfl ̋ ÚËÓÎÓ„Ë-
˜ÂÒÍÓÈ ÓÒÌÓ‚ÓÈ ˝ÚÓ„Ó „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍË „ÂÚÂÓ„ÂÌÌÓ„Ó Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËfl [49].

í‡Í ÊÂ Í‡Í Ë ‚ ÒÎÛ˜‡Â Ò ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÏË ‡·Â-
‡ˆËflÏË ˆÂÌÚÓ‚ ËÏÔËÌÚËÌ„‡, ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â ˝ÔËÏÛ-
Ú‡ˆËË ‚ ÓÚ‰ÂÎ¸Ì˚ı ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌ‡ı ·˚ÎË
‚˚fl‚ÎÂÌ˚ ÔË ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÙÓÏ‡ı ‡Í‡. ÉËÔÂÏÂÚË-
ÎËÓ‚‡ÌËÂ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÓÔÛıÓÎÂÒÛÔÂÒÒÓ-
Ì˚ı „ÂÌÓ‚ ËÎË ‡ÍÚË‚‡ˆËfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÔÓ-
ÚÓÓÌÍÓ„ÂÌÓ‚ ÔÛÚÂÏ „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ÔË‚Ó‰flÚ Í
ÔÓÎÌÓÏÛ ÓÚÒÛÚÒÚ‚Ë˛ ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ „ÂÌ‡ ‚ ÔÂ‚ÓÏ ÒÎÛ-
˜‡Â Ë Í ·Ë‡ÎÎÂÎ¸ÌÓÈ ˝ÍÒÔÂÒÒËË ‚Ó ‚ÚÓÓÏ. í‡Í, „Ë-
ÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ˝ÍÒÔÂÒÒËÛÂÏÓ„Ó ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó
‡ÎÎÂÎfl ZAC (Ô. 3.4) ÓÔËÒ‡ÌÓ ÔË ‡ÍÂ flË˜ÌËÍÓ‚ [52].
èË Í‡ˆËÌÓÏÂ ÔÓ˜ÂÍ „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛ ÔÓ‰-
‚Â„‡ÂÚÒfl ‡ÍÚË‚Ì˚È Ï‡ÚÂËÌÒÍËÈ ‡ÎÎÂÎ¸ „ÂÌ‡ GTL2
(14q32) (Ô. 3.3), ‚˚Á˚‚‡fl ÚÂÏ Ò‡Ï˚Ï ÒÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓÂ
ÒÌËÊÂÌËÂ ˝ÍÒÔÂÒÒËË ‰Û„Ó„Ó ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó

„ÂÌ‡ ‚ ˝ÚÓÏ Â„ËÓÌÂ – DLK1, ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó Ì‡ ÓÚˆÓ‚-
ÒÍÓÏ „ÓÏÓÎÓ„Â [53]. 

Ç ÓÚÌÓ¯ÂÌËË Ò‚flÁË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡Ì-
Ì˚ı „ÂÌÓ‚ Ò ËÒÍÓÏ ‡Á‚ËÚËfl ÓÔÛıÓÎË ÔÓÒÎÂÊË‚‡-
ÂÚÒfl ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸Ì‡fl ÓÎ¸ ÔÓÎËÏÓÙÌÓ„Ó ı‡‡ÍÚÂ‡
ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ÌÂÍÓÚÓ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚ ‡ÁÌ˚ı ÚÍ‡Ìflı Ë ‰‡-
ÊÂ Û ‡ÁÌ˚ı ËÌ‰Ë‚Ë‰Ó‚. í‡Í, „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ
‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ-
„Ó „ÂÌ‡ P73 (1p36) (Ô. 3.3) ·˚ÎÓ ÓÔËÒ‡ÌÓ ÔË ÓÒÚÓÈ
ÎËÏÙÓ·Î‡ÒÚÌÓÈ ÎÂÈÍÂÏËË Ë ÎËÏÙÓÏÂ ÅÂÍËÚÚ‡ [54].
Ç ÚÓ ÊÂ ‚ÂÏfl ÔË Í‡ˆËÌÓÏÂ ÔÓ˜ÂÍ Ë ÓÔÛıÓÎflı ÎÂ„-
ÍÓ„Ó Ì‡·Î˛‰‡ÂÚÒfl ·Ë‡ÎÎÂÎ¸Ì‡fl ˝ÍÒÔÂÒÒËfl ‰‡ÌÌÓ„Ó
„ÂÌ‡, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ‡fl „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂÏ ÓÚˆÓ‚-
ÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl (Ô.3.2) [55, 56]. í‡Í‡fl ÚÍ‡ÌÂÒÔÂˆËÙË˜-
ÌÓÒÚ¸ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ‚˚Á˚‚‡ÂÚ ‰ËÒÍÛÒÒËË Ó ÙÛÌÍˆËflı
P73 Í‡Í ÓÔÛıÓÎÂÒÛÔÂÒÒÓ‡ ËÎË ÔÓÚÓÓÌÍÓ„ÂÌ‡ [38].

ÑÛ„ÓÈ ÓÔÛıÓÎÂÒÛÔÂÒÒÓÌ˚È „ÂÌ CDKN1C, ˝ÍÒ-
ÔÂÒÒËÛ˛˘ËÈÒfl ‚ ÌÓÏÂ Ò Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓ-
Ï˚, ˜‡ÒÚÓ Ó·Ì‡ÛÊË‚‡ÂÚ „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ÏÛÚ‡ˆËË ÔË
‡ÁÎË˜Ì˚ı ÙÓÏ‡ı ‡Í‡. ç‡ÔËÏÂ, ÔÓÚÂfl Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl Ì‡·Î˛‰‡ÂÚÒfl ‚ 85% ÒÎÛ˜‡Â‚ ‡Í‡
ÎÂ„ÍÓ„Ó, ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡ÂÏ˚ı ‰ÂÎÂˆËÂÈ Â„ËÓÌ‡ 11p15
[57]. àÌÚÂÂÒÌÓ, ˜ÚÓ ÔË ÓÔÛıÓÎflı ÇËÎ¸ÏÒ‡ Ò ‰ÂÎÂ-
ˆËÂÈ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl CDKN1C Ì‡˜ËÌ‡ÂÚ ˝ÍÒ-
ÔÂÒÒËÓ‚‡Ú¸Òfl ÓÚˆÓ‚ÒÍËÈ ‡ÎÎÂÎ¸ ‰‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡ [58],
˜ÚÓ Ú‡Í ÊÂ, Í‡Í Ë ‚ ÒÎÛ˜‡Â Ò P73, ÔÓ‰ÌËÏ‡ÂÚ ‚ÓÔÓÒ
Ó ÙÛÌÍˆËflı „ÂÌ‡ Í‡Í ÔÓÚÓÓÌÍÓ„ÂÌ‡, ÔÓ Í‡ÈÌÂÈ ÏÂ-
Â ‚ ÚÍ‡Ìflı ÔÓ˜ÂÍ.

Ö˘Â Ó‰ÌËÏ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚Ï „ÂÌÓÏ, ‚Ó‚ÎÂ-
˜ÂÌÌ˚Ï ‚ ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂ ÓÔÛıÓÎË ÇËÎ¸ÏÒ‡, fl‚ÎflÂÚ-
Òfl WT1, ÎÓÍ‡ÎËÁÓ‚‡ÌÌ˚È ‚ 11p13. ÑÎfl ˝ÚÓ„Ó „ÂÌ‡
ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌ ÔÓÎËÏÓÙÌ˚È ı‡‡ÍÚÂ ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚
‡ÁÌ˚ı ÚÍ‡Ìflı Ë Ó„‡Ì‡ı. ÅË‡ÎÎÂÎ¸Ì‡fl ˝ÍÒÔÂÒÒËfl
WT1 Ó·Ì‡ÛÊË‚‡ÂÚÒfl ‚ ÔÓ˜Í‡ı, ÒÂ‰ˆÂ, ÎÂ„ÍÓÏ, ÔÂ-
˜ÂÌË Ë ÍË¯Â˜ÌËÍÂ, ÚÓ„‰‡ Í‡Í ‚ ÙÂÚ‡Î¸ÌÓÏ ÏÓÁ„Â Ë
ÔÎ‡ˆÂÌÚÂ ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ÔÂ‰ÔÓ˜ÚËÚÂÎ¸Ì‡fl Ú‡ÌÒÍËÔ-
ˆËfl Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl. Ç ÙË·Ó·Î‡ÒÚ‡ı Ë ÎËÏ-
ÙÓˆËÚ‡ı, Ì‡ÔÓÚË‚, ‡ÍÚË‚Ì˚Ï ÓÍ‡Á˚‚‡ÂÚÒfl ÓÚˆÓ‚-
ÒÍËÈ ‡ÎÎÂÎ¸. Ç˚ÒÍ‡Á˚‚‡ÂÚÒfl ÏÌÂÌËÂ, ˜ÚÓ Ú‡ÍÓÈ ÔÓ-
ÎËÏÓÙÌ˚È ËÏÔËÌÚËÌ„ ÏÓÊÂÚ ÓÍ‡Á˚‚‡Ú¸ ‚ÎËflÌËÂ
Ì‡ ËÒÍ ‡Á‚ËÚËfl ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÚÍ‡ÌÂÒÔÂˆËÙË˜Ì˚ı
ÙÓÏ ‡Í‡ [38].

èË ‡ÍÂ ¯ÂÈÍË Ï‡ÚÍË Ë ˝Ì‰ÓÏÂÚËfl ÓÚÏÂ˜‡ÂÚÒfl
ËÌ‡ÍÚË‚‡ˆËfl ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡ PEG3
(19q13.4) ‚ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ‡ÍÚË‚ÌÓ„Ó
ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl (Ô. 3.4), ÚÓ„‰‡ Í‡Í ÔË ıÓËÓÌÍ‡-
ˆËÌÓÏ‡ı Ó·Ì‡ÛÊË‚‡ÂÚÒfl ·Ë‡ÎÎÂÎ¸Ì‡fl ˝ÍÒÔÂÒÒËfl
„ÂÌ‡, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ‡fl „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂÏ Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl (Ô. 3.1) [59]. 

àÌÚÂÂÒÌ˚ÏË ‚ ÓÚÌÓ¯ÂÌËË ËÒÍ‡ ‡Á‚ËÚËfl ‡Í‡
fl‚Îfl˛ÚÒfl „ÂÌ˚, ÒÚ‡ÚÛÒ ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ÍÓÚÓ˚ı ËÁÏÂ-
ÌËÎÒfl ‚ ıÓ‰Â ˝‚ÓÎ˛ˆËË ÏÎÂÍÓÔËÚ‡˛˘Ëı. é‰ËÌ ËÁ
ÔËÏÂÓ‚ – ÎÓÍÛÒ M6P/IGF2R. èÓ‰ÛÍÚÓÏ „ÂÌ‡ fl‚-
ÎflÂÚÒfl ÂˆÂÔÚÓ, ÍÓÚÓ˚È Ò‚flÁ˚‚‡ÂÚ Í‡Í Ï‡ÌÌÓÁÓ–
6-ÙÓÒÙ‡Ú„ÎËÍÓÔÓÚÂËÌ, Ú‡Í Ë IGF2, Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡fl Ëı
Ú‡ÌÒÔÓÚ ‚ ÎËÁÓÒÓÏ˚ ‰Îfl ‰Â„‡‰‡ˆËË. Ñ‡ÌÌ˚È „ÂÌ
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡Ì Û Ï˚¯Ë Ë Í˚Ò˚, ÌÓ Ó·Î‡‰‡ÂÚ ÔÓÎË-
ÏÓÙÌ˚Ï ËÏÔËÌÚËÌ„ÓÏ Û ̃ ÂÎÓ‚ÂÍ‡ – ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó
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ãÂ·Â‰Â‚, ë‡ÊÂÌÓ‚‡

ËÌ‰Ë‚Ë‰Ó‚ ËÏÂ˛Ú ·Ë‡ÎÎÂÎ¸Ì˚È ı‡‡ÍÚÂ ˝ÍÒÔÂÒ-
ÒËË M6P/IGF2R. Ç˚ÒÍ‡Á˚‚‡ÂÚÒfl ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ,
˜ÚÓ ‚ ÒÎÛ˜‡Â ÏÓÌÓ‡ÎÎÂÎ¸ÌÓÈ ˝ÍÒÔÂÒÒËË ˝ÚÓ„Ó ÓÔÛ-
ıÓÎÂÒÛÔÂÒÒÓÌÓ„Ó „ÂÌ‡ ÏÓÊÂÚ ÔÓ‚˚¯‡Ú¸Òfl ËÒÍ
‡Á‚ËÚËfl ‡Í‡ [38]. ÑÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ, ‚ Ó‰ÌÓÏ ËÁ ËÒ-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÈ ·˚Î ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚È
ÒÚ‡ÚÛÒ M6P/IGF2R Û 50% Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ÓÔÛıÓÎ¸˛
ÇËÎ¸ÏÒ‡ [60].

èêàóàçõ ÇéáçàäçéÇÖçàü 
èÖêÇàóçõï ùèàåìíÄñàâ

èËÌËÏ‡fl ‚Ó ‚ÌËÏ‡ÌËÂ, ̃ ÚÓ ‚ÚÓË˜Ì˚Â ̋ ÔËÏÛÚ‡-
ˆËË – ˝ÚÓ ÂÁÛÎ¸Ú‡Ú ÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË
ÎÓÍÛÒÓ‚, ÍÓÌÚÓÎËÛ˛˘Ëı ÒÚÛÍÚÛÛ ıÓÏ‡ÚËÌ‡,
ÓÒÚ‡ÂÚÒfl ÌÂflÒÌ˚Ï, ˜ÚÓ ‚˚Á˚‚‡ÂÚ ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂ
ÔÂ‚Ë˜Ì˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ. èÓ ‚ÒÂÈ ‚Ë‰ËÏÓÒÚË, ÓÌË fl‚-
Îfl˛ÚÒfl ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÓÏ ÒÚÓı‡ÒÚË˜ÂÒÍËı Ó¯Ë·ÓÍ ‚ ÛÒÚ‡-
ÌÓ‚ÎÂÌËË ËÎË ÔÓ‰‰ÂÊ‡ÌËË ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ÒÚ‡-
ÚÛÒ‡ „ÂÌ‡. Ç ÌÓÏÂ ÒÔÓÌÚ‡ÌÌ‡fl ˜‡ÒÚÓÚ‡ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ
ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ÏÓ‰ËÙËˆËÓ‚‡Ì‡ „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÏË Ë ÒÂ-
‰Ó‚˚ÏË Ù‡ÍÚÓ‡ÏË. 

ä‡Í ÛÊÂ ÓÚÏÂ˜‡ÎÓÒ¸ ‚˚¯Â, ˜‡ÒÚÓÚ‡ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ
ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ‡ÁÎË˜ÌÓÈ ‚ ‡ÁÌ˚ı ˆÂÌÚ‡ı ËÏÔËÌ-
ÚËÌ„‡. ùÚÓ Ì‡‚Ó‰ËÚ Ì‡ Ï˚ÒÎ¸, ̃ ÚÓ ‚ „ÂÌÓÏÂ ̃ ÂÎÓ‚ÂÍ‡
ÒÛ˘ÂÒÚ‚Û˛Ú ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË, ·ÓÎÂÂ ‚ÓÒÔËËÏ-
˜Ë‚˚Â Í ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌË˛ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ, ˜ÂÏ ‰Û„ËÂ.
çÂ‰‡‚ÌÓ ·˚ÎË ÔÓÎÛ˜ÂÌ˚ ‰ÓÍ‡Á‡ÚÂÎ¸ÒÚ‚‡ ÒÛ˘ÂÒÚ‚Ó-
‚‡ÌËfl „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ÔÂ‰‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌÓÒÚË Í ÙÓ-
ÏËÓ‚‡ÌË˛ ÔÂ‚Ë˜Ì˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ ÒÂ„ÏÂÌÚÂ
11p15 [61]. éÍ‡Á‡ÎÓÒ¸, ˜ÚÓ ‚ ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓ ÏÂ-
ÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÏ Â„ËÓÌÂ IGF2/H19 ÒÛ˘ÂÒÚ‚Û˛Ú 4 SNP
(T123C, G358A, T382G Ë A402G), ÍÓÚÓ˚Â ‚ÒÚÂ˜‡-
˛ÚÒfl ‚ ÚÂı ËÁ 16 ‚ÓÁÏÓÊÌ˚ı „‡ÔÎÓÚËÔ‡ı: TGTA,
CATG Ë CAGA. Å˚ÎÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ ÁÌ‡˜ËÏÓÂ Û‚ÂÎË˜Â-
ÌËÂ ˜‡ÒÚÓÚ˚ „‡ÔÎÓÚËÔ‡ CAGA Ë ÛÏÂÌ¸¯ÂÌËÂ ˜‡ÒÚÓ-
Ú˚ „‡ÔÎÓÚËÔ‡ CATG Û Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ëÇÅ, ÔÓ Ò‡‚ÌÂ-
ÌË˛ Ò ÍÓÌÚÓÎÂÏ. Ç ‰Û„ÓÏ ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ·˚Î‡ ÔÓ-
ÒÎÂÊÂÌ‡ ÔÂ‰ÔÓ˜ÚËÚÂÎ¸Ì‡fl ÔÂÂ‰‡˜‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó
„‡ÔÎÓÚËÔ‡ H-AS3 ‚ Ó·Î‡ÒÚË ñà-ëù ‚ ÒÂÏ¸flı Ò
‰ÂÚ¸ÏË Ò ëù, ËÏÂ˛˘ËÏË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆË˛ ‚ ˆÂÌÚÂ ËÏ-
ÔËÌÚËÌ„‡ [62]. 

ùÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÈ ÒÚ‡ÚÛÒ „ÂÌ‡ Ú‡ÍÊÂ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸
Á‡ÚÓÌÛÚ ËÁÏÂÌÂÌËflÏË ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË ÎÓÍÛ-
ÒÓ‚, ÍÓÚÓ˚Â ÚÂÏ ËÎË ËÌ˚Ï ÒÔÓÒÓ·ÓÏ ‚Ó‚ÎÂ˜ÂÌ˚ ‚
Â„ÛÎflˆË˛ ÒÚÛÍÚÛ˚ ıÓÏ‡ÚËÌ‡. àÁ‚ÂÒÚÌÓ, ̃ ÚÓ ÔÓ-
ÎËÏÓÙÌ˚Â ‚‡Ë‡ÌÚ˚ „ÂÌ‡ 5,10-ÏÂÚËÎÂÌÚÂÚ‡„Ë‰-
ÓÙ‡Î‡ÚÂ‰ÛÍÚ‡Á˚ (MTHFR) ÏÓ„ÛÚ ÓÍ‡Á˚‚‡Ú¸ ‚ÎËfl-
ÌËÂ Ì‡ ı‡‡ÍÚÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ñçä, ÔÓÒÍÓÎ¸ÍÛ ËÁ-
ÏÂÌfl˛Ú ÛÓ‚ÂÌ¸ S-‡‰ÂÌÓÁËÎÏÂÚËÓÌËÌ‡, ÍÓÚÓ˚È
fl‚ÎflÂÚÒfl ‰ÓÌÓÓÏ ÏÂÚËÎ¸Ì˚ı „ÛÔÔËÓ‚ÓÍ ‰Îfl Â‡Í-
ˆËÈ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl [63]. Å˚ÎÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ Ì‡ÎË-
˜ËÂ „ÓÏÓÁË„ÓÚÌÓÈ Á‡ÏÂÌ˚ 677C > T ‚ „ÂÌÂ MTHFR Û
ÊÂÌ˘ËÌ˚ Û‚ÂÎË˜Ë‚‡ÂÚ ËÒÍ ÓÊ‰ÂÌËfl Â·ÂÌÍ‡ Ò ëù
Ë ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËÂÈ ‚ ñà [62]. ùÚÓÚ ÔËÏÂ ‰ÂÏÓÌÒÚËÛ-
ÂÚ ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ ÛÒÎÓ‚ÌÛ˛ „‡ÌËˆÛ ‚ ÓÔÂ‰ÂÎÂÌËË ÔÂ-
‚Ë˜Ì˚ı Ë ‚ÚÓË˜Ì˚ı ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ Ë ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ
Ù‡ÍÚÓÓ‚, Ëı Ó·ÛÒÎÓ‚ÎË‚‡˛˘Ëı. ÑÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ, „Â-
ÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ Ë ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ËÁÏÂÌÂÌËfl ÚÂÒÌÓ ‚Á‡-

ËÏÓÒ‚flÁ‡Ì˚. ë Ó‰ÌÓÈ ÒÚÓÓÌ˚, ËÏÂÌÌÓ ÌÛÍÎÂÓÚË‰-
Ì‡fl ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸ „ÂÌ‡ ÓÔÂ‰ÂÎflÂÚ ÎÓÍ‡-
ÎËÁ‡ˆË˛ ÔÓÚÂÌˆË‡Î¸Ì˚ı Ò‡ÈÚÓ‚ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl
(CpG-ÓÒÚÓ‚ÍÓ‚) Ë ÍÓ‰ËÛÂÚ ÙÂÏÂÌÚ˚, ‚Ó‚ÎÂ˜ÂÌ-
Ì˚Â ‚ Ó·ÂÒÔÂ˜ÂÌËÂ ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚ Â-
„ÛÎflˆËË „ÂÌÌÓÈ ˝ÍÒÔÂÒÒËË. ë ‰Û„ÓÈ ÒÚÓÓÌ˚, ˝ÔË-
„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ÏÂı‡ÌËÁÏ˚ ÓÚ‚Â˜‡˛Ú Á‡ ÍÓÌÚÓÎ¸ ‡Í-
ÚË‚ÌÓÒÚË „ÂÌ‡ Ë, ÍÓÏÂ ÚÓ„Ó, ÏÓ„ÛÚ Ó·ÛÒÎÓ‚ÎË‚‡Ú¸
ËÌ‰ÛÍˆË˛ ‚ ÌÂÏ ÚÓ˜ÍÓ‚˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ ÒÔÓÌ-
Ú‡ÌÌÓ„Ó ‰ÂÁ‡ÏËÌËÓ‚‡ÌËfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó ̂ ËÚÓÁË-
Ì‡ ‚ ÚËÏËÌ [64].

é‰ÌËÏ ËÁ ËÒÚÓ˜ÌËÍÓ‚ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ÏÓÊÂÚ fl‚-
ÎflÚ¸Òfl Ë ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ Ñçä-ÏÂÚËÎÚ‡ÌÒÙÂ‡Á. í‡Í,
Ì‡ÔËÏÂ, ·˚ÎÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ÏÛÚ‡ˆËË ‚ „ÂÌ‡ı
Dnmt3a Ë Dnmt3l Û Ï˚¯ÂÈ ‚Â‰ÛÚ Í ÔÓÚÂÂ ËÏÔËÌ-
ÚËÌ„‡ Ë ‡ÌÌÂÈ ˝Ï·ËÓÎÂÚ‡Î¸ÌÓÒÚË [65]. é‰Ì‡ÍÓ,
Í‡Í ÛÊÂ ÓÚÏÂ˜‡ÎÓÒ¸, Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ÏÛÚ‡ˆËË „ÂÌÓ‚
Ñçä-ÏÂÚËÎÚ‡ÌÒÙÂ‡Á ÔÓÍ‡ ÌÂ Ó·Ì‡ÛÊÂÌ˚ ÔË
„ÎÓ·‡Î¸ÌÓÏ Ì‡Û¯ÂÌËË ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËfl ËÏÔËÌÚËÌ-
„‡ ‚ ÒÎÛ˜‡flı ·ËÓ‰ËÚÂÎ¸ÒÍÓ„Ó ÔÓÎÌÓ„Ó ÔÛÁ˚ÌÓ„Ó
Á‡ÌÓÒ‡ [17]. Ç ÌÓÏÂ ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ÒÍÓÓ‰ËÌËÓ‚‡Ì-
Ì‡fl Ú‡ÌÒÍËÔˆËfl „ÂÌÓ‚ DNMT1, DNMT3Ä Ë
DNMT3Ç, ÍÓÚÓ‡fl Ì‡Û¯‡ÂÚÒfl ‚ ÓÔÛıÓÎflı, „‰Â Ì‡
ÙÓÌÂ ÛÏÂÂÌÌÓ„Ó ÔÓ‚˚¯ÂÌËfl ˝ÍÒÔÂÒÒËË DNMT1,
DNMT3Ä ‚˚ÒÓÍËÈ ÛÓ‚ÂÌ¸ ˝ÍÒÔÂÒÒËË ÓÚÏÂ˜ÂÌ
‰Îfl DNMT3Ç [66]. ëÎÓÊÌ‡fl ÒÚÛÍÚÛ‡ „ÂÌÓ‚
Ñçä-ÏÂÚËÎÚ‡ÌÒÙÂ‡Á Ë ÍÓ‰ËÛÂÏ˚ı ËÏË ·ÂÎÍÓ‚
ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚ Ì‡ÎË˜ËÂ Û ÌËı ‡ÁÌÓÓ·‡ÁÌ˚ı Â„Û-
ÎflÚÓÌ˚ı ˝ÎÂÏÂÌÚÓ‚. èÓÍ‡Á‡Ì‡ ÓÎ¸ ·ÂÎÍ‡
DNMT3L ‚ Â„ÛÎflˆËË ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ñçä de no-
vo Ë ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËË „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ‚ ÓÓ„Â-
ÌÂÁÂ, ‡ ‚ ‡ÒÒÓˆË‡ˆËË Ò „ËÒÚÓÌÓ‚ÓÈ ‰Â‡ˆÂÚËÎ‡ÁÓÈ
˝ÚÓÚ ·ÂÎÓÍ ‚˚ÔÓÎÌflÂÚ ÙÛÌÍˆË˛ Ú‡ÌÒÍËÔˆËÓÌ-
ÌÓ„Ó ÂÔÂÒÒÓ‡ [67]. DNMT3L ÌÂ ÔÓfl‚ÎflÂÚ
Ú‡ÌÒÙÂ‡ÁÌÓÈ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚË, Ú‡Í Í‡Í Û ÌÂ„Ó ÓÚÒÛÚ-
ÒÚ‚Û˛Ú ËÎË ÛÍÓÓ˜ÂÌ˚ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ÍÎ˛˜Â‚˚ı ‡ÏË-
ÌÓÍËÒÎÓÚÌ˚ı ÏÓÚË‚Ó‚, ‚ ÚÓ ÊÂ ‚ÂÏfl ÓÌ ÒÚËÏÛÎË-
ÛÂÚ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ DNMT3A Ë DNMT3B Ë ÔflÏÓ Ò
ÌËÏË ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚ÛÂÚ. é‰ÌËÏ ËÁ ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚ Â-
„ÛÎflˆËË ˝ÍÒÔÂÒÒËË DNMT3L fl‚ÎflÂÚÒfl ÏÂÚËÎËÓ-
‚‡ÌËÂ Â„Ó ÔÓÏÓÚÓÌÓ„Ó Â„ËÓÌ‡. ÑÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ,
˝ÍÒÔÂÒÒËfl „ÂÌ‡ Dnmt3L ·˚Î‡ ÓÚÏÂ˜ÂÌ‡ ‚ ˝Ï·ËÓ-
Ì‡Î¸Ì˚ı ÒÚ‚ÓÎÓ‚˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı Ï˚¯Ë, ÔË˜ÂÏ ‚ÒÂ
ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌÌ˚Â CpG-‰ËÌÛÍÎÂÓÚË‰˚ ˝ÚÓ„Ó „ÂÌ‡
ÓÍ‡Á‡ÎËÒ¸ ÌÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡Ì˚, ‚ ÚÓ ‚ÂÏfl Í‡Í ‚
‰ËÙÙÂÂÌˆËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı ÓÌË Ì‡ıÓ‰ËÎËÒ¸ ‚
ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÏ ÒÓÒÚÓflÌËË [68]. 

ÉÂÌ DNMT1 ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ËÏÂÂÚ Ó‰ËÌ „Î‡‚Ì˚È Ë ÚË
ÏËÌÓÌ˚ı Û˜‡ÒÚÍ‡ ËÌËˆË‡ˆËË, Ò ÍÓÚÓ˚ı ÏÓÊÂÚ
Ë‰ÚË Ú‡ÌÒÍËÔˆËfl. é·Î‡ÒÚ¸ „Î‡‚ÌÓ„Ó ÔÓÏÓÚÓ‡
„ÂÌ‡ DNMT1 – P1 ÓÚÎË˜‡ÂÚÒfl Ì‡ÎË˜ËÂÏ CpG-ÔÓÒÎÂ-
‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ, ‚ ÚÓ ‚ÂÏfl Í‡Í Ó·Î‡ÒÚË ÏËÌÓÌ˚ı
ÔÓÏÓÚÓÓ‚ ê2–ê4 Ëı ÌÂ ËÏÂ˛Ú [69]. ÉÂÌ Dnmt1
Ï˚¯Ë ËÏÂÂÚ Â„ÛÎflÚÓÌ˚È ˝ÎÂÏÂÌÚ Äê-1, ÍÓÚÓ-
˚È ‡ÍÚË‚ËÛÂÚÒfl ̃ ÂÂÁ Ras-Jun-ÔÓÚÓÓÌÍÓ„ÂÌÌ˚È
ÒË„Ì‡Î¸Ì˚È ÔÛÚ¸ Ë ÂÔÂÒÒËÛÂÚÒfl Rb-ÒÛÔÂÒÒÓÓÏ
ÓÔÛıÓÎÂÈ. èÓÏÓÚÓÌ‡fl Ó·Î‡ÒÚ¸ ˝ÚÓ„Ó „ÂÌ‡ ÒÓ‰Â-
ÊËÚ 29 CpG-‰ËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚, ‚˚ÔÓÎÌfl˛˘Ëı ÙÛÌÍ-
ˆË˛ ÒÂÌÒÓ‡ ÒÓÒÚÓflÌËfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl „ÂÌÓÏ‡. ç‡
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ÓÒÌÓ‚‡ÌËË ˝ÚËı ‰‡ÌÌ˚ı ÒÙÓÏÛÎËÓ‚‡Ì‡ „ËÔÓÚÂÁ‡
Ó Â„ÛÎflˆËË ˝ÍÒÔÂÒÒËË „ÂÌ‡ DNMT1 ÔÓ ÔËÌˆËÔÛ
Ó·‡ÚÌÓÈ Ò‚flÁË, ÍÓ„‰‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ‡fl Ñçä Â„Û-
ÎËÛÂÚ ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ „ÂÌ‡ DNMT1 ‚ cis-ÔÓÎÓÊÂÌËË.
í‡ÍÓÂ Ó·˙flÒÌÂÌËÂ ÒÓ„Î‡ÒÛÂÚÒfl Ò Ô‡‡‰ÓÍÒ‡Î¸Ì˚Ï
fl‚ÎÂÌËÂÏ ÒÛ˘ÂÒÚ‚Ó‚‡ÌËfl ‚ ‡ÍÓ‚˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı Ó·˘Â-
„Ó „ËÔÓÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl „ÂÌÓÏ‡ Ì‡ ÙÓÌÂ ‚˚ÒÓÍÓ„Ó
ÛÓ‚Ìfl Ñçä-ÏÂÚËÎÚ‡ÌÒÙÂ‡ÁÌÓÈ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚË
[70]. èÓˆÂÒÒËÌ„ Ë ˝ÌÁËÏ‡ÚË˜ÂÒÍËÂ ÍÓ‚‡ÎÂÌÚÌ˚Â
ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËË Ú‡ÍÊÂ ÏÓ„ÛÚ ÏÓ‰ÛÎËÓ‚‡Ú¸ ‡ÍÚË‚-
ÌÓÒÚ¸ Ñçä-ÏÂÚËÎÚ‡ÌÒÙÂ‡Á. í‡Í, ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËfl
ÏÂÚËÎ‡Á˚ Dnmt3‡ Û·ËÍ‚ËÚËÌÓÔÓ‰Ó·Ì˚Ï ÔÂÔÚË‰ÓÏ
SUMO-1 Â„ÛÎËÛÂÚ ÂÂ ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚ËÂ Ò ‰Â‡ˆÂÚË-
Î‡Á‡ÏË „ËÒÚÓÌÓ‚ Ë ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ Í‡Í Ú‡ÌÒÍËÔˆËÓÌ-
ÌÓ„Ó ÂÔÂÒÒÓ‡ [71].

éÒÓ·˚È ‚Ë‰ ÍÓÌÚÓÎfl ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ñçä
ÏÓÊÂÚ ÔÓıÓ‰ËÚ¸ Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ Ñçä-·ÂÎÍÓ‚˚ı ‚Á‡Ë-
ÏÓ‰ÂÈÒÚ‚ËÈ. ÑÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ, Ù‡ÍÚÓ Ú‡ÌÒÍËÔ-
ˆËË Sp1 ˜‡ÒÚÓ ·˚‚‡ÂÚ ‡ÒÒÓˆËËÓ‚‡Ì Ò ÌÂÏÂÚËÎË-
Ó‚‡ÌÌ˚ÏË CpG-ÓÒÚÓ‚Í‡ÏË, Á‡ÔÂ˘‡fl Ëı de novo
ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ Ë ÔÓ‰‰ÂÊË‚‡fl, Ú‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ,
ÍÓÌÒÚËÚÛÚË‚ÌÛ˛ ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ [72]. Ç ÓÚÌÓ¯ÂÌËË
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Ì‡Û¯ÂÌËÂ Ëı ˝ÔË„ÂÌÂ-
ÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ÒÚ‡ÚÛÒ‡ Ú‡ÍÊÂ ÏÓÊÂÚ Ë‰ÚË ˜ÂÂÁ ËÁÏÂ-
ÌÂÌËÂ Â„ÛÎflˆËË ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚË ËÎË ‰ÓÁ˚ ÌÂÍÓÚÓ˚ı
·ÂÎÍÓ‚, Ì‡ÔËÏÂ ëTCF. ùÚÓÚ ·ÂÎÓÍ Ó·Î‡‰‡ÂÚ ‚˚-
‡ÊÂÌÌ˚Ï ˝Ìı‡ÌÒÂ-·ÎÓÍËÛ˛˘ËÏ ˝ÙÙÂÍÚÓÏ,
ÍÓÚÓ˚È ·˚Î ÔÓ‰ÂÏÓÌÒÚËÓ‚‡Ì ‚˚¯Â Ì‡ ÔË-
ÏÂÂ ÍÓÌÚÓÎfl ñà1 IGF2/H19. CTCF ËÏÂÂÚ Ñçä-
Ò‚flÁ˚‚‡˛˘ËÈ ‰ÓÏÂÌ, ÒÓÒÚÓfl˘ËÈ ËÁ ÏÓÚË‚‡
11 ˆËÌÍÓ‚˚ı Ô‡Î¸ˆÂ‚, ÍÓÚÓ˚È ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓ Ë ÒÔÂ-
ˆËÙË˜ÌÓ Ò‚flÁ˚‚‡ÂÚÒfl Ò ÌÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÈ Ñçä.
åÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÂ ÒÓÒÚÓflÌËÂ Ñçä ‰ÂÎ‡ÂÚ ÌÂ‚ÓÁ-
ÏÓÊÌ˚Ï ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚ËÂ ·ÂÎÍ‡ Ò ıÓÏ‡ÚËÌÓÏ.
åÛÚ‡ˆËË Ò‡ÈÚÓ‚ Ò‚flÁ˚‚‡ÌËfl ÔË‚Ó‰flÚ Í ÔÓÚÂÂ
ÒÔÓÒÓ·ÌÓÒÚË CTCF ·ÎÓÍËÓ‚‡Ú¸ ˝Ìı‡ÌÒÂ, ‡ Û‚Â-
ÎË˜ÂÌËÂ ÔÓÚÂÌˆË‡Î¸Ì˚ı Ò‡ÈÚÓ‚ Ò‚flÁ˚‚‡ÌËfl, Ì‡-
ÔÓÚË‚, ÛÒËÎË‚‡ÂÚ ˝ÙÙÂÍÚ ·ÎÓÍËÓ‚ÍË [73]. äÓ-
ÏÂ ÚÓ„Ó, ·˚ÎÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ˝ÙÙÂÍÚ˚ CTCF ÏÓ-
„ÛÚ ·˚Ú¸ ÏÓ‰ËÙËˆËÓ‚‡Ì˚ ‰ÂÈÒÚ‚ËÂÏ ‰Û„Ëı
Â„ÛÎflÚÓÌ˚ı ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚. í‡Í, ËÌ„Ë·ËÓ‚‡ÌËÂ
ÙÂÏÂÌÚ‡ ÔÓÎË-ÄÑî-Ë·ÓÁËÎÔÓÎËÏÂ‡Á˚ ÏÓÊÂÚ
ÛÏÂÌ¸¯‡Ú¸ ˝Ìı‡ÌÒÂ-·ÎÓÍËÛ˛˘ÂÂ ‰ÂÈÒÚ‚ËÂ
CTCF Û Ï˚¯Ë, ̃ ÚÓ ÔË‚Ó‰ËÚ Í ‡ÍÚË‚‡ˆËË ̋ ÍÒÔÂÒ-
ÒËË Igf2 Ì‡ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ [74]. ÅÂÎÍË,
ÔÓ‰Ó·Ì˚Â CTCF, ‚ ÚÓÏ ̃ ËÒÎÂ Ë ÌÂ‰‡‚ÌÓ Ë‰ÂÌÚËÙË-
ˆËÓ‚‡ÌÌ˚È BORIS (Brother of Regulator of Imprint-
ing Cites) – Ô‡‡ÎÓ„ CTCF, ÏÓ„ÛÚ Ë„‡Ú¸ ÍÎ˛˜Â‚Û˛
ÓÎ¸ ‚ Â„ÛÎflˆËË ˝ÍÒÔÂÒÒËË ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı
„ÂÌÓ‚, ‡ Ú‡ÍÊÂ ‚ Ó·ÂÒÔÂ˜ÂÌËË Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ̋ ÔË„Â-
ÌÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ÒÚ‡ÚÛÒ‡, ÔÓÒÍÓÎ¸ÍÛ ÓÒÚ‡˛ÚÒfl ‡ÒÒÓˆË-
ËÓ‚‡ÌÌ˚ÏË ÒÓ Ò‚ÓËÏË Ò‡ÈÚ‡ÏË Ò‚flÁ˚‚‡ÌËfl ‚Ó
‚ÂÏfl ÍÎÂÚÓ˜ÌÓ„Ó ‰ÂÎÂÌËfl [75, 76].

ìÓ‚ÂÌ¸ S-‡‰ÂÌÓÁËÎÏÂÚËÓÌËÌ‡ ‰Îfl Â‡ÍˆËÈ
ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl Ñçä Á‡‚ËÒËÚ ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ÓÚ ‡ÍÚË‚-
ÌÓÒÚË „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı ÒËÒÚÂÏ ÏÂÚ‡·ÓÎËÁÏ‡ ÙÓÎ‡-
ÚÓ‚, ÌÓ Ë ÓÚ ÒÓ‰ÂÊ‡ÌËfl ÙÓÎËÂ‚ÓÈ ÍËÒÎÓÚ˚ Ë ‚Ë-
Ú‡ÏËÌ‡ B12 ‚ ÒÂ‰Â. èÓ˝ÚÓÏÛ ÌÂÛ‰Ë‚ËÚÂÎ¸ÌÓ, ˜ÚÓ
˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÈ ÒÚ‡ÚÛÒ, ‚ ÌÂÍÓÚÓÓÈ ÒÚÂÔÂÌË, ÏÓ-

ÊÂÚ Á‡‚ËÒÂÚ¸ Ë ÓÚ ‡ˆËÓÌ‡. í‡ÍËÂ Ì‡·Î˛‰ÂÌËfl ·˚-
ÎË Ò‰ÂÎ‡Ì˚ ÔË ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÚËÔÓ‚
ÓÔÛıÓÎÂ‚˚ı Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËÈ, ‡ Ú‡ÍÊÂ ‚ ˝ÍÒÔÂËÏÂÌ-
Ú‡ı Ì‡ ÏÓ‰ÂÎ¸Ì˚ı ÊË‚ÓÚÌ˚ı [77]. áÌ‡˜ËÚÂÎ¸Ì˚È
‚ÍÎ‡‰ ‚ ÔÓÌËÏ‡ÌËÂ ÓÎË ÒÂ‰Ó‚˚ı ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËÈ ‚
˝ÚËÓÎÓ„ËË ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ËÁÏÂÌ˜Ë‚ÓÒÚË ‚ÌÂÒÎË
Ë ‰‡ÌÌ˚Â Ó Ò‚flÁË ‚ÒÔÓÏÓ„‡ÚÂÎ¸Ì˚ı ÂÔÓ‰ÛÍÚË‚-
Ì˚ı ÚÂıÌÓÎÓ„ËÈ Ò ÔÓ‚˚¯ÂÌÌ˚Ï ËÒÍÓÏ ÓÊ‰ÂÌËfl
‰ÂÚÂÈ Ò ·ÓÎÂÁÌflÏË „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌÚËÌ„‡ – ëù Ë
ëÇÅ [45, 78–80]. èËÏÂ˜‡ÚÂÎ¸Ì˚Ï fl‚ÎflÂÚÒfl ÚÓÚ
Ù‡ÍÚ, ˜ÚÓ Ô‡ÍÚË˜ÂÒÍË Û ‚ÒÂı ‰ÂÚÂÈ Ò ‰‡ÌÌ˚ÏË Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËflÏË, Ó‰Ë‚¯ËÏËÒfl ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ËÒÔÓÎ¸-
ÁÓ‚‡ÌËfl ÔÓˆÂ‰Û ùäé ËÎË àäëà, ·˚ÎË ‚˚fl‚ÎÂ-
Ì˚ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÎÓÍÛÒÓ‚ Ì‡
Ï‡ÚÂËÌÒÍËı ıÓÏÓÒÓÏ‡ı, ‡ ËÏÂÌÌÓ „ËÔÓÏÂÚËÎË-
Ó‚‡ÌËÂ ñà-ëèÇ ËÎË KCNQ1OT1. é‰ÌÓÈ ËÁ „ËÔÓ-
ÚÂÁ, Ó·˙flÒÌfl˛˘ÂÈ ‰‡ÌÌ˚Â Ì‡ıÓ‰ÍË, fl‚ÎflÂÚÒfl
ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ Ó ÌÂÒÔÓÒÓ·ÌÓÒÚË ËÒÍÛÒÒÚ‚ÂÌÌ˚ı
ÒÂ‰, ËÒÔÓÎ¸ÁÛÂÏ˚ı ‰Îfl ÍÛÎ¸ÚË‚ËÓ‚‡ÌËfl „‡ÏÂÚ Ë
˝Ï·ËÓÌÓ‚, Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡Ú¸ ÍÓÂÍÚÌÓÂ ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËÂ
Ë ÔÓ‰‰ÂÊ‡ÌËÂ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó „ÂÌÓÏÌÓ„Ó ËÏÔËÌ-
ÚËÌ„‡ ‚ ÔÂËÓ‰ ÒÓ·˚ÚËÈ ÚÓÚ‡Î¸ÌÓ„Ó ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜Â-
ÒÍÓ„Ó ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËfl „ÂÌÓÏ‡. çÂ‰‡‚ÌËÂ ÒÓÓ·-
˘ÂÌËfl Ó ‰‚Ûı Ô‡ˆËÂÌÚ‡ı Ò ëêë, Ó‰Ë‚¯ËıÒfl ÔÓÒÎÂ
ÔËÏÂÌÂÌËfl àäëà ËÎË ùäé Ë ËÏÂ˛˘Ëı „ËÔÓÏÂÚË-
ÎËÓ‚‡ÌËÂ IGF2/H19 [33] ËÎË „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ
PEG1/MEST [49] Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍËı ıÓÏÓÒÓÏ‡ı, ÛÍ‡Á˚-
‚‡˛Ú Ì‡ ‚ÓÁÏÓÊÌÓÒÚ¸ ‡·Â‡ÌÚÌ˚ı ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËÈ
ËÏÔËÌÚËÌ„‡ Ë ‚ ÏÛÊÒÍÓÈ ÔÓÎÓ‚ÓÈ ÎËÌËË. ÅÓÎÂÂ ÚÓ-
„Ó, ‰Ó Ì‡ÒÚÓfl˘Â„Ó ‚ÂÏÂÌË ÌÂÚ ÒÓÓ·˘ÂÌËÈ Ó „ËÔÂ-
ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËË ÓÚˆÓ‚ÒÍËı ‡ÎÎÂÎÂÈ PEG1/MEST Û
ÔÓ·‡Ì‰Ó‚ Ò ëêë, Ó‰Ë‚¯ËıÒfl ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÂÒÚÂ-
ÒÚ‚ÂÌÌÓ„Ó Á‡˜‡ÚËfl.

ëÓ„Î‡ÒÌÓ ‰Û„ÓÈ „ËÔÓÚÂÁÂ, ÒÓ‚ÂÏÂÌÌ˚Â ÏÂ‰Ë-
ˆËÌÒÍËÂ ÚÂıÌÓÎÓ„ËË, ÔÓÁ‚ÓÎflfl ÔÂÓ‰ÓÎÂ‚‡Ú¸ ÏÌÓ-
ÊÂÒÚ‚Ó ÂÔÓ‰ÛÍÚË‚Ì˚ı ·‡¸ÂÓ‚, ÔË‚Ó‰flÚ Í Ï‡-
ÌËÙÂÒÚ‡ˆËË ÒÍ˚ÚÓÈ (˝ÔË)„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ËÁÏÂÌ˜Ë-
‚ÓÒÚË. çÂÒÓÏÌÂÌÌÓ, ˜ÚÓ ‰Îfl Â¯ÂÌËfl ‚ÓÔÓÒ‡ Ó
ÒÓÓÚÌÓ¯ÂÌËË ÓÎË ÒÂ‰Ó‚˚ı Ë Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı
Ù‡ÍÚÓÓ‚ ‚ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËË ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ (‚ ÚÓÏ ̃ ËÒÎÂ
Ë ‚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÎÓÍÛÒ‡ı) ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏ˚ ÒÔÂˆË-
‡Î¸Ì˚Â ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ‡ÒÔÓÒÚ‡ÌÂÌËfl, ÒÔÂÍÚ‡ Ë
˜‡ÒÚÓÚ˚ ‡·Â‡ÌÚÌ˚ı ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı ÏÓ‰ËÙËÍ‡-
ˆËÈ „ÂÌÓÏ‡ Í‡Í ÔË ËÒÔÓÎ¸ÁÓ‚‡ÌËË ‚ÒÔÓÏÓ„‡ÚÂÎ¸-
Ì˚ı ÂÔÓ‰ÛÍÚË‚Ì˚ı ÚÂıÌÓÎÓ„ËÈ, Ú‡Í Ë ÔË Ô‡ÚÓÎÓ-
„ËË ÔÂ- Ë ÔÓÒÚÌ‡Ú‡Î¸ÌÓ„Ó ÓÌÚÓ„ÂÌÂÁ‡ ‚ ÂÒÚÂÒÚ‚ÂÌ-
Ì˚ı ˆËÍÎ‡ı.

çÄëãÖÑéÇÄçàÖ ùèàåìíÄñàâ 
àåèêàçíàêéÇÄççõï ÉÖçéÇ

é‰ÌËÏ ËÁ ˆÂÌÚ‡Î¸Ì˚ı ‚ÓÔÓÒÓ‚ „ÂÌÂÚËÍË, ·ÂÁ-
ÛÒÎÓ‚ÌÓ, fl‚ÎflÂÚÒfl ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏÓÒÚË „Â-
ÌÂÚË˜ÂÒÍËı ËÁÏÂÌÂÌËÈ. Ç ÔÓÎÌÓÈ ÏÂÂ ˝ÚÓÚ ‚ÓÔÓÒ
ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ‡‰ÂÒÓ‚‡Ì Ë Í Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌË˛ ˝ÔËÏÛÚ‡-
ˆËÈ ‚ fl‰Û ÔÓÍÓÎÂÌËÈ. ÇÏÂÒÚÂ Ò ÚÂÏ ÔË ËÁÛ˜ÂÌËË
Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏÓÒÚË ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏÓ ÔËÌËÏ‡Ú¸
‚Ó ‚ÌËÏ‡ÌËÂ, Í‡Í ÏËÌËÏÛÏ, ‰‚‡ Ó·ÒÚÓflÚÂÎ¸ÒÚ‚‡: ‚Ó-
ÔÂ‚˚ı, ̋ ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËË „ÂÌÓÏ‡ fl‚Îfl-
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˛ÚÒfl Ó·‡ÚËÏ˚ÏË ÒÓ·˚ÚËflÏË; ‚Ó-‚ÚÓ˚ı, ÒÛ˘ÂÒÚ‚Û-
˛Ú ÓÌÚÓ„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍË ‰ÂÚÂÏËÌËÓ‚‡ÌÌ˚Â ÔÂËÓ‰˚
ÚÓÚ‡Î¸ÌÓ„Ó ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌËfl
„ÂÌÓÏ‡, ÍÓÚÓ˚Â ÏÓ„ÛÚ Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡Ú¸ Û‰‡ÎÂÌËÂ ‡·Â-
‡ÌÚÌ˚ı ˝ÔË„ÂÌÓÚËÔÓ‚. é˜Â‚Ë‰ÌÓ, ˜ÚÓ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ
˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ fl‰Û ÔÓÍÓÎÂÌËÈ ‰ÓÎÊÌÓ ÔÂÓ‰ÓÎÂ‚‡Ú¸
Ó·‡ ˝ÚË ·‡¸Â‡. Ç ˝ÚÓÏ ÓÚÌÓ¯ÂÌËË ÓÒÓ·˚È ËÌÚÂÂÒ
ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ËÏÂÌÌÓ ËÏ-
ÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ÔÓÒÍÓÎ¸ÍÛ Ëı ÙÂÌÓÚËÔË˜Â-
ÒÍÓÂ ÔÓfl‚ÎÂÌËÂ ·Û‰ÂÚ Á‡‚ËÒÂÚ¸ ÓÚ ÔÓÎ‡ Ó‰ËÚÂÎfl, ÔÂ-
Â‰‡‚¯Â„Ó ˝ÔËÏÛÚ‡ˆË˛ ÔÓÚÓÏÍÛ.

ÑÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ, ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó ÒÎÛ˜‡Â‚ ÏÛÚ‡ˆËÈ ‚
ñà ÔË Cù Ë ëèÇ fl‚Îfl˛ÚÒfl ÒÂÏÂÈÌ˚ÏË. èÓÒÍÓÎ¸-
ÍÛ ÏÛÚ‡ˆËË ñà-ëù Á‡Ú‡„Ë‚‡˛Ú ÚÓÎ¸ÍÓ Ï‡ÚÂËÌ-
ÒÍËÈ ËÏÔËÌÚËÌ„, ÓÌË ÔÂÂ‰‡˛ÚÒfl ·ÂÁ ÙÂÌÓÚËÔË˜Â-
ÒÍÓ„Ó ÔÓfl‚ÎÂÌËfl ˜ÂÂÁ ÏÛÊÒÍÛ˛ ÔÓÎÓ‚Û˛ ÎËÌË˛.
ÄÌ‡ÎÓ„Ë˜Ì˚Ï Ó·‡ÁÓÏ ÏÛÚ‡ˆËË ñà-ëèÇ, Á‡Ú‡„Ë-
‚‡˛˘ËÂ ÓÚˆÓ‚ÒÍËÈ ËÏÔËÌÚËÌ„, ÌÂ ÔÓfl‚Îfl˛ÚÒfl
ÔË ÔÂÂ‰‡˜Â ˜ÂÂÁ Ï‡ÚÂËÌÒÍËÈ „‡ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁ. ùÚÓ
Ó·˙flÒÌflÂÚ ÌÂÓ·˚˜Ì˚È ı‡‡ÍÚÂ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ÏÛÚ‡-
ˆËÈ ñà ‚ ÔÓÍÓÎÂÌËflı (ËÒ. 3). í‡Í, ÏÛÚ‡ˆËfl ñà-ëèÇ,
‚ÓÁÌËÍÌÛ‚ Ì‡ ıÓÏÓÒÓÏÂ 15 Û ·‡·Û¯ÍË, ÌÂ ÔË‚Â‰ÂÚ
ÌË Í Í‡ÍËÏ ÙÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍËÏ ÔÓÒÎÂ‰ÒÚ‚ËflÏ ÌË Û ÌÂÂ,
ÌË Û ÂÂ Ò˚Ì‡. é‰Ì‡ÍÓ, ÔÓÈ‰fl ˜ÂÂÁ ÒÔÂÏ‡ÚÓ„ÂÌÂÁ,
˝Ú‡ ÏÛÚ‡ˆËfl Ó·ÛÒÎÓ‚ËÚ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËÂ ëèÇ Û ‚ÌÛ-
ÍÓ‚. èÓ‰Ó·Ì˚Ï Ó·‡ÁÓÏ Ë ‰Îfl ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl ëù
ÚÂ·ÛÂÚÒfl ÔÓıÓÊ‰ÂÌËÂ ÏÛÚ‡ˆËÈ ñà ˜ÂÂÁ Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍËÈ „‡ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁ.

çÂÓ·ıÓ‰ËÏÓ ÓÚÏÂÚËÚ¸, ̃ ÚÓ ÛÍ‡Á‡ÌÌ˚Â ÓÒÓ·ÂÌÌÓ-
ÒÚË Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ÏÛÚ‡ˆËÈ ñà ÒÔ‡‚Â‰ÎË‚˚ ‰Îfl
ÚÓ˜ÍÓ‚˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ ËÎË ‰ÂÎÂˆËÈ ‚ ˝ÚËı Â„ÛÎflÚÓ-
Ì˚ı Ó·Î‡ÒÚflı. óÚÓ ÊÂ Í‡Ò‡ÂÚÒfl ÔÂ‚Ë˜Ì˚ı ̋ ÔËÏÛÚ‡-
ˆËÈ ñà, ÚÓ ‚ÓÔÓÒ Ó· Ëı Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏÓÒÚË ÔÓÍ‡ ÓÒÚ‡-
ÂÚÒfl ÓÚÍ˚Ú˚Ï. ÇÏÂÒÚÂ Ò ÚÂÏ ÔË ‡Ì‡ÎËÁÂ Ó‰ÓÒÎÓ‚-
Ì˚ı 19 Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ëèÇ, ËÏÂ˛˘Ëı ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â
˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË Ë ‰ÓÍ‡Á‡ÌÌÓÂ ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ÚÓ˜ÍÓ‚˚ı ÏÛ-
Ú‡ˆËÈ ‚ ñà-ëèÇ, ·˚ÎÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ‡·Â‡ÌÚÌ‡fl
ıÓÏÓÒÓÏ‡ ‚ÒÂ„‰‡ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡Î‡Ò¸ ÓÚ ·‡·Û¯ÍË ÔÓ ÓÚ-
ˆÓ‚ÒÍÓÈ ÎËÌËË [81]. èÓ ÏÌÂÌË˛ ‡‚ÚÓÓ‚ ‰‡ÌÌÓ„Ó ËÒ-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl, ˝ÚÓ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·˙flÒÌÂÌÓ Ì‡Û¯ÂÌË-
ÂÏ ÒÚË‡ÌËfl ‡·Â‡ÌÚÌÓ„Ó Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó ËÏÔËÌ-
ÚËÌ„‡ ‚ „‡ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁÂ ÓÚˆÓ‚ (Ô. 2.1.1), ÔË‚Ó‰fl˘ËÏ Í
Ú‡ÌÒ„ÂÌÂ‡ˆËÓÌÌÓÏÛ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌË˛ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË,
˜ÚÓ ‚ ÔËÌˆËÔÂ ÒÓ„Î‡ÒÛÂÚÒfl Ò ‡ÒÒÏÓÚÂÌÌÓÈ ‚˚¯Â
ÏÓ‰ÂÎ¸˛ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ÏÛÚ‡ˆËÈ ñà. é‰Ì‡ÍÓ ‰‡Ì-
Ì˚Â Ó ÒÚ‡ÚÛÒÂ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ñà-ëèÇ Û ÓÚˆÓ‚ Ë
·‡·Û¯ÂÍ ‚ Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÈ ‡·ÓÚÂ ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎÂÌ˚ ÌÂ ·˚-
ÎË, ̃ ÚÓ Á‡ÚÛ‰ÌflÂÚ ËÌÚÂÔÂÚ‡ˆË˛ ÓÔËÒ‡ÌÌÓ„Ó ÚË-
Ô‡ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl Í‡Í ÔÂÂ‰‡˜Û ËÏÂÌÌÓ ‡·Â‡ÌÚ-
ÌÓ„Ó ÒÚ‡ÚÛÒ‡ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl ‚ ‰‚Ûı ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡-
ÚÂÎ¸Ì˚ı ÔÓÍÓÎÂÌËflı Ó‰ÓÒÎÓ‚ÌÓÈ.

Ç ̋ ÚÓÏ ÊÂ ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË [81] ·˚ÎÓ ËÁÛ˜ÂÌÓ ÔÓËÒ-
ıÓÊ‰ÂÌËÂ ıÓÏÓÒÓÏ˚ 15 Ò ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËflÏË ñà-ëù Û
18 Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ëù. éÍ‡Á‡ÎÓÒ¸, ˜ÚÓ Û ÒÂÏË Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚
ÏÛÚ‡ˆËfl Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡Î‡Ò¸ ÓÚ ·‡·Û¯ÍË, ‡ Û 11 – ÓÚ ‰Â‰Û¯-
ÍË ÔÓ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ÎËÌËË. í‡ÍÓÈ ı‡‡ÍÚÂ Ì‡ÒÎÂ‰Ó-
‚‡ÌËfl, ÔÓ ÏÌÂÌË˛ ‡‚ÚÓÓ‚ ‡·ÓÚ˚, ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·˙-
flÒÌÂÌ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËÂÏ ‰ÂÙÂÍÚ‡ ËÏÔËÌÚËÌ„‡ ÛÊÂ ÔÓ-
ÒÎÂ ÒÚË‡ÌËfl Ó‰ËÚÂÎ¸ÒÍËı ˝ÔË„ÂÌÓÚËÔÓ‚ Ë,

‚ÓÁÏÓÊÌÓ, ‰‡ÊÂ ÔÓÒÎÂ ÓÔÎÓ‰ÓÚ‚ÓÂÌËfl. íÓ ÂÒÚ¸,
ÒÚÓ„Ó „Ó‚Ófl, ‚ ‰‡ÌÌÓÏ ÒÎÛ˜‡Â Â˜¸ Ë‰ÂÚ Ó de novo
‚ÓÁÌËÍ¯Ëı ̋ ÔËÏÛÚ‡ˆËflı, ‡ ÌÂ Ó· Ëı Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ̃ Â-
ÂÁ ‰‚‡ ÔÓÍÓÎÂÌËfl. ÑÓÔÓÎÌËÚÂÎ¸Ì˚Ï ‰ÓÍ‡Á‡ÚÂÎ¸-
ÒÚ‚ÓÏ ÔÓÒÚÁË„ÓÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl ˝ÔËÏÛÚ‡-
ˆËÈ ÏÓÊÂÚ ÒÎÛÊËÚ¸ ‡ÒÒÏÓÚÂÌÌ˚È ‚˚¯Â ÒÓÏ‡ÚË˜Â-
ÒÍËÈ ÏÓÁ‡ËˆËÁÏ ÔÓ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌË˛ ñà,
‚˚fl‚ÎflÂÏ˚È ÔËÏÂÌÓ Û 30% Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ëù. åÂı‡-
ÌËÁÏ˚ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl Ú‡ÍÓ„Ó ÏÓÁ‡ËˆËÁÏ‡ ÔÓÍ‡ ÓÒÚ‡-
˛ÚÒfl ÌÂflÒÌ˚ÏË, ÌÓ ÒÍÓÂÂ ‚ÒÂ„Ó ÓÌË ÏÓ„ÛÚ ·˚Ú¸ Ò‚fl-
Á‡Ì˚ Ò ‰ÂÏÂÚÂÎËÓ‚‡ÌËÂÏ ñà ‚ ˜‡ÒÚË ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı
ÍÎÂÚÓÍ.

íÂÏ ÌÂ ÏÂÌÂÂ Ó‰ÌÓ ËÁ ÔÂ‚˚ı ‰ÓÍ‡Á‡ÚÂÎ¸ÒÚ‚ ‚ÓÁ-
ÏÓÊÌÓÒÚË Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ‡·Â‡ÌÚÌ˚ı ˝ÔË„ÂÌÓÚË-
ÔÓ‚ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ·˚ÎÓ ÔÓÎÛ˜ÂÌÓ ‚ ‡Ò-
ÒÏÓÚÂÌÌÓÏ ÛÊÂ ÒÎÛ˜‡Â ÓÊ‰ÂÌËfl ‰Â‚Ó˜ÍË Ò ÒËÌ‰Ó-
ÏÓÏ ê‡ÒÒÂÎ‡–ëËÎ¸‚Â‡ ÔÓÒÎÂ ÔÓˆÂ‰Û˚ ùäé Ë
ËÏÂ˛˘ÂÈ „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl
„ÂÌ‡ PEG1/MEST [49]. èË ‡Ì‡ÎËÁÂ 31 CpG-‰ËÌÛÍ-
ÎÂÓÚË‰‡ ‚ ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÏ Â„Ë-
ÓÌÂ ‰‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡ ‚ ÎËÏÙÓˆËÚ‡ı ÔÓ·‡Ì‰‡ ·˚ÎÓ ‚˚-
fl‚ÎÂÌÓ ‚ÓÒÂÏ¸ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌ˚ı ˆËÚÓÁËÌÓ‚. èËÏÂ-
˜‡ÚÂÎ¸ÌÓ, ˜ÚÓ Ë ‚ ÎËÏÙÓˆËÚ‡ı ÓÚˆ‡ Â·ÂÌÍ‡ ˜ÂÚ˚Â
ËÁ ˝ÚËı ‚ÓÒ¸ÏË CpG-‰ËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚ Ú‡ÍÊÂ Ì‡ıÓ‰Ë-
ÎËÒ¸ ‚ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌÌÓÏ ÒÓÒÚÓflÌËË. èÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl,
˜ÚÓ ‚ ÒÔÂÏ‡ÚÓ„ÂÌÂÁÂ ‚ÒÂ ˝ÚË ˜ÂÚ˚Â ‰ËÌÛÍÎÂÓÚË‰‡
ÓÍ‡Á‡ÎËÒ¸ ÛÒÚÓÈ˜Ë‚˚ Í ÂÔÓ„‡ÏÏËÓ‚‡ÌË˛ Ë,
ÍÓÏÂ ÚÓ„Ó, ÔÓËÁÓ¯ÎÓ „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ Â˘Â
˜ÂÚ˚Âı ‰Û„Ëı CpG-‰ËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚. ç‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ
Â·ÂÌÍÓÏ ıÓÏÓÒÓÏ˚ Ò ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÂÈ ÓÚ ÓÚˆ‡ ·˚ÎÓ
ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰ÂÌÓ ‡Ì‡ÎËÁÓÏ ÏËÍÓÒ‡ÚÂÎÎËÚÌ˚ı ÎÓÍÛ-
ÒÓ‚. àÌÚÂÂÒÌÓ ÓÚÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ Û ˝ÚÓÈ ÒÛÔÛÊÂÒÍÓÈ
Ô‡˚ ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÔÓÔ˚ÚÍË ùäé Ë ËÏÔÎ‡ÌÚ‡ˆËË
‰‚Ûı ·Î‡ÒÚÓˆËÒÚ Ó‰ËÎÓÒ¸ ‰‚Â ‰Â‚Ó˜ÍË (‰ËÁË„ÓÚÌ˚Â
·ÎËÁÌÂˆ˚). ÇÚÓ‡fl ‰Â‚Ó˜Í‡ ·˚Î‡ Á‰ÓÓ‚ÓÈ Ë ÓÌ‡
ÛÌ‡ÒÎÂ‰Ó‚‡Î‡ ÓÚ ÓÚˆ‡ ıÓÏÓÒÓÏÛ 7, ÌÂ ÌÂÒÛ˘Û˛ ̋ ÔË-
ÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ „ÂÌÂ PEG1/MEST.

ç‡fl‰Û Ò Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂÏ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ËÏÔËÌÚË-
Ó‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ‚ ÎËÚÂ‡ÚÛÂ Ì‡˜ËÌ‡˛Ú ÔÓfl‚ÎflÚ¸Òfl
ÒÓÓ·˘ÂÌËfl Ë Ó ‚ÓÁÏÓÊÌÓÈ ÔÂÂ‰‡˜Â ÔÓÚÓÏÍ‡Ï ‡·Â-
‡ÌÚÌ˚ı ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËÈ ÌÂËÏÔËÌ-
ÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÎÓÍÛÒÓ‚ „ÂÌÓÏ‡. í‡Í, ‚ 2004 „. ·˚ÎË
ÓÔËÒ‡Ì˚ ‰‚‡ Ô‡ˆËÂÌÚ‡ Ò ÍÓÎÓÂÍÚ‡Î¸Ì˚Ï ‡ÍÓÏ,
ËÏÂ˛˘ËÂ ÏÓÁ‡Ë˜ÌÓÂ „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ÔÓÏÓ-
ÚÓÌÓ„Ó Â„ËÓÌ‡ „ÂÌ‡ ÏËÒ-Ï‡Ú˜ ÂÔ‡‡ˆËË MLH1
[82]. ùÔËÏÛÚ‡ˆËfl Ú‡ÍÊÂ ÔËÒÛÚÒÚ‚Ó‚‡Î‡ ‚ ÒÔÂÏ‡ÚÓ-
ÁÓË‰‡ı Ó‰ÌÓ„Ó ËÁ ·ÓÎ¸Ì˚ı, ÛÍ‡Á˚‚‡fl Ì‡ ‰ÂÙÂÍÚ ‚ Á‡-
Ó‰˚¯Â‚ÓÈ ÔÓÎÓ‚ÓÈ ÎËÌËË Ë ‚ÓÁÏÓÊÌÛ˛ ÔÂÂ‰‡˜Û
ÔÓÚÓÏÒÚ‚Û. Ç 2007 „. ÚÂÏ ÊÂ ÍÓÎÎÂÍÚË‚ÓÏ ‡‚ÚÓÓ‚ ‚
ÒÂÏ¸Â Ò Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚Ï ÍÓÎÓÂÍÚ‡Î¸Ì˚Ï ‡ÍÓÏ
·˚Î‡ ÔÓÍ‡Á‡Ì‡ ÔÂÂ‰‡˜‡ ÔÂ‚Ë˜ÌÓÈ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË
MLH1 ÓÚ Ï‡ÚÂË Í Ò˚ÌÛ Ë ÒÚË‡ÌËÂ ‡·Â‡ÌÚÌÓ„Ó
˝ÔË„ÂÌÓÚËÔ‡ ‚ Â„Ó ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰‡ı [83]. ç‡ÎË˜ËÂ „Â-
ÏË‡ÎÎÂÎ¸ÌÓ„Ó ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËfl MLH1 Û Ï‡ÚÂË ·˚ÎÓ
ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰ÂÌÓ ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı ‚ÒÂı ÚÂı Á‡-
Ó‰˚¯Â‚˚ı ÎËÒÚÍÓ‚, ÛÍ‡Á˚‚‡fl Ì‡ „‡ÏÂÚË˜ÂÒÍÓÂ
ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË. ì Ó‰ÌÓ„Ó ËÁ ˜ÂÚ˚Âı
ÂÂ Ò˚ÌÓ‚ÂÈ ‚ ÎËÏÙÓˆËÚ‡ı ÔÂËÙÂË˜ÂÒÍÓÈ ÍÓ‚Ë
Ú‡ÍÊÂ ·˚ÎÓ Á‡ÙËÍÒËÓ‚‡ÌÓ ÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ÔË-
ÏÂÌÓ ÔÓÎÓ‚ËÌ˚ (42.0 ± 4.6%) ‡ÎÎÂÎÂÈ MLH1, ÔË
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˝ÚÓÏ ˝ÍÒÔÂÒÒËÓÌÌ˚È ‡Ì‡ÎËÁ ÔÓÍ‡Á‡Î ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸
‰‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡ ÚÓÎ¸ÍÓ Ì‡ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ıÓÏÓÒÓÏÂ. èË
ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰Ó‚ Ò˚Ì‡ ‡ÌÓÏ‡ÎËÈ ÏÂÚË-
ÎËÓ‚‡ÌËfl MLH1 ‚˚fl‚ÎÂÌÓ ÌÂ ·˚ÎÓ, ÌÂÒÏÓÚfl Ì‡ ÚÓ
˜ÚÓ ‚ ‡Ì‡ÎËÁËÛÂÏÓÈ ‚˚·ÓÍÂ ÔÓÎÓ‚˚ı ÍÎÂÚÓÍ Ï‡-
ÚÂËÌÒÍËÂ Ë ÓÚˆÓ‚ÒÍËÂ ‡ÎÎÂÎË ÔËÒÛÚÒÚ‚Ó‚‡ÎË ‚
‡‚Ì˚ı ÔÓÔÓˆËflı. ÅÓÎÂÂ ÚÓ„Ó, ‚ „‡ÏÂÚ‡ı Ò˚Ì‡ ·˚-
Î‡ ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌ‡ Â‡ÍÚË‚‡ˆËfl ˝ÍÒÔÂÒÒËË Ï‡ÚÂËÌ-
ÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl MLH1, ̃ ÚÓ Ò‚Ë‰ÂÚÂÎ¸ÒÚ‚ÛÂÚ Ó Â‚ÂÒËË
˝ÔËÏÛÚ‡ˆËË ‚ ıÓ‰Â ÒÔÂÏ‡ÚÓ„ÂÌÂÁ‡.

ùÚË ‰‡ÌÌ˚Â ÔÓÍ‡Á˚‚‡˛Ú, ˜ÚÓ ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ Ò‡Ï‡ ÔÓ
ÒÂ·Â Ñçä fl‚ÎflÂÚÒfl ÌÓÒËÚÂÎÂÏ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÈ ËÌ-
ÙÓÏ‡ˆËË ‚ fl‰Û ÔÓÍÓÎÂÌËÈ, ÌÓ ‚ÓÁÏÓÊÌÓ Ú‡ÍÊÂ
Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ Ë ÂÂ ÍÓÌÙÓÏ‡ˆËË (˝ÔË„ÂÌÓÚËÔ‡),
ÓÔÂ‰ÂÎfl˛˘ÂÈ ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÛ˛ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ „ÂÌ‡
Ë ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ ‡Á‚ËÚËÂ ·ÓÎÂÁÌË ‚ ÓÔÂ‰ÂÎÂÌ-
Ì˚ı ÒÎÛ˜‡flı. éÒÓ·ÂÌÌÓÒÚ¸˛ Ú‡ÍÓ„Ó ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜Â-
ÒÍÓ„Ó Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Í‡Í ÔÂÂ‰‡˜‡ ˝ÔË-
ÏÛÚ‡ˆËË ˜ÂÂÁ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ÔÓÍÓÎÂÌËÈ, Ú‡Í Ë ‚ÓÁÏÓÊ-
ÌÓÂ ‚ÓÒÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËÂ ÌÓÏ‡Î¸ÌÓ„Ó ̋ ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó
ÒÚ‡ÚÛÒ‡ ‚ Ó‰ÓÒÎÓ‚ÌÓÈ. Ç ÚÓ ÊÂ ‚ÂÏfl ÔÓÍ‡ ÓÒÚ‡ÂÚÒfl
ÌÂflÒÌ˚Ï, ÓÔÂ‰ÂÎflÂÚÒfl ÎË ÂÔ‡‡ˆËfl ËÎË ÛÒÚÓÈ˜Ë-
‚ÓÒÚ¸ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ÔÓÎÓÏ (ÒÔÂÏ‡ÚÓ„ÂÌÂÁ ËÎË ÓÓ„Â-
ÌÂÁ), ˜ÚÓ ÏÓÊÂÚ ËÏÂÚ¸ ÓÒÓ·ÓÂ ÁÌ‡˜ÂÌËÂ ‚ ÒÎÛ˜‡Â
ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ÍÓÚÓ˚ı Á‡-
‚ËÒËÚ ÓÚ ÔÓÎ‡ Ó‰ËÚÂÎfl, Ëı ÔÂÂ‰‡‚¯Â„Ó. Ñ‡ÊÂ ‚
‡ÒÒÏÓÚÂÌÌÓÏ ‚˚¯Â ÔËÏÂÂ Ò ÍÓÎÓÂÍÚ‡Î¸Ì˚Ï
‡ÍÓÏ Ë ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÂÈ ÌÂËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó „ÂÌ‡
MLH1 ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜Â-
ÒÍÓÈ ÏÓ‰ËÙËÍ‡ˆËË ÓÚ Ï‡ÚÂË Í Ò˚ÌÛ, ÌÓ ÂÔ‡‡ˆËfl
‡·Â‡ÌÚÌÓ„Ó ˝ÔË„ÂÌÓÚËÔ‡ ‚ Â„Ó ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰‡ı.
ÇÏÂÒÚÂ Ò ÚÂÏ ‡‚ÚÓ˚ ‡·ÓÚ˚ [83] ÌÂ ËÒÍÎ˛˜‡˛Ú,
˜ÚÓ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËfl Ë Û Ï‡ÚÂË Ë Û Ò˚Ì‡ ÚÂÓÂÚË˜ÂÒÍË
ÏÓ„Î‡ ‚ÓÁÌËÍÌÛÚ¸ ÌÂÁ‡‚ËÒËÏÓ ‚ ÚÓÏ ÊÂ Ò‡ÏÓÏ ÎÓ-
ÍÛÒÂ, ‡ ‚Ó‚ÒÂ ÌÂ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡Ú¸Òfl. èÓ‰Ó·ÌÛ˛ ÒËÚÛ‡-
ˆË˛ ÌÂÎ¸Áfl ÓÚ‚Â„‡Ú¸ Ë ‚ ÔËÏÂÂ Ò ÒËÌ‰ÓÏÓÏ
ê‡ÒÒÂÎ‡–ëËÎ¸‚Â‡, „‰Â ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÈ ÒÚ‡ÚÛÒ
PEG1/MEST ‚ ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰‡ı ÓÚˆ‡ ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡Ì ÌÂ
·˚Î. èÓ˝ÚÓÏÛ Ì‡ ÒÂ„Ó‰Ìfl¯ÌËÈ ÏÓÏÂÌÚ ÓÒÚ‡ÂÚÒfl
‰ËÒÍÛÒÒËÓÌÌÓÈ ‚ÓÁÏÓÊÌÓÒÚ¸ ÔÂÂÌÓÒ‡ ÔÂ‚Ë˜Ì˚ı
˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ Ë Ëı ÂÔ‡‡ˆËË ‚ fl‰Û ÔÓÍÓÎÂÌËÈ, Ë ÔÓ-
Í‡ ÌÂÚ ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ Û·Â‰ËÚÂÎ¸Ì˚ı ÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚ı
ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰ÂÌËÈ, Ó·˙flÒÌfl˛˘Ëı ÔÓ‰Ó·Ì˚Â ÏÂı‡ÌËÁ-
Ï˚ ˝ÔË„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl. ÇÏÂÒÚÂ Ò ÚÂÏ,
Û˜ËÚ˚‚‡fl ‡ÒÒÏÓÚÂÌÌÓÂ ‚ Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÏ Ó·ÁÓÂ ‡Á-
ÌÓÓ·‡ÁËÂ ˝ÔËÏÛÚ‡ˆËÈ ËÏÔËÌÚËÓ‚‡ÌÌ˚ı „ÂÌÓ‚,
ËÁÛ˜ÂÌËÂ ÔË˜ËÌ Ëı ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl, ÙÂÌÓÚËÔË˜Â-
ÒÍËı ˝ÙÙÂÍÚÓ‚ Ë Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚÒfl
˜ÂÁ‚˚˜‡ÈÌÓ ‡ÍÚÛ‡Î¸Ì˚Ï Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËÂÏ ‚ ÒÓ‚Â-
ÏÂÌÌÓÈ „ÂÌÂÚËÍÂ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡, ‡Ò¯Ëfl˛˘ËÏ Ì‡¯Ë
ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎÂÌËfl Ó· ˝ÚËÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËı ÓÒÌÓ‚‡ı Ì‡-
ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ.

àÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ ÔÓ‰‰ÂÊ‡ÌÓ „‡ÌÚÓÏ êîîà
(‹ 08-04-01344).
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Epimutations of Imprinting Genes in the Human Genome: Classification, Causes, 

Association with Hereditary Pathology

I. N. Lebedev and E. A. Sazhenova
Institute of Medical Genetics, Tomsk Research Center, Russian Academy of Medical Sciences, Tomsk, 634050 Russia;

       e-mail: igor.lebedev@medgenetics.ru

Genomic imprinting is an epigenetic phenomenon characterized by monoallelic expression of the genes de-
pending on their parental origin. The molecular basis of this expression is covalent modifications of DNA and
histones that are formed during maturation of germline cells. Abnormalities of the establishment of genome
imprinting during gametogenesis or its maintenance at various stages of development, caused by aberrant epi-
genetic modifications of the chromatin, predominantly disturbance of DNA methylation state, are a form of mu-
tational variability of imprinted genomic loci. In this review, we consider the spectrum of epimutations of im-
printed genes, present their classification, and discuss possible causes of their appearance and their role in eti-
ology of hereditary human diseases.
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