
ùÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËÂ (ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËÂ, Ô‡ÓÍÒËÁÏ‡Î¸-
Ì˚Â) ‡Ú‡ÍÒËË – „ÛÔÔ‡ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ Ò ‡ÛÚÓÒÓÏÌÓ-
‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌ˚Ï ÚËÔÓÏ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl, ÍÓÚÓ˚Â ı‡-
‡ÍÚÂËÁÛ˛ÚÒfl ÔÓ‚ÚÓÌ˚ÏË ÓÒÚ˚ÏË ˝ÔËÁÓ‰‡ÏË
ÍÓÓ‰ËÌ‡ÚÓÌ˚ı Ì‡Û¯ÂÌËÈ ‡ÁÎË˜ÌÓÈ ‰ÎËÚÂÎ¸-
ÌÓÒÚË, ÌÂÂ‰ÍÓ ‚ ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËË Ò ‰Û„ËÏË, ÔÂËÏÛ-
˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ ÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚˚ÏË, ÒËÏÔÚÓÏ‡ÏË.

ÄÚ‡ÍÒËfl (ÓÚ „Â˜ÂÒÍÓ„Ó ‡ – ÓÚËˆ‡ÚÂÎ¸Ì‡fl ˜‡Ò-
ÚËˆ‡ Ë Ú‡ÍÒËÒ – ÔÓfl‰ÓÍ, ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ, ·ÂÒÔÓfl-
‰ÓÍ) – ‡ÒÒÚÓÈÒÚ‚Ó ÍÓÓ‰ËÌ‡ˆËË ÔÓËÁ‚ÓÎ¸Ì˚ı
‰‚ËÊÂÌËÈ. ÄÚ‡ÍÒËfl ÔÓfl‚ÎflÂÚÒfl Í‡Í ‰‚Ë„‡ÚÂÎ¸Ì‡fl
ÌÂÎÓ‚ÍÓÒÚ¸, ÌÂÛÒÚÓÈ˜Ë‚ÓÒÚ¸. Ñ‚ËÊÂÌËfl ÔË ‡Ú‡Í-
ÒËË ÌÓÒflÚ ÌÂ ÔÎ‡‚Ì˚È, ‡ Ò‚ÓÂÓ·‡ÁÌ˚È ‡ÁÓ·˘ÂÌ-
Ì˚È Ë ÂÁÍËÈ ı‡‡ÍÚÂ. ÄÚ‡ÍÒËfl ÏÓÊÂÚ Á‡Ú‡„Ë-
‚‡Ú¸ Î˛·Û˛ ˜‡ÒÚ¸ ÚÂÎ‡. Ç ÛÍ‡ı ÓÌ‡ ÔÓfl‚ÎflÂÚÒfl
ÚÂÏÓÓÏ (ËÁ-Á‡ ÔÓÔ˚ÚÓÍ ÒÍÓË„ËÓ‚‡Ú¸ ÌÂÎÓ‚ÍËÂ
‰‚ËÊÂÌËfl), ÔÓÏ‡ıË‚‡ÌËÂÏ ÏËÏÓ ˆÂÎË Ë ÔÎÓıËÏ
‚˚ÔÓÎÌÂÌËÂÏ ÔÓ‚ÚÓÌ˚ı ‰‚ËÊÂÌËÈ, Ú‡ÍËı Í‡Í
ıÎÓÔ‡Ì¸Â ‚ Î‡‰Ó¯Ë. ÄÚ‡ÍÒËfl ‚ ÌÓ„‡ı ÔÓfl‚ÎflÂÚÒfl
ÌÂÛÒÚÓÈ˜Ë‚ÓÒÚ¸˛ ÔË ıÓ‰¸·Â Ò ÚÂÌ‰ÂÌˆËÂÈ Í Ô‡‰Â-
ÌË˛, ËÏÂÌÌÓ ÔÓ˝ÚÓÏÛ Ô‡ˆËÂÌÚ ıÓ‰ËÚ, ¯ËÓÍÓ ‡Ò-
ÒÚ‡‚Ë‚ ÌÓ„Ë. ã˛·‡fl ÌÂÓ‚ÌÓÒÚ¸ ÔÓ‚ÂıÌÓÒÚË ËÎË
ÎÂ„ÍËÈ ÚÓÎ˜ÓÍ ÒÓ ÒÚÓÓÌ˚ ÏÓ„ÛÚ ‚˚Á‚‡Ú¸ Ô‡‰ÂÌËÂ.
ÄÚ‡ÍÒËfl Â˜Â‚ÓÈ ÏÛÒÍÛÎ‡ÚÛ˚ ÔË‚Ó‰ËÚ Í ÔÓfl‚ÎÂ-
ÌË˛ ÒÍ‡Ì‰ËÓ‚‡ÌÌÓÈ Â˜Ë – „ÓÎÓÒ ÓÚÌÓÒËÚÂÎ¸ÌÓ
ÏÓÌÓÚÓÌÌ˚È, Ò ÔË‰˚ı‡ÌËÂÏ, Ò ÌÂÓÊË‰‡ÌÌ˚ÏË Ô‡-
ÛÁ‡ÏË Ë ÛÒÍÓÂÌËÂÏ ÚÂÏÔ‡ ÏÂÊ‰Û ÒÎÓ„‡ÏË.

ùÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËÂ ‡Ú‡ÍÒËË ÓÚÌÓÒflÚÒfl Í „ÛÔÔÂ Ú‡Í
Ì‡Á˚‚‡ÂÏ˚ı ÓÒÚ˚ı ËÎË Ô‡ÓÍÒËÁÏ‡Î¸Ì˚ı ‡Ú‡ÍÒËÈ,
Ú‡Í Í‡Í ÓÌË ÔÓÚÂÍ‡˛Ú ÔËÒÚÛÔÓÓ·‡ÁÌÓ. èËÒÚÛ-
Ô˚ Ì‡˜ËÌ‡˛ÚÒfl ‚ ‰ÂÚÒÍÓÏ ËÎË ÔÓ‰ÓÒÚÍÓ‚ÓÏ ‚ÓÁ-
‡ÒÚÂ Ë ÏÓ„ÛÚ ÓÚÏÂ˜‡Ú¸Òfl Ò ˜‡ÒÚÓÚÓÈ ÓÚ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËı
‚ ‰ÂÌ¸ ‰Ó Ó‰ÌÓ„Ó-‰‚Ûı ‚ ÏÂÒflˆ; ‚ fl‰Â ÒÎÛ˜‡Â‚ ˜‡Ò-
ÚÓÚ‡ ÔËÒÚÛÔÓ‚ ÒÌËÊ‡ÂÚÒfl ÔÓ ÏÂÂ ‚ÁÓÒÎÂÌËfl.
ÅÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËÏË ‡Ú‡ÍÒË-
flÏË ‚ÌÂ ‡Ú‡Í ÌÂ‚ÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍË Á‰ÓÓ‚˚, ÌÓ Û ÌÂÍÓ-
ÚÓ˚ı ËÁ ÌËı ÏÓÊÂÚ ‡Á‚Ë‚‡Ú¸Òfl Ë ÏÂÊÔËÒÚÛÔÌ‡fl
ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ‡fl Ì‡‡ÒÚ‡-
ÌËÂÏ ‡ÚÓÙË˜ÂÒÍËı ËÁÏÂÌÂÌËÈ ‚ ÏÓÁÊÂ˜ÍÂ.

ë ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ Ë „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ÚÓ˜ÍË ÁÂÌËfl
‚˚‰ÂÎfl˛Ú ‰‚‡ ÓÒÌÓ‚Ì˚ı ÚËÔ‡ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËı ‡Ú‡Í-
ÒËÈ – ÔÂ‚Ó„Ó Ë ‚ÚÓÓ„Ó ÚËÔ‡.

Эпизодическая атаксия, тип 1
(ÏËÓÍËÏËfl Ò ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ; 
Ô‡ÓÍÒËÁÏ‡Î¸Ì‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl Ò ÌÂÈÓÏËÓÚÓÌËÂÈ;
˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl Ò ÏËÓÍËÏËÂÈ; EA1)
ùÚÓÚ ÚËÔ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË ·˚Î ÔÂ‚˚Ï ËÁ

ÓÔËÒ‡ÌÌ˚ı Í‡Ì‡ÎÓÔ‡ÚËÈ Í‡ÎËÂ‚˚ı Í‡Ì‡ÎÓ‚. D. H. Van
Dyke Ò ÒÓ‡‚Ú. ‚ 1975 „. Ó·ÒÎÂ‰Ó‚‡ÎË ÒÂÏ¸˛, ‚ ÍÓÚÓÓÈ
11 Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ‚ ÚÂı ÔÓÍÓÎÂÌËflı ÒÚ‡‰‡ÎË ÔÂËÓ‰Ë-
˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ Ë ÏËÓÍËÏËÂÈ [1]. åËÓÍËÏËfl
(myokymia; ÏËÓ- + „Â˜. kyma – ‚ÓÎÌ‡, ‚ÓÎÌÂÌËÂ; ÒËÌ.
ÔÒÂ‚‰ÓÙ‡ÒˆËÍÛÎflˆËfl) ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚ ÒÓ·ÓÈ „ËÔÂÍË-
ÌÂÁ, ı‡‡ÍÚÂËÁÛ˛˘ËÈÒfl ÔÓÒÚÓflÌÌ˚ÏË ËÎË Ú‡ÌÁË-
ÚÓÌ˚ÏË ÒÓÍ‡˘ÂÌËflÏË ÔÛ˜Í‡ Ï˚¯Â˜Ì˚ı ‚ÓÎÓÍÓÌ,
ÌÂ ÔË‚Ó‰fl˘ËÏË Í ÔÂÂÏÂ˘ÂÌË˛ ÒÂ„ÏÂÌÚ‡ ÍÓÌÂ˜-
ÌÓÒÚË. ÄÚ‡ÍË ‡Ú‡ÍÒËË ·˚ÎË ÍÓÓÚÍËÏË (ÓÚ Ó‰ÌÓÈ ‰Ó
‰‚Ûı ÏËÌÛÚ) Ë Ì‡˜ËÌ‡ÎËÒ¸ ‚ ‡ÌÌÂÏ ‰ÂÚÒÚ‚Â.

ÉÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ‰‡ÌÌ˚Â. íËÔ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl – ‡ÛÚÓ-
ÒÓÏÌÓ-‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌ˚È. ÇÓÁÏÓÊÌ˚ ÒÔÓ‡‰Ë˜ÂÒÍËÂ
ÒÎÛ˜‡Ë.

ê‡ÒÔÓÒÚ‡ÌÂÌÌÓÒÚ¸ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÌÂËÁ‚ÂÒÚÌ‡.
éÌÓ Ò˜ËÚ‡ÂÚÒfl Â‰ÍËÏ Ë Í Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÏÛ ‚ÂÏÂÌË
ÓÔËÒ‡ÌÓ ·ÓÎÂÂ ÒÚ‡ Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ [2].

ùÚËÓÎÓ„Ëfl. ùÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl 1-„Ó ÚËÔ‡
Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ‡ ÏÛÚ‡ˆËflÏË „ÂÌ‡ KCNA1, ‡ÒÔÓÎÓ-
ÊÂÌÌÓ„Ó Ì‡ 12p13 Ë ÍÓ‰ËÛ˛˘Â„Ó ÒÛ·˙Â‰ËÌËˆÛ
·ÂÎÍÓ‚Ó„Ó ÍÓÏÔÎÂÍÒ‡ ÔÓÚÂÌˆË‡ÎÁ‡‚ËÒËÏÓ„Ó Í‡Ì‡-
Î‡ Í‡ÎËfl. àÁ‚ÂÒÚÌ˚ ÔÓ Í‡ÈÌÂÈ ÏÂÂ 7 ‡ÁÎË˜Ì˚ı
ÏÛÚ‡ˆËÈ [3].

è‡ÚÓ„ÂÌÂÁ. èË ‚ÒÂı ÏÛÚ‡ˆËflı „ÂÌ‡ KCNA1 Ô‡-
ÚÓÙËÁËÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËÂ ÏÂı‡ÌËÁÏ˚ ÔË‚Ó‰flÚ Í Ì‡Û-
¯ÂÌË˛ ÙÛÌÍˆËÓÌËÓ‚‡ÌËfl Í‡ÎËÂ‚˚ı Í‡Ì‡ÎÓ‚ Ë Í
Á‡ÏÂ‰ÎÂÌË˛ ÂÔÓÎflËÁ‡ˆËË ÍÎÂÚÓ˜Ì˚ı ÏÂÏ·‡Ì.
èÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ÔË ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË
1-„Ó ÚËÔ‡ Ì‡Û¯ÂÌËfl Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ˚ Í‡Í ÛÏÂÌ¸¯ÂÌË-
ÂÏ ÍÓÎË˜ÂÒÚ‚‡ Í‡Ì‡ÎÓ‚, Ú‡Í Ë ËÁÏÂÌÂÌËÂÏ Ëı ÒÚÓ-
ÂÌËfl [4]. ÑËÒÙÛÌÍˆËfl Í‡ÎËÂ‚˚ı Í‡Ì‡ÎÓ‚ ÔË‚Ó‰ËÚ
Í Û‚ÂÎË˜ÂÌË˛ ‚˚Ò‚Ó·ÓÊ‰ÂÌËfl ÌÂÈÓÚ‡ÌÒÏËÚÚÂ-
Ó‚, ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ˜Â„Ó Ì‡Û¯‡ÂÚÒfl ·‡Î‡ÌÒ ‚ÓÁ·ÛÊ-
‰ÂÌËfl Ë ÚÓÏÓÊÂÌËfl ‚ ÍÎÂÚÍ‡ı ÏÓÁÊÂ˜Í‡. åÓÁÊÂ-
˜ÓÍ ÒÚ‡‰‡ÂÚ ·ÓÎÂÂ ‰Û„Ëı ÏÓÁ„Ó‚˚ı ÒÚÛÍÚÛ, Ú‡Í
Í‡Í ˝ÍÒÔÂÒÒËfl „ÂÌ‡ Ï‡ÍÒËÏ‡Î¸Ì‡ ‚ ÍÓÁËÌ˜‡Ú˚ı
ÍÎÂÚÍ‡ı ÏÓÁÊÂ˜Í‡. èË ÒÚÂÒÒÂ Ë ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏÓÒÚË
·˚ÒÚÓ„Ó ‰‚ËÊÂÌËfl Ì‡Û¯ÂÌËÂ ‡‚ÌÓ‚ÂÒËfl ÏÂÊ‰Û
‚ÓÁ·ÛÊ‰ÂÌËÂÏ Ë ÚÓÏÓÊÂÌËÂÏ ‚ ÏÓÁÊÂ˜ÍÂ ÔË‚Ó-
‰ËÚ Í ÓÒÎ‡·ÎÂÌË˛ ÍÓÌÚÓÎfl Ì‡‰ ‰‚ËÊÂÌËÂÏ, Ë ‡Á-
‚Ë‚‡ÂÚÒfl ‡Ú‡ÍÒËfl. åËÓÍËÏËfl Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ‡ ËÁÏÂÌÂ-
ÌËflÏË ‚ÓÁ·Û‰ËÏÓÒÚË ÏÓÚÓÌÂÈÓÌÓ‚ ÔÂÂ‰ÌËı Ó-
„Ó‚ ÒÔËÌÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡ ÔÓÒÎÂ ÒËÎ¸ÌÓ„Ó Ï˚¯Â˜ÌÓ„Ó Ì‡-
ÔflÊÂÌËfl. íÂ ÊÂ Ô‡ÚÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËÂ ËÁÏÂÌÂÌËfl
(ÏÂ‰ÎÂÌÌ‡fl ÂÔÓÎflËÁ‡ˆËfl Ë ÌÂ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜Ì‡fl „ËÔÂ-
ÔÓÎflËÁ‡ˆËfl) ÔÓËÒıÓ‰flÚ Ë ‚ ÔÂËÙÂË˜ÂÒÍËı ÌÂ-
‚‡ı. èÓ˝ÚÓÏÛ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl 1-„Ó ÚËÔ‡ –
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ˆÂÌÚ‡Î¸ÌÓÈ, ÌÓ Ë ÔÂËÙÂ-
Ë˜ÂÒÍÓÈ ÌÂ‚ÌÓÈ ÒËÒÚÂÏ˚. äÓÏÂ ÚÓ„Ó, Í‡Ì‡Î˚
Í‡ÎËfl ÓÚ‚Â˜‡˛Ú Á‡ ‚ÓÁ·Û‰ËÏÓÒÚ¸ ÌÂÈÓÌÓ‚ Ë ËÁ-
‚ÂÒÚÌÓ, ˜ÚÓ ·ÎÓÍ‡ÚÓ˚ Í‡ÎËÂ‚˚ı Í‡Ì‡ÎÓ‚ Ó·Î‡‰‡-
˛Ú ÔÓÍÓÌ‚ÛÎ¸ÒË‚Ì˚Ï ˝ÙÙÂÍÚÓÏ. ç‡·Î˛‰‡˛˘‡fl-
Òfl ÔË Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËË Á‡‰ÂÊÍ‡ ÂÔÓÎflËÁ‡ˆËË ÔË-
‚Ó‰ËÚ Í ÚÓÏÛ, ˜ÚÓ ‚ÂÓflÚÌÓÒÚ¸ ‡Á‚ËÚËfl ˝ÔËÎÂÔÒËË
Û Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ 1-„Ó ÚËÔ‡ ‚
10 ‡Á ÔÂ‚˚¯‡ÂÚ ÔÓÔÛÎflˆËÓÌÌÛ˛ [2].

äÎËÌË˜ÂÒÍ‡fl ı‡‡ÍÚÂËÒÚËÍ‡. á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ Ì‡-
˜ËÌ‡ÂÚÒfl ‚ ÔÓÁ‰ÌÂÏ ‰ÂÚÒÚ‚Â ËÎË ‚ ‡ÌÌÂÏ ÔÓ‰ÓÒÚ-
ÍÓ‚ÓÏ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ. Ç ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ Í‡ÚËÌÂ Û ·ÓÎ¸Ì˚ı
ÓÚÏÂ˜‡˛ÚÒfl Í‡ÚÍÓ‚ÂÏÂÌÌ˚Â ˝ÔËÁÓ‰˚ ÏÓÁÊÂ˜-
ÍÓ‚ÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË, ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡˛˘ËÂÒfl ÚÓ¯ÌÓÚÓÈ,
‚ÓÚÓÈ, „ÓÎÓ‚ÓÍÛÊÂÌËÂÏ, ‰ËÔÎÓÔËÂÈ, ‰ËÁ‡ÚË-
ÂÈ, ËÌÓ„‰‡ – ÁËÚÂÎ¸Ì˚ÏË Ì‡Û¯ÂÌËflÏË. ùÔËÁÓ-
‰˚ ÏÓ„ÛÚ ‚ÓÁÌËÍ‡Ú¸ Í‡Í ÒÔÓÌÚ‡ÌÌÓ, Ú‡Í Ë ÔÓ‚Ó-
ˆËÓ‚‡Ú¸Òfl ‰‚ËÊÂÌËÂÏ, ÙËÁË˜ÂÒÍËÏË Ì‡„ÛÁÍ‡-
ÏË, ËÒÔÛ„ÓÏ, ˝ÏÓˆËflÏË Ë ËÌÚÂÍÛÂÌÚÌ˚ÏË Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËflÏË. èËÒÚÛÔ˚ ‰ÎflÚÒfl ÓÚ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËı
ÒÂÍÛÌ‰ ‰Ó ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËı ˜‡ÒÓ‚. ó‡ÒÚÓÚ‡ ÔËÒÚÛÔÓ‚
‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ ‚˚ÒÓÍ‡fl Ë ËÌÓ„‰‡ ÏÓÊÂÚ ‰ÓÒÚË„‡Ú¸
10–15 ‚ ÒÛÚÍË. Ç ÏÂÊÔËÒÚÛÔÌÓÏ Ë ÔËÒÚÛÔÌÓÏ
ÔÂËÓ‰Â ÔËÏÂÌÓ Û ÔÓÎÓ‚ËÌ˚ ·ÓÎ¸Ì˚ı ÏÓ„ÛÚ ÓÚ-
ÏÂ˜‡Ú¸Òfl ÏËÓÍËÏËË ‚ ÎËˆÂ‚ÓÈ ÏÛÒÍÛÎ‡ÚÛÂ Ë
Ï˚¯ˆ‡ı ‰ËÒÚ‡Î¸Ì˚ı ÓÚ‰ÂÎÓ‚ ÍÓÌÂ˜ÌÓÒÚÂÈ [5]. ëÚÂ-
ÔÂÌ¸ ‚˚‡ÊÂÌÌÓÒÚË ÏËÓÍËÏËË ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ‡Á-
ÎË˜ÌÓÈ – ÓÚ Â‰‚‡ Á‡ÏÂÚÌ˚ı Ï˚¯Â˜Ì˚ı ÒÓÍ‡˘Â-
ÌËÈ ‰Ó Ó˜Â‚Ë‰Ì˚ı ÔÓ‰Â„Ë‚‡ÌËÈ. Ç Ó‰ÌÓÈ ËÁ ÓÔË-
Ò‡ÌÌ˚ı ÒÂÏÂÈ Ì‡·Î˛‰‡ÎÓÒ¸ ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËÂ ÏËÓÍËÏËË,
‡Ú‡ÍÒË˜ÂÒÍËı ‡Ú‡Í Ë Ô‡ÓÍÒËÁÏ‡Î¸ÌÓ„Ó ÍËÌÂÁË-
„ÂÌÌÓ„Ó ıÓÂÓ‡ÚÂÚÓÁ‡ [6]. àÁ‚ÂÒÚÌ˚, ÔÓ Í‡ÈÌÂÈ
ÏÂÂ, ÚË ÒÂÏ¸Ë, ‚ ÍÓÚÓ˚ı ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚
ËÏÂÎË ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÛ˛ ‡Ú‡ÍÒË˛ 1-„Ó ÚË-
Ô‡, ÌÓ Ë Ô‡ˆË‡Î¸ÌÛ˛ ˝ÔËÎÂÔÒË˛ [2].

Ñ‡ÌÌ˚Â Î‡·Ó‡ÚÓÌ˚ı Ë ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸Ì˚ı ËÒ-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÈ. äÓÏÂ ÏÓÎÂÍÛÎflÌÓÈ ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÍË [7]
Â‰ËÌÒÚ‚ÂÌÌ˚Ï ËÌÙÓÏ‡ÚË‚Ì˚Ï Ó·ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂÏ
fl‚ÎflÂÚÒfl ˝ÎÂÍÚÓÏËÓ„‡ÙËfl, ÍÓÚÓ‡fl Â„ËÒÚËÛ-
ÂÚ ÔÓÒÚÓflÌÌÛ˛ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ÏÓÚÓÌÂÈÓÌÓ‚ Û ‚ÒÂı
Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚. èË ·ËÓÔÒËË ÒÍÂÎÂÚÌ˚ı Ï˚¯ˆ, ÍÓÚÓ-
‡fl ·˚Î‡ ÔÓ‚Â‰ÂÌ‡ Û ÓÚ‰ÂÎ¸Ì˚ı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚, Ó·-
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Ì‡ÛÊË‚‡ÎËÒ¸ ËÁÏÂÌÂÌËfl, ı‡‡ÍÚÂÌ˚Â ‰Îfl ‰Â-
ÌÂ‚‡ˆËË [8].

ãÂ˜ÂÌËÂ ÌÓÒËÚ ÒËÏÔÚÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËÈ ı‡‡ÍÚÂ. èÓ-
Í‡Á‡Ì‡ ˜‡ÒÚË˜Ì‡fl ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ‡ÏË‰‡,
Í‡·‡Ï‡ÁÂÔËÌ‡, ‚‡Î¸ÔÓ‡Ú‡, ÙÂÌËÚÓËÌ‡ Ë ÙÂÌÓ·‡-
·ËÚ‡Î‡ [6]. ÄˆÂÚ‡ÁÓÎ‡ÏË‰ ÏÓÊÂÚ ÛÏÂÌ¸¯ËÚ¸ ˜ËÒÎÓ
‡Ú‡Í Û ·ÓÎ¸Ì˚ı ˜ÎÂÌÓ‚ Ó‰ÌÓÈ ÒÂÏ¸Ë Ë ÓÍ‡Á‡Ú¸Òfl ÌÂ-
˝ÙÙÂÍÚË‚Ì˚Ï Û Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ËÁ ‰Û„ÓÈ ÒÂÏ¸Ë [5, 9].
íÓ˜Ì˚È ÏÂı‡ÌËÁÏ ‰ÂÈÒÚ‚Ëfl ‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ‡ÏË‰‡ ÌÂËÁ‚ÂÒ-
ÚÂÌ. èÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ̃ ÚÓ ÓÌ ÏÓÊÂÚ ËÁÏÂÌflÚ¸ pç Í‡Í
‚ÌÛÚË ÍÎÂÚÍË, Ú‡Í Ë ‚Ó ‚ÌÂÍÎÂÚÓ˜ÌÓÏ ÔÓÒÚ‡Ì-
ÒÚ‚Â. ÇÓÁÏÓÊÌÓ, ˜ÚÓ ÒÛ˘ÂÒÚ‚Û˛Ú Ë ‰Û„ËÂ ÏÂı‡ÌËÁ-
Ï˚, Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡˛˘ËÂ ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ÔÂÔ‡‡Ú‡
[10]. ç‡˜ËÌ‡˛Ú, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ, ÒÓ ÒÚ‡ÚÓ‚ÓÈ ‰ÓÁ˚ ‡ˆÂ-
Ú‡ÁÓÎ‡ÏË‰‡, ÍÓÚÓ‡fl ‡‚Ì‡ 125 Ï„, ÒÂ‰Ìflfl ÒÛÚÓ˜Ì‡fl
‰ÓÁ‡ ÒÓÒÚ‡‚ÎflÂÚ 500–750 Ï„ (‚ ‰‚‡ ÔËÂÏ‡). èË ÌÂ-
Ó·ıÓ‰ËÏÓÒÚË ÒÛÚÓ˜Ì‡fl ‰ÓÁ‡ ÏÓÊÂÚ Û‚ÂÎË˜Ë‚‡Ú¸Òfl
‰Ó 1000 Ï„. ùÙÙÂÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ‡ÏË‰‡ ‚ ˆÂÎÓÏ
ÌËÊÂ, ˜ÂÏ ÔË ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË 2-„Ó ÚËÔ‡.
èÓÚË‚Ó˝ÔËÎÂÔÚË˜ÂÒÍËÂ ÔÂÔ‡‡Ú˚ ÏÓ„ÛÚ ÌÂ ÚÓÎ¸-
ÍÓ ÒÌËÊ‡Ú¸ ˜‡ÒÚÓÚÛ ‡Ú‡Í, ÌÓ Ë ÛÏÂÌ¸¯‡Ú¸ ÒÚÂÔÂÌ¸
‚˚‡ÊÂÌÌÓÒÚË ÏËÓÍËÏËË.

èÓ„ÌÓÁ. ÖÒÎË ÔËÒÚÛÔ˚ ÔÓfl‚Îfl˛ÚÒfl ‚ ‰ÂÚÒÚ‚Â,
ÚÓ Í ‚ÁÓÒÎÓÏÛ ‚ÓÁ‡ÒÚÛ ÓÌË ÒÚ‡ÌÓ‚flÚÒfl ÂÊÂ Ë
ÔÓÚÂÍ‡˛Ú ÏÂÌÂÂ ÚflÊÂÎÓ [5].

Эпизодическая атаксия, тип 2
(ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl ‚ÂÒÚË·ÛÎÓˆÂÂ·ÂÎÎflÌ‡fl 
‡Ú‡ÍÒËfl; ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl, 
˜Û‚ÒÚ‚ËÚÂÎ¸Ì‡fl Í ‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ‡ÏË‰Û; EA2)
ê‡ÒÔÓÒÚ‡ÌÂÌÌÓÒÚ¸ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÌÂËÁ‚ÂÒÚÌ‡.

éÌÓ Ò˜ËÚ‡ÂÚÒfl Â‰ÍËÏ.
ÉÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ‰‡ÌÌ˚Â. íËÔ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl – ‡ÛÚÓ-

ÒÓÏÌÓ-‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌ˚È Ò 80–90 % ÔÂÌÂÌÚ‡ÌÚÌÓÒÚ¸˛
[11]. ÇÓÁÏÓÊÌ˚ ÒÔÓ‡‰Ë˜ÂÒÍËÂ ÒÎÛ˜‡Ë.

ùÚËÓÎÓ„Ëfl. ùÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl 2-„Ó ÚËÔ‡ Ó·-
ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ‡ ÔÓ‚ÂÊ‰ÂÌËÂÏ „ÂÌ‡ CACNA1A, ÎÓÍ‡ÎË-
ÁÓ‚‡ÌÌÓ„Ó Ì‡ ıÓÏÓÒÓÏÂ 19 Ë ÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ„Ó Á‡
ÒËÌÚÂÁ ·ÂÎÍ‡ ‡Î¸Ù‡-1Ä-ÒÛ·˙Â‰ËÌËˆ˚ ÔÓÚÂÌˆË‡ÎÁ‡-
‚ËÒËÏÓ„Ó Í‡Î¸ˆËÂ‚Ó„Ó Í‡Ì‡Î‡. èË Ó·ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË
ÒÂÏÂÈ Ò ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ 2-„Ó ÚËÔ‡ Ì‡ ÏÛ-
Ú‡ˆËË ‚ „ÂÌÂ CACNA1A, ‚ Ó‰ÌÓÏ ÒÎÛ˜‡Â ·˚Î‡ ‚˚-
fl‚ÎÂÌ‡ ‰ÂÎÂˆËfl Ô‡ ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚, ‚ ‰Û„ÓÏ – ÒˆÂÔ-
ÎÂÌÌ‡fl ÚÓ˜Â˜Ì‡fl ÏÛÚ‡ˆËfl. ä‡Í ‚‡Ë‡ÌÚ ÏÛÚ‡ˆËÈ de
novo ÓÔÂ‰ÂÎfl˛ÚÒfl ÌÓÌÒÂÌÒ ÏÛÚ‡ˆËË ÔË ÒÔÓ‡‰Ë-
˜ÂÒÍËı ÒÎÛ˜‡flı ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË 2-„Ó ÚËÔ‡
[12]. Ç Î˛·ÓÏ ÒÎÛ˜‡Â ˝ÚË ÏÛÚ‡ˆËË ÔË‚Ó‰flÚ Í ÛÒÂ-
˜ÂÌË˛ ËÎË ‡·Â‡ˆËË ‡Î¸Ù‡-1Ä-ÒÛ·˙Â‰ËÌËˆ˚.

ÄÎ¸Ù‡-1Ä-ÒÛ·˙Â‰ËÌËˆ‡ Í‡Î¸ˆËÂ‚Ó„Ó Í‡Ì‡Î‡ fl‚-
ÎflÂÚÒfl ÔÓÎËÔÂÔÚË‰ÓÏ, ÍÓÚÓ˚È Û˜‡ÒÚ‚ÛÂÚ ‚ ÙÓ-
ÏËÓ‚‡ÌËË ÔÓÎÓÒÚË Í‡Ì‡Î‡ Ë fl‚ÎflÂÚÒfl ÍÓÏÔÓÌÂ-
ÌÚÓÏ P/Q-ÚËÔ‡ ÔÓÚÂÌˆË‡ÎÁ‡‚ËÒËÏ˚ı Í‡Î¸ˆËÂ‚˚ı
Í‡Ì‡ÎÓ‚, ¯ËÓÍÓ ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎÂÌÌ˚ı ‚ ˆÂÌÚ‡Î¸ÌÓÈ
ÌÂ‚ÌÓÈ ÒËÒÚÂÏÂ [13]. ç‡Ë·ÓÎ¸¯ÂÂ ÍÓÎË˜ÂÒÚ‚Ó Ú‡-
ÍËı Í‡Ì‡ÎÓ‚ Ì‡ıÓ‰ËÚÒfl ‚ ÏÓÁÊÂ˜ÍÂ, Ë ÓÌË fl‚Îfl˛Ú-
Òfl ÓÒÌÓ‚Ì˚ÏË Í‡Î¸ˆËÂ‚˚ÏË Í‡Ì‡Î‡ÏË ÍÎÂÚÓÍ
èÛÍËÌ¸Â. ä‡Ì‡Î˚ ÍÓÌÚÓÎËÛ˛Ú ‚ÓÁ·Û‰ËÏÓÒÚ¸
ÏÂÏ·‡Ì˚ Ë Û˜‡ÒÚ‚Û˛Ú ‚ ‚˚Ò‚Ó·ÓÊ‰ÂÌËË ÌÂÈÓ-
Ú‡ÌÒÏËÚÚÂÓ‚. äÓÏÂ ˝ÚÓ„Ó, Í‡Ì‡Î˚ P/Q-ÚËÔ‡ fl‚-
Îfl˛ÚÒfl „Î‡‚Ì˚ÏË ÒËÌ‡ÔÚË˜ÂÒÍËÏË ÔÓÚÂÌˆË‡ÎÁ‡-
‚ËÒËÏ˚ÏË Í‡Î¸ˆËÂ‚˚ÏË Í‡Ì‡Î‡ÏË, ÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌ˚-
ÏË Á‡ ÔÓ‚Â‰ÂÌËÂ ÌÂ‚ÌÓ„Ó ËÏÔÛÎ¸Ò‡ ‚ ÌÂ‚ÌÓ-Ï˚-
¯Â˜ÌÓÂ ÒÓÂ‰ËÌÂÌËÂ [14].

éÔÂ‰ÂÎÂÌÌ˚Â ÚËÔ˚ ÏÛÚ‡ˆËÈ CACNA1A Ó·Ì‡-
ÛÊË‚‡˛ÚÒfl Ë ÔË ‰Û„Ëı ‡ÛÚÓÒÓÏÌÓ-‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌ˚ı
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËflı; 50 % ÒÎÛ˜‡Â‚ ÒÂÏÂÈÌÓÈ „ÂÏËÔÎÂ„Ë-
˜ÂÒÍÓÈ ÏË„ÂÌË, ‚ÍÎ˛˜‡fl ‚ÒÂ ÒÎÛ˜‡Ë Ò ÔÓÒÚÓflÌÌÓ
ÒÛ˘ÂÒÚ‚Û˛˘ËÏË ÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚˚ÏË ÒËÏÔÚÓÏ‡ÏË, ‚˚-
Á‚‡Ì˚ ÏËÒÒÂÌÒ ÏÛÚ‡ˆËflÏË ‚ „ÂÌÂ CACNA1A [15,
16]. àÁ‚ÂÒÚÌÓ, ˜ÚÓ ‚ 20 % ÒÂÏÂÈ Ò ‰‡ÌÌ˚Ï Á‡·ÓÎÂ-
‚‡ÌËÂÏ ‚ ÏÂÊÔËÒÚÛÔÌÓÏ ÔÂËÓ‰Â Ó·Ì‡ÛÊË‚‡˛Ú-
Òfl ‡Ú‡ÍÒËfl Ë ÌËÒÚ‡„Ï [17]. ÑÓÍ‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ÌÂ·ÓÎ¸¯ËÂ
˝ÍÒÔ‡ÌÒËË CAG-ÚËÔÎÂÚÓ‚ (Á‡ÏÂÌ‡ ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚ ‚
˝ÍÁÓÌÂ), ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌ˚ı Ì‡ CACNA1A, ÔË‚ÂÎË Í
ÒÔËÌÓˆÂÂ·ÂÎÎflÌÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË, ÚËÔ 6 (SCA-6), ‚ 150



ÒÂÏ¸flı. á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ ‚ ‰‡ÌÌÓÏ ÒÎÛ˜‡Â ı‡‡ÍÚÂËÁÓ-
‚‡ÎÓÒ¸ ·ÓÎÂÂ ÔÓÁ‰ÌËÏ ‰Â·˛ÚÓÏ Ë ÔË‚Ó‰ËÎÓ Í Úfl-
ÊÂÎÓÈ ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘ÂÈ ‡Ú‡ÍÒËË (ÌÂÔ‡ÓÍÒËÁÏ‡Î¸-
ÌÓ„Ó ı‡‡ÍÚÂ‡) [18]. ì Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ÒÓ ÒÔËÌÓˆÂÂ·ÂÎ-
ÎflÌÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ 6-„Ó ÚËÔ‡ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ ÏÓÊÂÚ Ì‡-
˜ËÌ‡Ú¸Òfl Ò ˝ÔËÁÓ‰Ó‚ ‡Ú‡ÍÒËË, ‡ ÔÓÒÚÓflÌÌ˚È
ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘ËÈ ı‡‡ÍÚÂ ‡Ú‡ÍÒËfl ÏÓÊÂÚ ÔË-
Ó·ÂÚ‡Ú¸ ÒÔÛÒÚfl „Ó‰˚. çÂÒÏÓÚfl Ì‡ ÚÓ ˜ÚÓ ‚ÒÂ ˝ÚË
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ËÏÂ˛Ú ÓÚ‰ÂÎ¸Ì˚Â ıÓÓ¯Ó ÓÔËÒ‡ÌÌ˚Â
ÙÂÌÓÚËÔ˚, ÒÛ˘ÂÒÚ‚Û˛Ú ÔÂÂıÓ‰Ì˚Â ÙÓÏ˚ ÏÂÊ‰Û
ÌËÏË. éÔËÒ‡ÌÓ ÒÓÒÛ˘ÂÒÚ‚Ó‚‡ÌËÂ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ
‡Ú‡ÍÒËË Ë „ÂÏËÔÎÂ„ËË ‚ Ó‰ÌÓÈ Ó‰ÓÒÎÓ‚ÌÓÈ. èË
˝ÚÓÏ Û Ó‰ÌÓ„Ó ˜ÎÂÌ‡ ÒÂÏ¸Ë Ì‡·Î˛‰‡ÎËÒ¸ ÚËÔË˜Ì˚Â
ÔËÁÌ‡ÍË „ÂÏËÔÎÂ„Ë˜ÂÒÍÓÈ ÏË„ÂÌË, ÚÓ„‰‡ Í‡Í Û
‰Û„Ó„Ó ·˚Î‡ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍ‡fl „ÂÏËÔÎÂ„Ëfl, ÌÂ Ò‚fl-
Á‡ÌÌ‡fl Ò „ÓÎÓ‚ÌÓÈ ·ÓÎ¸˛ [19].

è‡ÚÓ„ÂÌÂÁ. ä‡Í Ó‰Ì‡ Ë Ú‡ ÊÂ ÏÛÚ‡ˆËfl „ÂÌ‡ Í‡Î¸-
ˆËÂ‚Ó„Ó Í‡Ì‡Î‡ ÏÓÊÂÚ ÔË‚Ó‰ËÚ¸ Í Ú‡ÍËÏ ‡ÁÎË˜-
Ì˚Ï ÙÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍËÏ ÔÓfl‚ÎÂÌËflÏ, Í‡Í ˝ÔËÁÓ‰Ë-
˜ÂÒÍ‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl, ËÎË ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘‡fl ‡Ú‡ÍÒËfl,
ËÎË „ÂÏËÔÎÂ„Ë˜ÂÒÍ‡fl ÏË„ÂÌ¸? è‡ÚÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍ‡fl
‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ Í‡Î¸ˆËÂ‚Ó„Ó Í‡Ì‡Î‡ ‚˚Á˚‚‡ÂÚ Ú‡ÌÁË-
ÚÓÌÛ˛ ‰ËÒÙÛÌÍˆË˛ ÍÎÂÚÍË Ë ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËÂ ˝ÔË-
ÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËı ÒËÏÔÚÓÏÓ‚. ïÓÌË˜ÂÒÍ‡fl Ô‡ÚÓÎÓ„Ëfl
Í‡Î¸ˆËÂ‚Ó„Ó „ÓÏÂÓÒÚ‡Á‡ ÏÓÊÂÚ ÔË‚Ó‰ËÚ¸ Í ÔÓ-
„ÂÒÒËÛ˛˘ÂÈ ‰Â„ÂÌÂ‡ˆËË ÌÂ‚ÌÓÈ ÒËÒÚÂÏ˚. àÁ-
Û˜ÂÌËÂ ÙÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍËı ‡ÁÎË˜ËÈ ÏÂÊ‰Û Ô‡ˆËÂÌ-
Ú‡ÏË ‚ Ó‰ÌÓÈ ÒÂÏ¸Â ÔÓÁ‚ÓÎflÂÚ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚ¸, ˜ÚÓ
‚ ÙÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍÓÂ ÔÓfl‚ÎÂÌËÂ ÏÛÚ‡ˆËË ‚ÌÓÒflÚ
Ò‚ÓÈ ‚ÍÎ‡‰ Ë ‰Û„ËÂ Ù‡ÍÚÓ˚, ÍÓÏÂ „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı.
íÓ, ˜ÚÓ ‚ÓÎÌÂÌËÂ Ë ÒÚÂÒÒ ‚˚Á˚‚‡˛Ú ÓÒÚ˚Â ‡Ú‡Í-
ÒË˜ÂÒÍËÂ ˝ÔËÁÓ‰˚, ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚ, ˜ÚÓ Í‡Î¸ˆËÂ‚˚Â
Í‡Ì‡Î˚ ËÎË ÒË„Ì‡Î¸Ì˚Â ÙÛÌÍˆËË ˝ÚËı Í‡Ì‡ÎÓ‚ ÏÓ-
„ÛÚ Â„ÛÎËÓ‚‡Ú¸Òfl Í‡ÚÂıÓÎ‡ÏËÌ‡ÏË. ÉÓÏÓÌ‡Î¸-
Ì˚È ÔÓÙËÎ¸ ÏÓÊÂÚ Ú‡ÍÊÂ Ë„‡Ú¸ ÓÔÂ‰ÂÎÂÌÌÛ˛
ÓÎ¸. àÁ‚ÂÒÚÌÓ, ˜ÚÓ ‰Îfl ÊÂÌ˘ËÌ ı‡‡ÍÚÂÌÓ Ó·ÓÒÚ-
ÂÌËÂ ÒËÏÔÚÓÏ‡ÚËÍË ËÏÂÌÌÓ ‚Ó ‚ÂÏfl ·ÂÂÏÂÌ-
ÌÓÒÚË. ì ÏÛÊ˜ËÌ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ, ÔÓÚÂ-
Í‡ÂÚ ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓ ÚflÊÂÎÂÂ, ˜ÂÏ Û ÊÂÌ˘ËÌ. Ñ‡ÊÂ ‚
‡ÏÍ‡ı Ó‰ÌÓÈ ÒÂÏ¸Ë ‰Îfl ÏÛÊ˜ËÌ ı‡‡ÍÚÂÌÓ ·Ó-
ÎÂÂ ‡ÌÌÂÂ Ì‡˜‡ÎÓ Ë ·ÓÎÂÂ ˜‡ÒÚ˚Â Ë ÚflÊÂÎ˚Â ÔË-
ÒÚÛÔ˚, ˜ÂÏ Û Ëı ÒÂÒÚÂ [20, 21]. ì Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ˝ÔË-
ÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ 2-„Ó ÚËÔ‡ ‚ ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ ÒËÏ-

ÔÚÓÏ‡ÚËÍÂ ‚˚‰ÂÎflÂÚÒfl Ê‡ÎÓ·‡ Ì‡ ‰ËÙÙÛÁÌÛ˛ ÒÎ‡-
·ÓÒÚ¸ ‚Ó ‚ÂÏfl ‡Ú‡ÍÒË˜ÂÒÍËı ÔËÒÚÛÔÓ‚. àÁ-Á‡ ÚÓ-
„Ó ˜ÚÓ Í‡Ì‡Î˚ P/Q-ÚËÔ‡ fl‚Îfl˛ÚÒfl ÓÒÌÓ‚Ì˚ÏË ÔÂ-
ÒËÌ‡ÔÚË˜ÂÒÍËÏË ÔÓÚÂÌˆË‡ÎÁ‡‚ËÒËÏ˚ÏË Í‡Î¸ˆËÂ-
‚˚ÏË Í‡Ì‡Î‡ÏË, ÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌ˚ÏË Á‡ ‚˚‰ÂÎÂÌËÂ
‡ˆÂÚËÎıÓÎËÌ‡ ‚ ÌÂ‚ÌÓ-Ï˚¯Â˜ÌÓÂ ÒÓÂ‰ËÌÂÌËÂ, ÏÛ-
Ú‡ˆËË „ÂÌ‡ CACNA1A ÏÓ„ÛÚ ‚ÏÂ¯Ë‚‡Ú¸Òfl ‚ ÌÓ-
Ï‡Î¸Ì˚È ÔÓˆÂÒÒ ÔÓÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl Í‡Î¸ˆËfl ‚ ÔÂÒË-
Ì‡ÔÚË˜ÂÒÍËÈ ÌÂ‚Ì˚È ÚÂÏËÌ‡Î, ÔË‚Ó‰fl Í ÛıÛ‰-
¯ÂÌË˛ ‚ÓÁ‰ÂÈÒÚ‚Ëfl ÌÂÈÓÚ‡ÌÒÏËÚÚÂÓ‚ Ì‡ ÌÂ‚-
ÌÓ-Ï˚¯Â˜ÌÓÂ ÒÓÂ‰ËÌÂÌËÂ Ë ÚÂÏ Ò‡Ï˚Ï – Í
Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ÒÎ‡·ÓÒÚË. èÓ ‚ÒÂÈ ‚Ë‰ËÏÓÒÚË, ‰ËÙÙÛÁ-
Ì‡fl Ï˚¯Â˜Ì‡fl ÒÎ‡·ÓÒÚ¸ fl‚ÎflÂÚÒfl ÒÓÒÚ‡‚ÌÓÈ
˜‡ÒÚ¸˛ ÍÎËÌË˜ÂÒÍËı ÔÓfl‚ÎÂÌËÈ ÏÛÚ‡ˆËÈ Í‡Î¸ˆË-
Â‚Ó„Ó Í‡Ì‡Î‡.

äÎËÌË˜ÂÒÍ‡fl ı‡‡ÍÚÂËÒÚËÍ‡. èÂ‚˚Â ÒËÏÔÚÓ-
Ï˚ ˜‡˘Â ‚ÒÂ„Ó ÔÓfl‚Îfl˛ÚÒfl ‚ ‰ÂÚÒÚ‚Â ËÎË ÔÓ‰ÓÒÚ-
ÍÓ‚ÓÏ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ, ÌÓ ÓÔËÒ‡ÌÓ Ì‡˜‡ÎÓ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‚
Ó˜ÂÌ¸ ¯ËÓÍËı ‚ÓÁ‡ÒÚÌ˚ı ÔÂ‰ÂÎ‡ı – ÓÚ ‰‚Ûı ‰Ó
32 ÎÂÚ. èËÒÚÛÔ˚ ÔÓ‚ÓˆËÛ˛ÚÒfl ÒÚÂÒÒÓÏ, ÙËÁË-
˜ÂÒÍÓÈ Ì‡„ÛÁÍÓÈ, ÔËÂÏÓÏ ÍÓÙÂËÌ‡ Ë ‡ÎÍÓ„ÓÎfl.
éÔËÒ‡Ì‡ ÔÓ‚ÓÍ‡ˆËfl ÔËÒÚÛÔÓ‚ ÔË ÔËÏÂÌÂÌËË
ÙÂÌËÚÓËÌ‡, ‡ ‚ Ó‰ÌÓÈ Ó‰ÓÒÎÓ‚ÌÓÈ – ÔÓ‚ÓÍ‡ˆËfl
‡Ú‡Í ÙÂ·ËÎ¸Ì˚ÏË Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËflÏË Ë ‚˚ÒÓÍÓÈ ÚÂÏ-
ÔÂ‡ÚÛÓÈ ÓÍÛÊ‡˛˘ÂÈ ÒÂ‰˚ [20]. ï‡‡ÍÚÂÌ˚
ÔËÒÚÛÔ˚ ‡Ú‡ÍÒËË, „ÓÎÓ‚ÓÍÛÊÂÌËfl, ÚÓ¯ÌÓÚ˚ Ë
‚ÓÚ˚. ì 50 % Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ÓÚÏÂ˜‡˛ÚÒfl ÔËÒÚÛÔ˚
ÏË„ÂÌË ‚Ó ‚ÂÏfl ‡Ú‡ÍË. í‡ÍÊÂ ‚ÓÁÏÓÊÌ˚ ‰ËÁ‡Ú-
Ëfl, ÌËÒÚ‡„Ï, ‰‚ÓÂÌËÂ ‚ „Î‡Á‡ı, ‰ËÒÚÓÌËfl Ë Ú‡Ì-
ÁËÚÓÌ‡fl „ÂÏËÔÎÂ„Ëfl. ì ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚‡ Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ ‚
ÔÂËÓ‰ ‡Ú‡ÍË ‚ÓÁÌËÍ‡ÂÚ ‰ËÙÙÛÁÌ‡fl Ï˚¯Â˜Ì‡fl
ÒÎ‡·ÓÒÚ¸. èÓ‰ÓÎÊËÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸ ‡Ú‡ÍË – ÓÚ ÌÂÒÍÓÎ¸-
ÍËı ˜‡ÒÓ‚ ‰Ó ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËı ‰ÌÂÈ. ó‡ÒÚÓÚ‡ ‡Ú‡Í ‡Á-
ÎË˜Ì‡ Û ÓÚ‰ÂÎ¸Ì˚ı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ë ÏÓÊÂÚ ÍÓÎÂ·‡Ú¸-
Òfl ÓÚ Ó‰ÌÓ„Ó-‰‚Ûı ‡Á ‚ „Ó‰ ‰Ó ÚÂı-˜ÂÚ˚Âı ‡Á ‚
ÌÂ‰ÂÎ˛. åÂÊ‰Û ÔËÒÚÛÔ‡ÏË Ô‡ˆËÂÌÚ˚ ˜Û‚ÒÚ‚Û˛Ú
ÒÂ·fl Á‰ÓÓ‚˚ÏË, ÌÓ ÔÓÒÚÂÔÂÌÌÓ ‡Á‚Ë‚‡ÂÚÒfl Ë
ÏÂÊÔËÒÚÛÔÌ‡fl ÒËÏÔÚÓÏ‡ÚËÍ‡ ‚ ‚Ë‰Â ÌËÒÚ‡„Ï‡ Ë
ÍÓÓ‰ËÌ‡ÚÓÌ˚ı Ì‡Û¯ÂÌËÈ ‡ÁÎË˜ÌÓÈ ÒÚÂÔÂÌË
‚˚‡ÊÂÌÌÓÒÚË (ÌÂÛÒÚÓÈ˜Ë‚ÓÒÚ¸ ‚ ÔÓÁÂ êÓÏ·Â„‡,
¯‡ÚÍÓÒÚ¸ ÔË ıÓ‰¸·Â Ë Ú. ‰.). çËÒÚ‡„Ï ‚ ÏÂÊÔË-
ÒÚÛÔÌÓÏ ÔÂËÓ‰Â ÓÚÏÂ˜‡ÂÚÒfl Û 90 % Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚,
‡Ú‡ÍÒËfl – Û 80 % [20]. ì ‰‚Ûı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ÏÓÎÂÍÛ-
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ПОКАЗАНИЯ
Глаукома (хроническая открытоугольная, вторичная, острая закрыто-

угольная – кратковременное предоперационное лечение с целью

снижения внутриглазного давления); эпилепсия (большие припадки

и малые припадки у детей, смешанные формы) в комбинации с про-

тивосудорожными препаратами; отеки (на фоне легочно-сердечной

недостаточности или вызванные лекарственными средствами); гор-

ная болезнь (для сокращения времени акклиматизации).

СПОСОБ ПРИМЕНЕНИЯ И ДОЗЫ
Внутрь, при глаукоме дозу подбирают индивидуально в зависимости

от показателей внутриглазного давления, средние дозы – по 125–250

мг 1–3 раза в сутки через день в течение 5 дней, затем – перерыв 2

дня. При эпилепсии взрослым – 250–500 мг 1 раз в сутки в течение 3

дней, на 4-й – перерыв; детям – в зависимости от массы тела, в 1–2

приема; при сочетании ацетазоламида с противосудорожными сред-

ствами начальная доза – 250 мг 1 раз в сутки (при необходимости

увеличивают); у детей не следует применять дозы выше, чем 750 мг в

сутки. Отеки – 250–375 мг в сутки утром; максимальный диуретиче-

ский эффект достигается при приеме через день или по 2 дня подряд

с однодневным перерывом. Горная болезнь – по 250 мг 2–3 раза в

сутки, прием следует начинать за 24–48 часов перед восхождением и

продолжать в течение 48 часов (при необходимости – дольше).

Разделы: Ограничения к применению, Применение при беременнос-

ти и кормлении грудью, Противопоказания, Побочные действия, Вза-

имодействие, Меры предосторожности – см. в инструкции по приме-

нению препарата.

ДИАКАРБ (ПОЛЬФАРМА СА)
Ацетазоламид

Таблетки 250 мг

Информация о препарате

Таблица. Эпизодические атаксии, тип 3 и тип 4

Название Номер в OMIM Кем была описана Короткая клиническая характеристика

Эпизодическая атаксия,

тип 3 (EA3)
606552

Описана Farmer T.W. и Mustian V.M. (1963)

и Vance J.M. et al (1984) в двух европей-

ских семьях. Не обнаружены локусы, ха-

рактерные для ЕА1, ЕА2 и спиноцеребел-

лярных атаксий [27, 28]

Атаки головокружения, двоения в глазах и атаксии с на-

чалом в позднем подростковом возрасте. У части паци-

ентов атаксия медленно прогрессировала

Эпизодическая атаксия,

тип 4 (EA4)
606554

Описана Steckley J.L. et al (2001) в боль-

шой канадской семье [29]. Не обнаруже-

ны локусы, характерные для ЕА1, ЕА2

Короткие, чувствительные к ацетазоламиду атаки вести-

булярной атаксии, головокружения и межприступной

миокимии. Возраст начала заболевания – вариабель-

ный. Нистагм и атаксия вне приступов отсутствуют
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ÎflÌÓ-„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÏ ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰ÂÌËÂÏ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜Â-
ÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË 2-„Ó ÚËÔ‡ ÓÔËÒ‡ÌÓ Ì‡ÎË˜ËÂ ‰ËÒÚÓÌËË
ÏÂÊ‰Û ‡Ú‡Í‡ÏË [11].

ÑË‡„ÌÓÒÚËÍ‡ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË 2-„Ó ÚËÔ‡
ÓÔË‡ÂÚÒfl ‚ ÓÒÌÓ‚ÌÓÏ Ì‡ ÍÎËÌË˜ÂÒÍÛ˛ Í‡ÚËÌÛ
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl. êÂ¯‡˛˘ÂÂ ÁÌ‡˜ÂÌËÂ ËÏÂ˛Ú ÒÎÂ‰Û˛-
˘ËÂ ÍËÚÂËË ‰Ë‡„ÌÓÁ‡:

• ÒÂÏÂÈÌ‡fl ÓÚfl„Ó˘ÂÌÌÓÒÚ¸ ÔÓ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌË˛ Ò
ÔÓÒÎÂÊË‚‡ÌËÂÏ ‡ÛÚÓÒÓÏÌÓ-‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌÓ„Ó ÚË-
Ô‡ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl;
• ÔÓ‚ÓˆËÓ‚‡ÌËÂ ‡Ú‡Í ÙËÁË˜ÂÒÍÓÈ Ì‡„ÛÁÍÓÈ,
˝ÏÓˆËÓÌ‡Î¸Ì˚Ï ÒÚÂÒÒÓÏ, ‡ÎÍÓ„ÓÎÂÏ Ë ÍÓÙÂË-
ÌÓÏ;
• ‡Ú‡ÍÒËfl Ë ÌËÒÚ‡„Ï ‚ ÏÓÏÂÌÚ ‡Ú‡ÍË, ˜‡ÒÚÓ ‚ ÒÓ-
˜ÂÚ‡ÌËË Ò „ÓÎÓ‚ÓÍÛÊÂÌËÂÏ, ÚÓ¯ÌÓÚÓÈ Ë ‚Ó-
ÚÓÈ; ÔÓ‰ÓÎÊËÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸ ‡Ú‡Í, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ,
ÒÓÒÚ‡‚ÎflÂÚ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ˜‡ÒÓ‚;
• ÒÓı‡ÌÂÌËÂ ÒËÏÔÚÓÏÓ‚ ‡Ú‡ÍÒËË Ë ÌËÒÚ‡„Ï‡ ‚
ÏÂÊÔËÒÚÛÔÌÓÏ ÔÂËÓ‰Â;
• ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ÏËÓÍËÏËË (ÍÎËÌË˜ÂÒÍË Ë ˝ÎÂÍÚÓ-
ÏËÓ„‡ÙË˜ÂÒÍË).
Ñ‡ÌÌ˚Â Î‡·Ó‡ÚÓÌ˚ı Ë ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸Ì˚ı ËÒ-

ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÈ. èË ÌÂÈÓ‡‰ËÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍÓÏ Ó·ÒÎÂ‰Ó-
‚‡ÌËË Û Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ 2-„Ó
ÚËÔ‡ ˜‡˘Â ‚ÒÂ„Ó ‚˚fl‚ÎflÂÚÒfl ‡ÚÓÙËfl ÏÓÁÊÂ˜Í‡,
ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ ÔÂÂ‰ÌÂÈ ˜‡ÒÚË ˜Â‚fl [21]. åÓ-
ÎÂÍÛÎflÌ‡fl ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÍ‡ ÔÓ‚Ó‰ËÚÒfl ‰Îfl ÔÓ‰Ú‚Â-
Ê‰ÂÌËfl ‰Ë‡„ÌÓÁ‡ ÔË ‡Á‚ÂÌÛÚÓÈ ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ
Í‡ÚËÌÂ, ‡ Ú‡ÍÊÂ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ËÒÔÓÎ¸ÁÓ‚‡Ì‡ ‰Îfl
‰Ë‡„ÌÓÁ‡ Û ‡ÒËÏÔÚÓÏÌ˚ı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚. ÇÓÁÏÓÊÌ‡ Ë
ÔÂÌ‡Ú‡Î¸Ì‡fl ÏÓÎÂÍÛÎflÌ‡fl ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÍ‡.

ãÂ˜ÂÌËÂ. èÓÎÓÊËÚÂÎ¸Ì˚È ˝ÙÙÂÍÚ ÔË ÔËÏÂ-
ÌÂÌËË ‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ‡ÏË‰‡ (‰Ë‡Í‡·‡) ·˚Î ÓÚÍ˚Ú ÒÎÛ-
˜‡ÈÌÓ, ÍÓ„‰‡ ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÎÓÒ¸, ˜ÚÓ Û Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ò
˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ ËÏÂÂÚÒfl ÔÂËÓ‰Ë˜ÂÒÍËÈ
Ô‡‡ÎË˜ ËÁ-Á‡ ÔËÒÛ˘ÂÈ ËÏ ‚˚‡ÊÂÌÌÓÈ Ï˚¯Â˜-
ÌÓÈ ÒÎ‡·ÓÒÚË ‚ ÔÂËÓ‰ ‡Ú‡ÍË [22]. ì ·ÓÎ¸Ì˚ı Ò ˝ÔË-
ÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ 2-„Ó ÚËÔ‡ ÔË Ì‡ÁÌ‡˜ÂÌËË
‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ‡ÏË‰‡ ÓÚÏÂ˜‡ÂÚÒfl ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓÂ ÛÎÛ˜¯Â-
ÌËÂ ‚ÔÎÓÚ¸ ‰Ó ËÒ˜ÂÁÌÓ‚ÂÌËfl ÔËÒÚÛÔÓ‚; ‚ Ò‚flÁË Ò
˜ÂÏ ‰‡ÌÌ‡fl ÙÓÏ‡ ËÌÓ„‰‡ Ì‡Á˚‚‡ÂÚÒfl ‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ˜Û‚-
ÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓÈ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÈ Ô‡ÓÍÒËÁÏ‡Î¸ÌÓÈ
‡Ú‡ÍÒËÂÈ. çÓ ‡Ú‡ÍË ÏÓ„ÛÚ ‚ÓÁÓ·ÌÓ‚ËÚ¸Òfl ˜ÂÂÁ
48–72 ˜‡Ò‡ ÔÓÒÎÂ Á‡‚Â¯ÂÌËfl ÔËÏÂÌÂÌËfl ÔÂÔ‡-
‡Ú‡ [23]. ïÓÓ¯Ó ÍÛÔËÛfl ÔËÒÚÛÔ˚, ‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ‡-
ÏË‰ ÌÂ ˝ÙÙÂÍÚË‚ÂÌ ‚ ÔÓÙËÎ‡ÍÚËÍÂ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚Â-
ÌËfl ÏÂÊÔËÒÚÛÔÌ˚ı Ì‡Û¯ÂÌËÈ [24]. èËÏÂÌÂÌËÂ
‡ˆÂÚ‡ÁÓÎ‡ÏË‰‡ ÔÓÚË‚ÓÔÓÍ‡Á‡ÌÓ ‚ ÔÂ‚ÓÏ ÚË-
ÏÂÒÚÂ ·ÂÂÏÂÌÌÓÒÚË Ë Ó„‡ÌË˜ÂÌÓ ÒÚÓ„ËÏË ÔÓ-
Í‡Á‡ÌËflÏË ‚ ÓÒÚ‡Î¸Ì˚Â ÚËÏÂÒÚ˚.

èÓ„ÌÓÁ. íÂ˜ÂÌËÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‚‡Ë‡·ÂÎ¸ÌÓÂ.
éÔËÒ‡Ì˚ ÂÏËÒÒËË Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl Ë ˜ÂÂÁ „Ó‰ Ò ÏÓ-
ÏÂÌÚ‡ Â„Ó Ì‡˜‡Î‡, Ë ÒÔÛÒÚfl ‰ÂÒflÚËÎÂÚËfl [21]. ëÓ ‚Â-
ÏÂÌÂÏ ‚˚‡ÊÂÌÌÓÒÚ¸ ÏÂÊÔËÒÚÛÔÌ˚ı ÏÓÁÊÂ˜ÍÓ-
‚˚ı Ì‡Û¯ÂÌËÈ ÏÓÊÂÚ Ì‡‡ÒÚ‡Ú¸, ÌÓ Ô‡ˆËÂÌÚ˚, Í‡Í
Ô‡‚ËÎÓ, ‚ÒÂ„‰‡ ÔÂÂ‰‚Ë„‡˛ÚÒfl Ò‡ÏÓÒÚÓflÚÂÎ¸ÌÓ [25].

ÑËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸Ì˚È ‰Ë‡„ÌÓÁ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËı
‡Ú‡ÍÒËÈ ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏÓ ÔÓ‚Ó‰ËÚ¸ Í‡Í Ò Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌ-
Ì˚ÏË, Ú‡Í Ë Ò ÌÂÌ‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ÏË ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËÏË
‡Ú‡ÍÒËflÏË. ä ÌÂÌ‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚Ï ÔË˜ËÌ‡Ï ˝ÔËÁÓ-
‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË ÓÚÌÓÒflÚÒfl ÒÎÂ‰Û˛˘ËÂ: ‡ÌÓÏ‡ÎËfl
ÄÌÓÎ¸‰‡–äË‡Ë, ‡ÒÒÂflÌÌ˚È ÒÍÎÂÓÁ, ‚ÂÚÂ·Ó-·‡-
ÁËÎÎflÌ‡fl ÌÂ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓÒÚ¸, ·‡ÁËÎflÌ‡fl ÏË„ÂÌ¸ Ë
‡ÌÓÏ‡ÎËË Î‡·ËËÌÚ‡. àÁ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌËÈ, ÒÔÓÒÓ·Ì˚ı ‚˚Á‚‡Ú¸ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÛ˛ ‡Ú‡ÍÒË˛,
ÒÎÂ‰ÛÂÚ ËÒÍÎ˛˜ËÚ¸ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚Â ·ÓÎÂÁÌË
(ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ ‰ÂÙËˆËÚ ÔËÛ‚‡ÚÍ‡·ÓÍÒËÎ‡Á˚
Ë ÔËÛ‚‡Ú‰Â„Ë‰Ó„ÂÌ‡Á˚, ·ÓÎÂÁÌ¸ ãÂfl), Ì‡Û¯ÂÌËfl
ˆËÍÎ‡ ÏÓ˜Â‚ËÌ˚, ‡ÏËÌÓ‡ˆË‰ÛËË (·ÓÎÂÁÌ¸ É‡ÚÌÛ-
Ô‡, ËÁÓ‚‡ÎÂË‡ÌÓ‚Û˛ ‡ˆË‰ÂÏË˛) [26].

çÂÓ·ıÓ‰ËÏÓ Ú‡ÍÊÂ ÓÚ‰ÂÎÂÌËÂ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ
‡Ú‡ÍÒËË 2-„Ó ÚËÔ‡ ÓÚ ‰Û„Ëı ÚËÔÓ‚ ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËı
‡Ú‡ÍÒËÈ. äÎËÌË˜ÂÒÍËÂ ÔÓfl‚ÎÂÌËfl ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ
‡Ú‡ÍÒËË 1-„Ó ÚËÔ‡ ËÁÎÓÊÂÌ˚ ‚˚¯Â, ·ÓÎÂÂ Â‰ÍËı
ÚËÔÓ‚ – ‚ Ú‡·ÎËˆÂ.

íËÔË˜Ì˚Â ‰Îfl ˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍËı ‡Ú‡ÍÒËÈ ‡Ú‡ÍË ÌÂ
Ó˜ÂÌ¸ ÔÓıÓÊË Ì‡ ˝ÔËÎÂÔÚË˜ÂÒÍËÂ ÔËÒÚÛÔ˚. äÓ-
ÌÂ˜ÌÓ, ÏËÓÍËÏËfl ÓÚ˜‡ÒÚË ÏÓÊÂÚ Ì‡ÔÓÏËÌ‡Ú¸ ˝ÔË-
ÎÂÔÚË˜ÂÒÍËÈ ÏËÓÍÎÓÌÛÒ, ÌÓ ÔÓ‚Â‰ÂÌËÂ ùùÉ ‡Á-
Â¯‡ÂÚ ‚ÒÂ ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓ-‰Ë‡„ÌÓÒÚË˜ÂÒÍËÂ
ÔÓ·ÎÂÏ˚, ÔË ÚÓÏ ÛÒÎÓ‚ËË, ˜ÚÓ ‚‡˜ ÏÓÊÂÚ ÓÚ‰Â-
ÎËÚ¸ ‡ÚÂÙ‡ÍÚ˚, ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛˘ËÂ Ï˚¯Â˜Ì˚Ï ÒÓ-
Í‡˘ÂÌËflÏ (ÓÌË ÏÓ„ÛÚ ÒÚ‡ÌÓ‚ËÚ¸Òfl ·ÓÎÂÂ ‚˚‡-
ÊÂÌÌ˚ÏË ÔÓÒÎÂ ÔÓ‚Â‰ÂÌËfl „ËÔÂ‚ÂÌÚËÎflˆËË).
äÓÌÂ˜ÌÓ, ÚÛ‰ÌÓÒÚË ‚ ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÍÂ ÏÓ„ÛÚ ÔÂ‰-
ÒÚ‡‚ÎflÚ¸ ÚÂ Ô‡ˆËÂÌÚ˚, Û ÍÓÚÓ˚ı ÂÒÚ¸ ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËÂ
˝ÔËÁÓ‰Ë˜ÂÒÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË Ë ˝ÔËÎÂÔÒËË. Ç ‰‡ÌÌÓÈ ÒË-
ÚÛ‡ˆËË ÌÂ‚ÓÎÓ„ ÔÓÒÚÓ ‰ÓÎÊÂÌ ÔÓÏÌËÚ¸ Ó ‚ÓÁ-
ÏÓÊÌÓÒÚË ÒÛ˘ÂÒÚ‚Ó‚‡ÌËfl Ë Ú‡ÍËı ·ÓÎ¸Ì˚ı.

Литература

1. Van Dyke D. H., Griggs R. C., Murphy M. J., Goldstein M. N. Hereditary

myokymia and periodic ataxia. J. Neurol. Sci.; 1975; V.25; P. 109–118.

2. Zuberi S. M., Eunson L. H., Spauschus A. et al. A novel mutation in the human

voltage-gated potassium channel gene (Kv1.1) associates with episodic ataxia type

1 and sometimes with partial epilepsy. Brain; 1999; V.122 (5); P. 817–825.

3. Brown D.L., Gancher S.T., Nutt J.G. et al. Episodic ataxia/myokymia syn-

drome is associated with point mutations in the human potassium channel gene,

KCNA 1. Nature Genet.; 1994; V.8; P. 136–14.

4. Boland L.M. Episodic ataxia/myokymia mutations functionally expressed

in the Shaker potassium channel. Neuroscience;1999; V. 91(4); P. 1557–64.

5. Вrunt E.P., VanWeerden T.W. Familial paroxysmal kinesogenic ataxia and

continuous myokymia. Brain; 1990; V.113; P. 1361–1382.

6. Lubbers W. J., Brunt E. R. P., Scheffer H. et al. Hereditary myokymia and

paroxysmal ataxia linked to chromosome 12 is responsive to acetazolamide. J.

Neurol. Neurosurg. Psychiat.; 1995; V. 59; P. 400–405.

7. Иллариошкин С.Н. Наследственные заболевания нервной системы:

сводный каталог генов и возможностей ДНК-диагностики // Неврологиче-

ский журнал. 1998. № 6.

8. Hanson P. A., Martinez L. B., Cassidy R. Gastrocnemius biopsy showed changes

consistent with denervation, as well as enlargement of muscle fibers. Contractures, con-

tinuous muscle discharges, and titubation. Ann. Neurol.; 1977; V. 1; P. 120–124.

9. Gancher S.T., Nutt J.G. Autosomal dominant episodic ataxia: A het-

erogenous syndrome. Mov. Disorder ;1986; V.1; P. 239–253.

10. Bain P.G., O'Brien M.D., Keevit S.F. et al. Familial periodic cerebellar

ataxia: A problem of cerebellar intracellular pH homestasis. Ann. Neurol.; 1992;

V. 31; P. 147–154.

11. Spacey S.D., Materek L.A., Szczygielski B.I., Bird T.D. Two novel

CACNA1A gene mutations associated with episodic ataxia type 2 and interictal

dystonia. Arch. Neurol.; 2005; V. 62; P. 314–6.

12. Yue Q., Jen J.C., Thwe M.M. et al. De novo mutation in CACNA1A caused

acetazolamide-responsive episodic ataxia. Am .J. Med. Genet.; 1998; V. 77; P. 298–301.

13. Mori Y., Friedrich T., Kim M.S. et al. Primary structure and functional

expression from complementary DNA of a brain calcium channel. Nature; 1991;

V. 350; P. 398–402.

14. Catterall WA. Structure and function of voltage-gated iron channels.

Annu. Rev. Biochem.; 1995; V. 64; P. 493–531.

15. Friend K.L., Crimmins D., Phan T.G. et al. Detection of a novel missense

mutation and second recurrent mutation in the CACNA1A gene in individuals with

EA-2 and FHM. Hum. Genet.; 1999; V. 105; P. 261–5.

16. Gardner K., Bemal O. Keegan M. et al. A new mutation in the Chr19p

calcium channel gene CACNLIA4 causing hemiplegic migraine with ataxia. Neu-

rology;1999; V. 52(l2); P. A1115.

17. Ducros A., Denier C., Joutel A. et al. The clinical spectrum of familial

hemiplegic migraine associated with mutations in a neuronal calcium channel. N.

Engl. J. Med.; 2001; V. 345; P. 17–24.

18. Zhuchenko O., Bailey J., Bonnen P. et al. Autosomal dominant cerebel-

lar ataxia (SCA6) associated with small polyglutamine expansions in the

alpha1A-voltage dependent calcium channel. Nat. Genet.; 1997; V. 15; P. 62–69.

19. Jen J., Yue Q., Nelson S.F. et al. A novel nonsence mutation in CACNA1A

causes episodic ataxia and hemiplegia. Neurology; 1999; V. 53; P. 34–7.

20. Subramony S.H., Schott K., Raike R.S. et al. Novel CACNA1A mutation

causes febrile episodic ataxia with interictal cerebellar deficits. Ann. Neurol.;

2003; V. 54; P. 725–31.

21. Baloh R.W., Yue Q., Furman J.M., Nelson S.F. Familial episodic ataxia:

clinical heterogeneity in four families linked to chromosome 19. Ann. Neurol.;

1997; V. 41; P. 8–16.

22. Griggs R.C., Moxley R.T.D., Lafrance R.A., McQuillen J. Hereditary parox-

ysmal ataxia : response to acetazolamide. Neurology; 1978; V. 28; P. 1259–1264.

23. Von Brederlow B., Hahn A.F., Koopman W.J. et al. Mapping the gene for



acetazolamide responsive hereditary paryoxysmal cerebellar ataxia to chromo-

some 19 p. Hum. Mol. Genet.; 1995; V. 4; P. 279–84.

24. Baloh R.W. and Winder A. Acetazolamide-responsive vestibulocerebellar

syndrome: clinical and oculographic features. Neurology; 1991; V. 41; P. 429–33.

25. Hill W., Sherman H. Acute intermittent familial cerebellar ataxia. Arch.

Neurol.; 1968; V. 18; P. 350–357.

26. Metabolic ataxias. In: Handbook of clinical neurology: Vinken PJ, Brun-

yn GW (Eds); 1975;V. 21; North Holland Publishing; Amsterdam; P. 573–585.

27. Farmer T.W. and Mustian V.M. Vestibulo-cerebellar ataxia: a newly defined

hereditary syndrome with periodic manifestations. Arch. Neurol; 1963; V. 8; P. 471–80.

28. Vance J.M., Pericak-Vance M.A., Payne C.S. et al. Linkage and genetic

analysis in adult onset periodic vestibulo-cerebellar ataxia: report of a new fami-

ly. Am. J. Hum. Genet.; 1984; V. 36; P. 78S.

29. Steckley J.L., Ebers G.C., Cader M.Z., McLachlan R.S. An autosomal

dominant disorder with episodic ataxia, vertigo, and tinnitus. Neurology; 2001; V.

57; P. 1499–502.

41

Н
ЕВ

РО
Л

О
ГИ

Я

Тр
уд

н
ы

й
 п

ац
и

ен
т 

  №
 6

, Т
О

М
 4

, 2
0

0
6

ëËÌ‰ÓÏ ‰ÂÙËˆËÚ‡ ‚ÌËÏ‡ÌËfl Ò „ËÔÂ‡ÍÚË‚-
ÌÓÒÚ¸˛ (ëÑÇÉ) – ‰Ó‚ÓÎ¸ÌÓ ‡ÒÔÓÒÚ‡ÌÂÌÌÓÂ Á‡·Ó-
ÎÂ‚‡ÌËÂ, ÔÓ ‰‡ÌÌ˚Ï ‡ÁÎË˜Ì˚ı ‡‚ÚÓÓ‚, ËÏ ÒÚ‡-
‰‡˛Ú ÓÚ 5 ‰Ó 15 % ‰ÂÚÂÈ ‰Ó¯ÍÓÎ¸ÌÓ„Ó Ë ¯ÍÓÎ¸ÌÓ-
„Ó ‚ÓÁ‡ÒÚ‡. Ç ë‡‡ÚÓ‚ÒÍÓÈ Ó·Î‡ÒÚÌÓÈ ‰ÂÚÒÍÓÈ ÍÎË-
ÌË˜ÂÒÍÓÈ ·ÓÎ¸ÌËˆÂ ÒÂ‰Ë ‚ÒÂı ÔÓÎÂ˜ÂÌÌ˚ı Á‡ „Ó‰
·ÓÎ¸Ì˚ı ‰Ó 17 % ÒÓÒÚ‡‚Îfl˛Ú ‰ÂÚË Ò ‰‡ÌÌ˚Ï Á‡·Ó-
ÎÂ‚‡ÌËÂÏ. í‡Í, Á‡ 2005 „. ÔÓ ÔÓ‚Ó‰Û ëÑÇÉ ÔÓÎÛ˜Ë-
ÎË ÎÂ˜ÂÌËÂ 137 ‰ÂÚÂÈ ‚ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ Ò 3 ‰Ó 14 ÎÂÚ.
òÍÓÎ¸ÌËÍÓ‚ ·˚ÎÓ 92 ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡, ËÁ ÌËı Ó·Û˜‡ÎËÒ¸
ÔÓ Ó·˘ÂÓ·‡ÁÓ‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÈ ÔÓ„‡ÏÏÂ 77 ˜ÂÎÓ‚ÂÍ, ÔÓ
ÍÓÂÍˆËÓÌÌÓÈ – 13, ÔÓ ‚ÒÔÓÏÓ„‡ÚÂÎ¸ÌÓÈ – ‰‚‡ Â-
·ÂÌÍ‡. ÇÓÁ‡ÒÚ ÓÒÚ‡Î¸Ì˚ı ‰ÂÚÂÈ ·˚Î ÓÚ 3 ‰Ó 7 ÎÂÚ.

êÂÚÓÒÔÂÍÚË‚Ì˚È ‡Ì‡ÏÌÂÁ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÔÓÁ‚Ó-
ÎËÎ ‚˚fl‚ËÚ¸ ÒÎÂ‰Û˛˘ËÂ ÔË˜ËÌ˚ ÓÚÒÛÚÒÚ‚Ëfl ˝Ù-
ÙÂÍÚ‡ ÓÚ ÎÂ˜ÂÌËfl: ÔÓÁ‰ÌÂÂ Ó·‡˘ÂÌËÂ Á‡ ÏÂ‰ËˆËÌ-
ÒÍÓÈ ÔÓÏÓ˘¸˛ – 11 %, ÌÂ‡‰ÂÍ‚‡ÚÌÓÂ ÎÂ˜ÂÌËÂ
(Ó‰ËÌ ÍÛÒ ‚ „Ó‰, ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ÍÓÏÔÎÂÍÒÌÓÈ ÚÂ‡ÔËË
Ë ÔÂÂÏÒÚ‚ÂÌÌÓÒÚË ÏÂÊ‰Û ÒÚ‡ˆËÓÌ‡ÓÏ Ë ÔÓÎË-
ÍÎËÌËÍÓÈ Ë ‰.) – 48 %, ÒÓˆË‡Î¸Ì˚Â ÔË˜ËÌ˚ (ÌÂ-
‚ÌËÏ‡ÌËÂ Ó‰ËÚÂÎÂÈ Í Á‰ÓÓ‚¸˛ Ò‚ÓÂ„Ó Â·ÂÌÍ‡,
Ëı ÌÂÔÓ‰„ÓÚÓ‚ÎÂÌÌÓÒÚ¸ Í ÒÂÏÂÈÌÓÈ ÊËÁÌË, ÍÓÌ-
ÙÎËÍÚ˚ ‚ ¯ÍÓÎÂ, ‚ ‰ÂÚÒÍÓÏ ÍÓÎÎÂÍÚË‚Â) – 22 %,
ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËÂ ÏÌÓ„Ëı ÔË˜ËÌ – 19 % (ËÒ. 1).

Ç ÌÂ‚ÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍÓÏ ÒÚ‡ÚÛÒÂ, ÍÓÏÂ Ì‡Û¯ÂÌËfl
ÔÓ‚Â‰ÂÌËfl Ë ‚ÌËÏ‡ÌËfl, Ì‡ÏË ·˚ÎË ‚˚fl‚ÎÂÌ˚ ÏÓÁ-
ÊÂ˜ÍÓ‚˚Â ÒËÏÔÚÓÏ˚ ‚ ‚Ë‰Â ÎÂ„ÍÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË, „Ë-
ÔÂÏÂÚËË, ˝ÍÒÚ‡ÔË‡ÏË‰Ì˚Â ‡ÒÒÚÓÈÒÚ‚‡, ÍÓ-
ÚÓ˚Â ÔÓfl‚ÎflÎËÒ¸ ÌÂÍÓÚÓÓÈ Ë„Ë‰ÌÓÒÚ¸˛ ÔË
ËÒÓ‚‡ÌËË ËÎË ÔËÒ¸ÏÂ, ÔË‡ÏË‰Ì˚Â Ì‡Û¯ÂÌËfl ‚
‚Ë‰Â ÓÊË‚ÎÂÌËfl ÒÛıÓÊËÎ¸Ì˚ı ÂÙÎÂÍÒÓ‚, ÒËÏÔ-
ÚÓÏ˚ ÔÂËÙÂË˜ÂÒÍÓÈ ˆÂ‚ËÍ‡Î¸ÌÓÈ ÌÂ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜-
ÌÓÒÚË. Ç˚fl‚ÎÂÌÌ‡fl Ó˜‡„Ó‚‡fl ÌÂ‚ÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍ‡fl ÒËÏ-
ÔÚÓÏ‡ÚËÍ‡, ·ÂÁÛÒÎÓ‚ÌÓ, Ò‚Ë‰ÂÚÂÎ¸ÒÚ‚Ó‚‡Î‡ Ó· Ó-
„‡ÌË˜ÂÒÍÓÏ ÔÓ‡ÊÂÌËË „ÓÎÓ‚ÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡. äÓÏÂ
ÚËÔË˜Ì˚ı Ê‡ÎÓ· Ì‡ ÔÓ‚˚¯ÂÌÌÛ˛ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸, ËÏ-
ÔÛÎ¸ÒË‚ÌÓÒÚ¸, Á‡·˚‚˜Ë‚ÓÒÚ¸, Ì‡Ï Û‰‡ÎÓÒ¸ ‚˚fl‚ËÚ¸
Û ·ÓÎ¸Ì˚ı „ÓÎÓ‚ÌÛ˛ ·ÓÎ¸, ·ÓÎ¸ ‚ Ó·Î‡ÒÚË ¯ÂË, ÏÂ-
ÚÂÓÁ‡‚ËÒËÏÓÒÚ¸.

èË ÒÔÂˆË‡Î¸ÌÓÏ ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËË Ó·Ì‡ÛÊÂÌ˚ ËÁ-
ÏÂÌÂÌËfl ÔË ˝ÎÂÍÚÓ˝ÌˆÂÙ‡ÎÓ„‡ÙËË (ùùÉ), Û Ó‰-
ÌËı – ‚ ‚Ë‰Â ÒÌËÊÂÌËfl ÔÓÓ„‡ ÒÛ‰ÓÓÊÌÓÈ „ÓÚÓ‚-
ÌÓÒÚË, Û ‰Û„Ëı Á‡Â„ËÒÚËÓ‚‡Ì‡ Ô‡ÓÍÒËÁÏ‡Î¸Ì‡fl
‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ („ËÔÂÒËÌıÓÌÌ˚Â ‚ÓÎÌ˚ ‰ÂÎ¸Ú‡- Ë ÚÂ-

Ú‡-‰Ë‡Ô‡ÁÓÌ‡), Û ÚÂÚ¸Ëı – ‡Á‰‡ÊÂÌËÂ ‰Ë˝ÌˆÂÙ‡Î¸-
ÌÓ-ÏÂÁÂÌˆÂÙ‡Î¸ÌÓ-ÒÚ‚ÓÎÓ‚˚ı ÒÚÛÍÚÛ. çÓÏ‡Î¸-
ÌÓÈ ·ËÓ˝ÎÂÍÚË˜ÂÒÍÓÈ ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚË Ì‡ ùùÉ ÌÂ ·˚ÎÓ
ÌË Û Ó‰ÌÓ„Ó Â·ÂÌÍ‡. èË ˝ıÓ˝ÌˆÂÙ‡ÎÓÒÍÓÔËË ·˚-
ÎË Ó·Ì‡ÛÊÂÌ˚ ÍÓÒ‚ÂÌÌ˚Â ÔËÁÌ‡ÍË „ËÔÂÚÂÌÁËÓÌ-
ÌÓ-„Ë‰ÓˆÂÙ‡Î¸ÌÓ„Ó ÒËÌ‰ÓÏ‡. ç‡ ÂÓ˝ÌˆÂÙ‡ÎÓ-
„‡ÏÏÂ ÔË ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓÏ ÍÓ‚ÂÌ‡ÔÓÎÌÂÌËË ÔÓ Ó·Ó-
ËÏ ·‡ÒÒÂÈÌ‡Ï ÍÓÌÒÚ‡ÚËÓ‚‡Ì‡ ‰ËÒÚÓÌËfl ÒÓÒÛ‰Ó‚ „Ó-
ÎÓ‚ÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡ Ò Ì‡Û¯ÂÌËÂÏ ÓÚÚÓÍ‡ ÔÓ Ó‰ÌÓÏÛ ËÎË
Ó·ÓËÏ ·‡ÒÒÂÈÌ‡Ï. èÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌËflÏ 13 ‰ÂÚflÏ ‡ÁÌÓ„Ó
‚ÓÁ‡ÒÚ‡ ‚˚ÔÓÎÌÂÌ‡ ÂÌÚ„ÂÌÓ„‡ÙËfl ¯ÂÈÌÓ„Ó ÓÚ‰Â-
Î‡ ÔÓÁ‚ÓÌÓ˜ÌËÍ‡. èË ˝ÚÓÏ ‚˚fl‚ÎÂÌ˚ ÔËÁÌ‡ÍË Ì‡-
Ú‡Î¸ÌÓÈ ¯ÂÈÌÓÈ Ú‡‚Ï˚ ‚ ‚Ë‰Â ÎÂÒÚÌË˜ÌÓÈ ‰ÂÙÓ-
Ï‡ˆËË ÔÓÁ‚ÓÌÍÓ‚, Ò„Î‡ÊÂÌÌÓÒÚË ¯ÂÈÌÓ„Ó ÎÓ‰ÓÁ‡.
èË ‚ÌÂ¯ÌÂÏ ÓÒÏÓÚÂ Û ˝ÚËı ‰ÂÚÂÈ Ó·Ì‡ÛÊÂÌ‡ „Ë-
ÔÓÚÓÙËfl Ï˚¯ˆ ÔÎÂ˜Â‚Ó„Ó ÔÓflÒ‡, Í˚ÎÓ‚Ë‰Ì˚Â ÎÓ-
Ô‡ÚÍË, ÒÌËÊÂÌËÂ Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ÒËÎ˚ ‚ ÛÍ‡ı.

ÇÒÂ ‚˚¯ÂËÁÎÓÊÂÌÌÓÂ ÔÓÁ‚ÓÎËÎÓ Ò‰ÂÎ‡Ú¸ ‚˚‚Ó‰
Ó· Ó„‡ÌË˜ÂÒÍÓÈ ÔË˜ËÌÂ ëÑÇÉ. ÇÏÂÒÚÂ Ò ÚÂÏ Ì‡-
ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚È Ù‡ÍÚÓ Û ÌÂÍÓÚÓ˚ı Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ú‡Í-
ÊÂ ËÏÂÎ ÏÂÒÚÓ, Ú‡Í Í‡Í Û ÏÌÓ„Ëı ËÁ ÌËı Û ·ÎËÊ‡È-
¯Ëı Ó‰ÒÚ‚ÂÌÌËÍÓ‚ ÔÓÒÎÂÊË‚‡ÎËÒ¸ ÚÂ ÊÂ ÔË-
ÁÌ‡ÍË ëÑÇÉ. ÄÍÛ¯ÂÒÍËÈ ‡Ì‡ÏÌÂÁ Ï‡ÚÂË Ë ‡Ì‡-
ÏÌÂÁ Ó‰Ó‚ ‚ ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Â ÒÎÛ˜‡Â‚ ·˚Î ÓÚfl„Ó˘ÂÌ.
Ç ÌÓ‚ÓÓÊ‰ÂÌÌÓÏ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ Ë Ì‡ ÔÂ‚ÓÏ „Ó‰Û ÊËÁ-
ÌË Ì‡¯Ë Ô‡ˆËÂÌÚ˚ ÓÚÎË˜‡ÎËÒ¸ ·ÂÒÔÓÍÓÈÒÚ‚ÓÏ, Ì‡-
Û¯ÂÌËÂÏ ÒÌ‡, ÔÎÓıËÏ ‡ÔÔÂÚËÚÓÏ. Ç ˆÂÎÓÏ ‚ ˝ÚËÓ-
Ô‡ÚÓ„ÂÌÂÁÂ ëÑÇÉ ‚Â‰Û˘Û˛ ÓÎ¸ Ë„‡˛Ú „ÂÌÂÚË˜Â-
ÒÍËÂ Ë ÒÓˆË‡Î¸Ì˚Â Ù‡ÍÚÓ˚, ‡ Ú‡ÍÊÂ ÔÂËÌ‡Ú‡Î¸-
Ì˚Â ÔÓ‚ÂÊ‰ÂÌËfl „ÓÎÓ‚ÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡. èÓ ÔÓ‚Ó‰Û
ÔÂËÌ‡Ú‡Î¸ÌÓÈ ˝ÌˆÂÙ‡ÎÓÔ‡ÚËË Ì‡ ÔÂ‚ÓÏ „Ó‰Û
ÊËÁÌË ÔÓÎÛ˜‡ÎË ÎÂ˜ÂÌËÂ ÚÓÎ¸ÍÓ 83 Â·ÂÌÍ‡
(60,6 %), ÔË˜ÂÏ ÚÓÎ¸ÍÓ 30 % Ò ÒÓ·Î˛‰ÂÌËÂÏ ‚ÒÂı
ÔËÌˆËÔÓ‚ ‰ËÒÔ‡ÌÒÂËÁ‡ˆËË, Ú. Â. ÎË¯¸ 25 ‰ÂÚÂÈ
ËÁ 137 Ì‡ıÓ‰ËÎËÒ¸ ÔÓ‰ ÔËÒÚ‡Î¸Ì˚Ï ‚ÌËÏ‡ÌËÂÏ
ÔÂ‰Ë‡ÚÓ‚ Ë ÌÂ‚ÓÎÓ„Ó‚. éÒÚ‡Î¸Ì˚Â ‰ÂÚË «‚˚Ô‡-
ÎË» ËÁ-ÔÓ‰ ÍÓÌÚÓÎfl ÛÊÂ Ì‡ ÔÂ‚ÓÏ ÔÓÎÛ„Ó‰ËË
ÊËÁÌË ‚‚Ë‰Û ÓÚÒÛÚÒÚ‚Ëfl fl‚Ì˚ı ÔËÁÌ‡ÍÓ‚ Ì‡Û-
¯ÂÌËÈ ÒÓ ÒÚÓÓÌ˚ ÌÂ‚ÌÓÈ ÒËÒÚÂÏ˚. ç‡ ÔÓ·ÎÂÏ-
ÌÓÂ ÔÓ‚Â‰ÂÌËÂ Ò‚ÓËı ‰ÂÚÂÈ Ó‰ËÚÂÎË Ó·‡ÚËÎË
‚ÌËÏ‡ÌËÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ÚÓ„‰‡, ÍÓ„‰‡ Â·ÂÌÓÍ ÔÓ¯ÂÎ ÎË-
·Ó ‚ ‰ÂÚÒÍËÈ Ò‡‰, ÎË·Ó ‚ ¯ÍÓÎÛ.

ëÂ‰Ë ÚÛ‰ÌÓÒÚÂÈ, Ò ÍÓÚÓ˚ÏË ÒÚ‡ÎÍË‚‡˛ÚÒfl Ó-
‰ËÚÂÎË ‰ÂÚÂÈ Ò ëÑÇÉ, ÏÓÊÌÓ ‚˚‰ÂÎËÚ¸ ÚË ÓÒÌÓ‚-
Ì˚Â. èÂ‚‡fl ÔÓ·ÎÂÏ‡ – Ó‰ËÚÂÎflÏ ÚÛ‰ÌÓ Á‡ÔÓ‰Ó-
ÁËÚ¸ Ì‡ÎË˜ËÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl Û Ò‚ÓÂ„Ó Â·ÂÌÍ‡, Ú‡Í
Í‡Í ÏÌÓ„ËÂ Ó‰ËÚÂÎË ‰‡ÊÂ ÌÂ ÔÓ‰ÓÁÂ‚‡˛Ú Ó Â„Ó ·Ó-
ÎÂÁÌË Ë ÒÍÎÓÌÌ˚ ÓÚÌÓÒËÚ¸ ÔÓfl‚ÎÂÌËfl „ËÔÂ‡ÍÚË‚-
ÌÓÒÚË ËÎË ÌÂ‚ÌËÏ‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË ‰ÂÚÂÈ Á‡ Ò˜ÂÚ ‰Û„Ëı
Ù‡ÍÚÓÓ‚: ı‡‡ÍÚÂ‡, ÚÂÏÔÂ‡ÏÂÌÚ‡, ˝ÏÓˆËÈ, ÔÂÂ-
ıÓ‰ÌÓ„Ó ‚ÓÁ‡ÒÚ‡ ËÎË ÔÓÒÚÓ ÌÂÔÓÒÎÛ¯‡ÌËfl. åÌÓ-
„ËÂ ËÁ Ú‡ÍËı ‰ÂÚÂÈ ÌÂ Ì‡·Î˛‰‡˛ÚÒfl Â„ÛÎflÌÓ ÌË Û
Ó‰ÌÓ„Ó ÒÔÂˆË‡ÎËÒÚ‡. á‡ ‚‡˜Â·ÌÓÈ ÔÓÏÓ˘¸˛ Ó‰Ë-
ÚÂÎË Ó·‡˘‡˛ÚÒfl ÓÚ ÒÎÛ˜‡fl Í ÒÎÛ˜‡˛, ÔÓÓÈ ÔÓ Ì‡-
ÒÚÓflÚÂÎ¸ÌÓÈ ÔÓÒ¸·Â ‚ÓÒÔËÚ‡ÚÂÎfl ‰ÂÚÒÍÓ„Ó Ò‡‰‡
ËÎË ¯ÍÓÎ¸ÌÓ„Ó Û˜ËÚÂÎfl. èÓ ÌÂÍÓÚÓ˚Ï ‰‡ÌÌ˚Ï, ÓÚ
70 ‰Ó 90 % ‰ÂÚÂÈ Ò ëÑÇÉ ÓÒÚ‡˛ÚÒfl ‚ÓÓ·˘Â ·ÂÁ ‚Òfl-
ÍÓ„Ó ÎÂ˜ÂÌËfl, Ì‡Â‰ËÌÂ ÒÓ Ò‚ÓËÏË ÔÓ·ÎÂÏ‡ÏË, Ú‡Í
Í‡Í ÔÓ‰‰ÂÊÍË ÌË ‚ ÒÂÏ¸Â, ÌË ‚ ¯ÍÓÎÂ „ËÔÂ‰ËÌ‡-
ÏË˜ÂÒÍËÈ Â·ÂÌÓÍ ÌÂ ÔÓÎÛ˜‡ÂÚ.

ÖÒÚ¸ ÎË Í‡ÍÓÈ-ÌË·Û‰¸ ÒÔÓÒÓ· ÔÓÏÓ˜¸ ˝ÚËÏ ‰Â-
ÚflÏ? ùÚÓ, ÔÂÊ‰Â ‚ÒÂ„Ó, Ô‡‚ËÎ¸ÌÓÂ ‚ÓÒÔËÚ‡ÌËÂ ‚
ÒÂÏ¸Â, Û˜ËÚ˚‚‡˛˘ÂÂ ÓÒÓ·ÂÌÌÓÒÚË „ËÔÂ‡ÍÚË‚Ì˚ı
‰ÂÚÂÈ, ÔÒËıÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍ‡fl ÍÓÂÍˆËfl, ÎÂ˜Â·ÌÓÂ ÔË-
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