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ぞんでずぎがでどゑぎぞぞぼぎ ぞんづばぷぎぞごé でだぎがごぞごどぎずぽぞだざ どとんぞご 
ゑ がぎどでとだざ だづどだぢぎがごぶぎでとだざ ぢづんとどごとぎ

Abstract

The review is dealing with hereditary connective 

tissue disoders in children’s orthopaedic practice. It 

provides a clinical characteristic of it’s main classes. 

Review also includes an attempt of biochemical sys-

tematization of the types of hereditary skeletal dyspla-

sia caused by genetic defects of extracellular matrix 

proteins, enzymes taking part in their biosynthesis, and 

the main regulators of connective tissue morphogene-

sis, such as transforming growth factors and fi broblast 

growth factors, their receptors and antagonists as well 

as transcription factors. This classifi cation is compared 

to the International Nomenclature of Skeletal Dyspla-

sia which is mainly based on radiological data.

Key words: hereditary connective tissue di-

soders, children’s orthopaedic practice, hereditary 

skeletal dysplasia

づñ£0½ñ

だß£Üë äÜïç　àñÖ Öíï¿ñÑïöçñÖÖ▲½ ÖíëÜüñÖó　½ 

ïÜñÑóÖóöñ¿áÖÜú ö¡íÖó (ぞぞでど), çïöëñôí0àó½ï　 ç 

Ññöï¡Üú ÜëöÜäñÑóôñï¡Üú äëí¡öó¡ñ. ぢëñÑïöíç¿ñÖí ¡¿ó-

Öóôñï¡í　 êíëí¡öñëóïöó¡í ÜïÖÜçÖ▲ê ¡¿íïïÜç ぞぞでど. 

ぢëñÑäëóÖ　öí äÜä▲ö¡í ßóÜêó½óôñï¡Üú ïóïöñ½íöó£íîóó 

Öíï¿ñÑïöçñÖÖ▲ê ï¡ñ¿ñöÖ▲ê Ñóïä¿í£óú, ÜßÜï¿Üç¿ñÖÖ▲ê 

ÇñÖñöóôñï¡ó½ó Ññâñ¡öí½ó ßñ¿¡Üç çÖñ¡¿ñöÜôÖÜÇÜ ½í-
öëó¡ïí, âñë½ñÖöÜç óê ßóÜïóÖöñ£í, í öí¡¢ñ ÜïÖÜçÖ▲ê 

ëñÇÜ¿　öÜëÜç ½ÜëâÜÇñÖñ£í ïÜñÑóÖóöñ¿áÖÜú ö¡íÖó, öí-
¡óê ¡í¡ öëíÖïâÜë½óëÜ0àóñ ó âóßëÜß¿íïöÖ▲ñ âí¡öÜ-

ë▲ ëÜïöí, óê ëñîñäöÜë▲ ó íÖöíÇÜÖóïö▲, í öí¡¢ñ öëíÖï-
¡ëóäîóÜÖÖ▲ñ âí¡öÜë▲. ぢëÜçñÑñÖÜ ïÜäÜïöíç¿ñÖóñ ~öÜú 

¡¿íïïóâó¡íîóó ï ぜñ¢ÑÜÖíëÜÑÖÜú ÖÜ½ñÖ¡¿íöÜëÜú Öí-
ï¿ñÑïöçñÖÖ▲ê ï¡ñ¿ñöÖ▲ê Ñóïä¿í£óú, ÜïÖÜçíÖÖÜú Ç¿íç-
Ö▲½ Üßëí£Ü½ Öí ëñÖöÇñÖÜ¿ÜÇóôñï¡óê ÑíÖÖ▲ê.

と¿0ôñç▲ñ ï¿Üçí: Öíï¿ñÑïöçñÖÖ▲ñ ÖíëÜüñÖó　 

ïÜñÑóÖóöñ¿áÖÜú ö¡íÖó, Ññöï¡í　 ÜëöÜäñÑóôñï¡í　 

äëí¡öó¡í, Öíï¿ñÑïöçñÖÖ▲ñ ï¡ñ¿ñöÖ▲ñ Ñóïä¿í£óó
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ゑÜñÖÖÜ-½ñÑóîóÖï¡í　 í¡íÑñ½ó　 ó½ñÖó で.ぜ. とóëÜçí;
でíÖ¡ö-ぢñöñëßÜëÇï¡í　 ÇÜïÜÑíëïöçñÖÖí　 äñÑóíöëóôñï¡í　 ½ñÑóîóÖï¡í　 í¡íÑñ½ó　;
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ゎÜëßÜÖÜçí ゑ.ぞ., とíÑÜëóÖí ど.ご., ゐñ¿ÜÖÜÇ だ.ず., んëïñÖöáñç ゑ.ゎ., ぷíßí¿Üç ぞ.ぢ.

ぶんでどぽ III. ぞんでずぎがでどゑぎぞぞぼぎ ぞんづばぷぎぞごé でだぎがごぞごどぎずぽぞだざ どとんぞご, でだぢづだゑだぐがんùべごぎでé 

ぢだゑぼぷぎぞぞだざ ずだぜとだでどぽù とだでどぎざ, ぞんづばぷぎぞごぎぜ ごび ぜごぞぎづんずぽぞだざ ぢずだどぞだでどご, だでどぎだずごげだぜ
Öíï¿ñÑïöçñÖÖÜÇÜ £íßÜ¿ñçíÖó　 ïÜñÑóÖóöñ¿áÖÜú ö¡í-
Öó. づí£¿óôÖ▲ñ ¡¿óÖóôñï¡óñ çíëóíÖö▲ íÜöÜïÜ½ÖÜ-

ÑÜ½óÖíÖöÖÜÇÜ ÖñïÜçñëüñÖÖÜÇÜ ÜïöñÜÇñÖñ£í (öóä▲ 

I–IV) ÜßÜï¿Üç¿ñÖ▲ ½Üöíîó　½ó ç ÑçÜê ÇñÖíê g-îñäñú 

¡Ü¿¿íÇñÖí I öóäí [1]. ごê ÇñöñëÜÇñÖÖÜïöá ÜäëñÑñ¿　ñöï　 

êíëí¡öñëÜ½ äÜçëñ¢ÑñÖóú ÇñÖÜç COL1A1 ó COL1A2. 

ゑ ÖíïöÜ　àññ çëñ½　 óÑñÖöóâóîóëÜçíÖ▲ öí¡¢ñ ½Ü-

ゑ ÜïÜßÜ0 ÇëÜääÜ ï¿ñÑÜñö ç▲Ññ¿　öá ï¡ñ¿ñöÖ▲ñ 
Ñóïä¿í£óó, çñÑÜàó½ó ¡¿óÖóôñï¡ó½ó äëÜ　ç¿ñÖó　½ó 

¡ÜöÜë▲ê 　ç¿　0öï　 äÜç▲üñÖÖí　 ¿Ü½¡Üïöá ó/ó¿ó Öí-
ëÜüñÖóñ ½óÖñëí¿áÖÜú ä¿ÜöÖÜïöó ¡Üïöó, í öí¡¢ñ 
ÜïöñÜ¿ó£ (öíß¿. 1). ぢÜç▲üñÖÖí　 ¿Ü½¡Üïöá ¡Üïöó 　ç-

¿　ñöï　 çñÑÜàó½ ¡¿óÖóôñï¡ó½ äëÜ　ç¿ñÖóñ½ ÖñïÜçñë-

üñÖÖÜÇÜ ÜïöñÜÇñÖñ£í – ÖíóßÜ¿ññ ëíïäëÜïöëíÖñÖÖÜÇÜ 
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öíÖöÖ▲ñ ÇñÖ▲ äëó öëñê íÜöÜïÜ½ÖÜ-ëñîñïóçÖ▲ê âÜë-

½íê ÖñïÜçñëüñÖÖÜÇÜ ÜïöñÜÇñÖñ£í. がçñ ó£ Öóê – öóä▲ 

VII ó IIB – öí¡¢ñ Ü¡í£í¿óïá í¿¿ñ¿áÖ▲ ÑëÜÇ ÑëÜÇÜ, öí¡ 

¡í¡ ÜßÜï¿Üç¿ñÖ▲ ½Üöíîó　½ó ç ÜÑÖÜ½ ó öÜ½ ¢ñ ÇñÖñ 
CRTAP [2]. ぢëÜÑÜ¡öÜ½ ~öÜÇÜ ÇñÖí 　ç¿　ñöï　 êë　à-

íïïÜîóóëÜçíÖÖ▲ú ßñ¿Ü¡, ~¡ïäëñïïóëÜ0àóúï　 ç äëÜ-

¿óâñëóëÜ0àóê êÜÖÑëÜîóöíê ¡ÜïöÖ▲ê ä¿íö ëÜïöí, 
½ñïöíê ¡ÜïöÖÜ-êë　àñçÜÇÜ ïÜñÑóÖñÖó　, ÜïöñÜß¿íïöíê 

ó ÜïöñÜ¡¿íïöíê. びë　à-íïïÜîóóëÜçíÖÖ▲ú ßñ¿Ü¡ Üß-

ëí£Üñö ¡Ü½ä¿ñ¡ï ï äëÜ¿ó¿-3-ÇóÑëÜ¡ïó¿í£Üú 1 ó îó-

¡¿Üâó¿óÖÜ½ B [3]. だßëí£ÜçíÖóñ ~öÜÇÜ ¡Ü½ä¿ñ¡ïí 
ÖñÜßêÜÑó½Ü Ñ¿　 âñë½ñÖöíöóçÖÜú í¡öóçíîóó äëÜ¿ó¿-

3-ÇóÑëÜ¡ïó¿í£▲ 1, ïäñîóâóôñï¡ó½ Üßëí£Ü½ ÜôíïöçÜ-

0àñú ç äëÜîñïïóÖÇñ ½í¢ÜëÖ▲ê âóßëó¿¿　ëÖ▲ê ¡Ü¿-

¿íÇñÖÜç I ó II öóäÜç. ゎÜ½Ü£óÇÜöÖ▲ñ ½Üöíîóó ç ïí½Ü½ 

ÇñÖñ äëÜ¿ó¿-3-ÇóÑëÜ¡ïó¿í£▲ 1 (LEPRE1) ÖíúÑñÖ▲ 

Ü ßÜ¿áÖ▲ê ï ÖñïÜçñëüñÖÖ▲½ ÜïöñÜÇñÖñ£Ü½ VIII öóäí 
[4]. どí¡ó½ Üßëí£Ü½, íÜöÜïÜ½ÖÜ-ëñîñïïóçÖ▲ñ âÜë-

½▲ ÖñïÜçñëüñÖÖÜÇÜ ÜïöñÜÇñÖñ£í ÜßÜï¿Üç¿ñÖ▲ Öí-
ëÜüñÖóñ½ äëÜîñïïóÖÇí ½í¢ÜëÖ▲ê âóßëó¿¿　ëÖ▲ê 

¡Ü¿¿íÇñÖÜç ó ç äñëçÜ0 ÜôñëñÑá ¡Ü¿¿íÇñÖí I öóäí. 
で¡¿ÜÖÖÜïöá ¡ äñëñ¿Ü½í½ ¡Üïöñú çêÜÑóö ç ïöëÜ¡öÜ-

ëÜ ïóÖÑëÜ½í ゐëÜ¡í II öóäí, ïç　£íÖÖÜÇÜ ï ÑñâóîóöÜ½ 

ÑëÜÇÜÇÜ âñë½ñÖöí ßóÜïóÖöñ£í ¡Ü¿¿íÇñÖí I öóäí – 

¿ó£ó¿ÇóÑëÜ¡ïó¿í£▲ 2 [5]. ぞñÜß▲ôÖí　 âÜë½í íÜöÜ-

ïÜ½ÖÜ-ÑÜ½óÖíÖöÖÜÇÜ ÖñïÜçñëüñÖÖÜÇÜ ÜïöñÜÇñÖñ£í, 
ïÜôñöí0àí　ï　 ï ÇÖÜúÖ▲½ó ÜïöñÜ½óñ¿óöí½ó ó ïäñî-

óâóôñï¡ó½ó Ññâñ¡öí½ó £ÜßÖ▲ê ïñÇ½ñÖöÜç çñëêÖñú 

ó Öó¢Öñú ôñ¿0ïöñú äÜ¿Üôó¿í Öí£çíÖóñ ôñ¿0ïöÖÜ-

Ñóíâó£íëÖÜú Ñóïä¿í£óó. ゑ ~öÜ½ ï¿Üôíñ Ññâñ¡öÖ▲½ 

Ü¡í£▲çíñöï　 öëíÖï½ñ½ßëíÖÖ▲ú Ç¿ó¡ÜäëÜöñóÖ, Üß-

¿íÑí0àóú ç▲ïÜ¡ó½ ÜëÜçÖñ½ ~¡ïäëñïïóó ç ½▲üîíê, 

êÜÖÑëÜîóöíê ó ÜïöñÜß¿íïöíê ¡ÜïöÖ▲ê £ÜÖ ëÜïöí [6]. 

ゑ ÖíïöÜ　àññ çëñ½　 âÜÖ¡îóó ~öÜÇÜ ßñ¿¡í Öñó£çñïöÖ▲. 

ぢÜç▲üñÖÖí　 ¿Ü½¡Üïöá ¡Üïöó çêÜÑóö ç ïöëÜ¡öÜëÜ Öñ-
¡ÜöÜë▲ê ÜïöñÜêÜÖÑëÜÑóïä¿í£óú, ÜäóïíÖÖ▲ê ç▲üñ, 
öí¡óê, Öíäëó½ñë, ¡í¡ íêÜÖÑëÜÇñÖñ£ IB ó¿ó ïóÖÑëÜ½ 

んÖö¿ñ　–ゐó¡ï¿ñëí (Antley–Bixler).

ゑ Öñ¡ÜöÜë▲ê ï¿Üôí　ê ¿ñÇ¡óñ âÜë½▲ ÖñïÜçñë-

üñÖÖÜÇÜ ÜïöñÜÇñÖñ£í ¡¿óÖóôñï¡ó öëÜÑÖÜ Üö¿óôóöá 

Üö ÜïöñÜäÜëÜ£í, äÜ~öÜ½Ü ÖñÜÑóçóöñ¿áÖÜ, ôöÜ Ü ë　Ñí äí-
îóñÖöÜç ï ïñ½ñúÖ▲½ ÜïöñÜäÜëÜ£Ü½ ó¿ó ÜïöñÜäñÖóñú 

óÑñÖöóâóîóëÜçíÖ▲ ½Üöíîóó ç ÇñÖíê ¡Ü¿¿íÇñÖí I öóäí. 
ゑ ßÜ¿áüóÖïöçñ ï¿Üôíñç Ü öí¡óê ßÜ¿áÖ▲ê Öíß¿0Ñí0öï　 

Öñ¡ÜöÜë▲ñ ÑëÜÇóñ äëÜ　ç¿ñÖó　 ½　Ç¡Üú ïÜñÑóÖóöñ¿áÖÜ-

ö¡íÖÖÜú Ñóïä¿í£óó. だïöñÜäÜëÜ£ 　ç¿　ñöï　 ïÜäÜöïöçÜ0-

àó½ äëÜ　ç¿ñÖóñ½ Öñ¡ÜöÜë▲ê ÜïöñÜêÜÖÑëÜÑóïä¿í£óú, 

öí¡óê, Öíäëó½ñë, ¡í¡ Ñóïä¿í£ó　 とÖóïöí ó¿ó ï¡ñ¿ñöÖí　 

Ñóïä¿í£ó　 でíÖ-がóñÇÜ. がÜ¡í£íÖí ïç　£á ïóÖÑëÜ½í Üïöñ-

ÜäÜëÜ£-äïñçÑÜÇ¿óÜ½í, í öí¡¢ñ ÑÜ½óÖíÖöÖ▲ê âÜë½ 

ÜïöñÜäÜëÜ£í ï ½Üöíîó　½ó ç ÇñÖñ ÜÑÖÜÇÜ ó£ ëñîñäöÜëÜç 

¿óäÜäëÜöñóÖÜç Öó£¡Üú ä¿ÜöÖÜïöó – LRP5 [7, 8].

ゎñÖñëí¿ó£ÜçíÖÖ▲ú ÜïöñÜäÜëÜ£ çêÜÑóö ç ïöëÜ¡-

öÜëÜ ÑçÜê í¿¿ñ¿áÖ▲ê íÜöÜïÜ½ÖÜ-ëñîñïïóçÖ▲ê ïóÖ-

ÑëÜ½Üç, ÜßÜï¿Üç¿ñÖÖ▲ê ½Üöíîó　½ó ç ÇñÖñ ½íöëó¡ï-
ÖÜú ½ñöí¿¿ÜäëÜöñóÖí£▲ 2 – ½Ü¿áöóîñÖöëóôñï¡ÜÇÜ 

ÜïöñÜ¿ó£óïí ó ïóÖÑëÜ½í どÜëÇí–ゑóÖôñïöñëí [9, 10]. 

ゑñÑÜàó½ ¡¿óÖóôñï¡ó½ äëÜ　ç¿ñÖóñ½ ~öóê ö　¢ñ¿▲ê 

ÜïöñÜêÜÖÑëÜÑóïä¿í£óú 　ç¿　ñöï　 ÜïöñÜ¿ó£. と¿0ôñ-
çÜ0 ëÜ¿á ç äëÜîñïïíê ¡ÜïöÖÜÇÜ ëñ½ÜÑñ¿óëÜçíÖó　 – 

ÜïöñÜ¿ó£í ó ÜïöñÜïóÖöñ£í – óÇëíñö äíëíöóëñÜóÑÖ▲ú 

ÇÜë½ÜÖ, Ü¡í£▲çí0àóú ÜßëíöÖ▲ú ~ââñ¡ö äÜ ïëíç-

ÖñÖó0 ï ¡í¿áîóöÜÖóÖÜ½ Öí âÜïâÜëÖÜ-¡í¿áîóñç▲ú 

ÇÜ½ñÜïöí£. ÄöÜö ÇÜë½ÜÖ ½Ü¢ñö ïöó½Ü¿óëÜçíöá Üßëí-
£ÜçíÖóñ ÖÜçÜú ¡ÜïöÖÜú ö¡íÖó, ÖÜ ½Ü¢ñö ó £í½ñÑ¿　öá 

ïóÖöñ£ ¡Ü¿¿íÇñÖí, ½óÖñëí¿ó£íîó0 ¡Üïöó, óÖÑÜîóëÜ　 

ÜïöñÜ¿ó£. ぞñ óï¡¿0ôñÖÜ Üôíïöóñ ~öÜÇÜ ÇÜë½ÜÖí ç ëñ-
ÇÜ¿　îóó ~¡ïäëñïïóó ½íöëó¡ïÖ▲ê ½ñöí¿¿ÜäëÜöñóÖí£.

ぢñëçí　 ½ÜÑñ¿á Öíï¿ñÑïöçñÖÖÜÇÜ ÜïöñÜäÜëÜ£í ß▲¿í 
äÜ¿ÜôñÖí äÜöñ½ Öíäëíç¿ñÖÖÜú óÖí¡öóçíîóó Ü ½▲üñú 

½í¿ÜÇÜ óÖöñëïöóîóí¿áÖÜÇÜ äëÜöñÜÇ¿ó¡íÖí–I – ßóÇ¿ó-

¡íÖí. ゑ ~öÜ½ ï¿Üôíñ ï¡¿ÜÖÖÜïöá ¡ ÜïöñÜäÜëÜ£Ü Ü öëíÖï-
ÇñÖÖ▲ê ¢óçÜöÖ▲ê ëí£çóçíñöï　 çï¿ñÑïöçóñ ïÖó¢ñÖó　 

ï¡ÜëÜïöó ëÜïöí ¡Üïöñú ó Ü½ñÖáüñÖó　 óê ½íïï▲. ぞí-
äëíç¿ñÖÖí　 óÖí¡öóçíîó　 Ü ½▲üñú ÇñÖí ÜïöñÜäÜÖ-

öóÖí – ïöëÜ¡öÜëÖÜÇÜ ßñ¿¡í çÖñ¡¿ñöÜôÖÜÇÜ ½íöëó¡ïí, 
ÜöçñöïöçñÖÖÜÇÜ £í ½óÖñëí¿ó£íîó0 ¡Üïöó, äëóçÜÑóö 
¡ äÜç▲üñÖó0 ÜïöÜúôóçÜïöó öëíÖïÇñÖÖ▲ê ¢óçÜöÖ▲ê 

¡ ëñ£Üëßîóó ¡Üïöó, óÖÑÜîóëÜñ½Üú ÜçíëóÜ~¡öÜ½óñú [11]. 

Äöó ëñ£Ü¿áöíö▲ Ü¡í£▲çí0ö Öí ïäñîóâóôñï¡Ü0 ëÜ¿á 

ÜïöñÜäÜÖöóÖí ç âÜë½óëÜçíÖóó äÜïö½ñÖÜäíÜ£í¿áÖÜÇÜ 

ÜïöñÜäÜëÜ£í. ゑ▲ï¡í£íÖÜ äëñÑäÜ¿Ü¢ñÖóñ Ü öÜ½, ôöÜ äÜ-

Ñíç¿ñÖóñ í¡öóçÖÜïöó ÜïöñÜäÜÖöóÖí ç äÜïö½ñÖÜäíÜ-

£í¿áÖ▲ú äñëóÜÑ ½Ü¢ñö Ü¡í£▲çíöá äëÜöñ¡öóçÖÜ0 ëÜ¿á 

ç ÜöÖÜüñÖóó ëí£çóöó　 ÜïöñÜäÜëÜ£í Ü ¢ñÖàóÖ. んÖÜ-

½í¿áÖí　 ëñÇÜ¿　îó　 íÖöíÇÜÖóïöÜç ¡ÜïöÖ▲ê ½ÜëâÜÇñÖñ-
öóôñï¡óê ßñ¿¡Üç öí¡¢ñ íïïÜîóóëÜçíÖí ïÜ ïÖó¢ñÖóñ½ 

½óÖñëí¿áÖÜú ä¿ÜöÖÜïöó ¡Üïöó. どí¡, Çóäñë~¡ïäëñïïó　 

ÖÜÇÇóÖí – ÜÑÖÜÇÜ ó£ íÖöíÇÜÖóïöÜç öëíÖïâÜë½óëÜ0àóê 

âí¡öÜëÜç ëÜïöí く – ç £ëñ¿▲ê ÜïöñÜ¡í¿áîóÖ-äÜ¿Ü¢ó-

öñ¿áÖ▲ê ÜïöñÜß¿íïöíê äëóçÜÑóö ¡ ëñ£¡Ü½Ü ïÖó¢ñÖó0 

ï¡ÜëÜïöó âÜë½óëÜçíÖó　 ¡Üïöó ó ññ ½óÖñëí¿áÖÜú ä¿Üö-
ÖÜïöó, ï¿ñÑïöçóñ½ ôñÇÜ 　ç¿　ñöï　 ëí£çóöóñ ö　¢ñ¿ÜÇÜ 

ÜïöñÜäÜëÜ£í Ü öëíÖïÇñÖÖ▲ê ¢óçÜöÖ▲ê.

ゐÜ¿áüÜú ¡Ü½ä¿ñ¡ï óïï¿ñÑÜçíÖóú Öíäëíç¿ñÖ Öí äÜ-

óï¡ ÇñÖñöóôñï¡óê âí¡öÜëÜç ëóï¡í, äëñÑëíïäÜ¿íÇí0àóê 

¡ ëí£çóöó0 ½Ü¿áöóâí¡öÜëóí¿áÖ▲ê âÜë½ ÜïöñÜäÜëÜ£í. 
ゑ ÖíïöÜ　àññ çëñ½　 çÜ ½ÖÜÇóê ÇñÖíê ÖíúÑñÖ▲ äÜ¿ó½Üëâ-
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【あいしけぬあ 1. ぞíï¿ñÑïöçñÖÖ▲ñ ÖíëÜüñÖó　 ïÜñÑóÖóöñ¿áÖÜú ö¡íÖó, ïç　£íÖÖ▲ñ ï äÜç▲üñÖÖÜú ¿Ü½¡Üïöá0 ¡Üïöñú, ÖíëÜüñÖóñ½ ½óÖñëí¿áÖÜú 
ä¿ÜöÖÜïöó ¡Üïöó ó ÜïöñÜ¿ó£Ü½

ぞÜ£Ü¿ÜÇóôñï¡í　 âÜë½í; 
OMIM

だïÖÜçÖ▲ñ ¡¿óÖóôñï¡óñ ¡ëóöñëóó
ÑóíÇÖÜïöó¡ó

ゎñÖ, äñëçóôÖ▲ú ßóÜêó½óôñï¡óú 
Ññâñ¡ö

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£, 
öóä I; 166200

ぜÖÜ¢ñïöçñÖÖ▲ñ äñëñ¿Ü½▲ ¡Üïöñú, ÇÜ¿Üß▲ñ ï¡¿ñë▲, 
Ü½ñëñÖÖ▲ñ ÖíëÜüñÖó　 ÑñÖöóÖÜÜßëí£ÜçíÖó　, öÜÇÜÜêÜïöá 
Ü 50% ßÜ¿áÖ▲ê, äëó ÇóïöÜ½ÜëâÜ½ñöëóó – Ü½ñÖáüñÖóñ 
üóëóÖ▲ ¡Üëöó¡í¿áÖÜÇÜ ï¿Ü　, ôóï¿í öëíßñ¡Ü¿, ó£½ñÖñÖó　 
ïöëÜ¡öÜë▲ ¡Üïöó ó Ñë. 

COL1A1 (17q21.31-q22), 
COL1A2 (7q22.1), ½í¢ÜëÖ▲ú 
âóßëó¿¿　ëÖ▲ú ¡Ü¿¿íÇñÖ I öóäí

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£, 
öóä II; 166210

ぜÖÜ¢ñïöçñÖÖ▲ñ çÖÜöëóÜöëÜßÖ▲ñ ó¿ó ëÜÑÜç▲ñ äñëñ¿Ü½▲ 
¡Üïöñú, ½ñ½ßëíÖÜ£Ö▲ú ôñëñä, öñ½ÖÜ-ÇÜ¿Üß▲ñ ï¡¿ñë▲, 
ÖñÜÖíöí¿áÖí　 ¿ñöí¿áÖÜïöá

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£, 
öóä III; 259420

づíÖÖóñ äñëñ¿Ü½▲ Ñ¿óÖÖ▲ê öëÜßôíö▲ê ¡Üïöñú, 
äëÜÇëñïïóëÜ0àí　 ÑñâÜë½íîó　 ï¡ñ¿ñöí, ÇÜ¿Üß▲ñ ï¡¿ñë▲, 
îçñö ¡ÜöÜë▲ê ï çÜ£ëíïöÜ½ ÖÜë½í¿ó£Üñöï　, ÖíëÜüñÖóñ 
ÑñÖöóÖÜÜßëí£ÜçíÖó　

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£, 
öóä IV; 166220

づñÑ¡óñ äñëñ¿Ü½▲, äëÜÇëñïïóëÜ0àí　 ÑñâÜë½íîó　 ¡Üïöñú, 
ÜöÜï¡¿ñëÜ£, äíöÜ¿ÜÇó　 £ÜßÜç, ÖÜë½í¿áÖ▲ñ ï¡¿ñë▲

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£, 
ï ~¿ñëïÜäÜÑÜßÖ▲½ 
âñÖÜöóäÜ½

ぢëó£Öí¡ó ÖñïÜçñëüñÖÖÜÇÜ ÜïöñÜÇñÖñ£í III/IV öóäí 
ç ïÜôñöíÖóó ï Çóäñë½Üßó¿áÖÜïöá0 ïÜïöíçÜç, 
Çóäñëëíïö　¢ó½Üïöá0 ó ¿Ü½¡Üïöá0 ¡Ü¢ó

だïöñÜäÜëÜ£, íÜöÜïÜ½ÖÜ-
ÑÜ½óÖíÖöÖ▲ú

ど　¢ñ¿▲ú, óÑóÜäíöóôñï¡óú, äÜïö½ñÖÜäíÜ£í¿áÖ▲ú 
ÜïöñÜäÜëÜ£, äñëñ¿Ü½▲ äÜ£çÜÖÜôÖó¡í

LRP5 (11q13.4), ëñîñäöÜë 
¿óäÜäëÜöñóÖÜç Öó£¡Üú 
ä¿ÜöÖÜïöó 5

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£, 
öóä VII, íÜöÜïÜ½ÖÜ-
ëñîñïïóçÖ▲ú; 610682

ぜÖÜ¢ñïöçñÖÖ▲ñ çëÜ¢ÑñÖÖ▲ñ äñëñ¿Ü½▲, äëÜÇëñïïóëÜ0àí　 
ÑñâÜë½íîó　 ¡Üïöñú, ÖíÖó£½, ÇÜ¿ÜßÜçíö▲ñ ï¡¿ñë▲, 
ëó£Ü½ñ¿ó　 ó coxa vara, ÇóïöÜ½ÜëâÜ½ñöëóôñï¡óñ 
íÖÜ½í¿óó ïêÜÑÖ▲ ï öñ½ó, ¡ÜöÜë▲ñ Öíß¿0Ñí0öï　 äëó I öóäñ 
£íßÜ¿ñçíÖó　

CRTAP (3p22),
êë　à-íïïÜîóóëÜçíÖÖ▲ú ßñ¿Ü¡, 
Üßëí£Ü0àóú ¡Ü½ä¿ñ¡ï ï äëÜ¿ó¿-
3-ÇóÑëÜ¡ïó¿í£Üú 1 – âñë½ñÖöÜ½, 
ÜôíïöçÜ0àó½ ç äëÜîñïïóÖÇñ 
½í¢ÜëÖ▲ê âóßëó¿¿　ëÖ▲ê 
¡Ü¿¿íÇñÖÜç

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£, 
öóä IIB; 610854

ぜÖÜ¢ñïöçñÖÖ▲ñ çÖÜöëóÜöëÜßÖ▲ñ ó¿ó óÖöëíÖíöí¿áÖ▲ñ 
äñëñ¿Ü½▲ ¡Üïöñú, ÜöçñÑñÖÖÜñ äÜ¿Ü¢ñÖóñ Öó¢Öóê 
¡ÜÖñôÖÜïöñú, ÖÜë½í¿áÖ▲ñ ï¡¿ñë▲, ÖñÜÖíöí¿áÖí　 
¿ñöí¿áÖÜïöá, ÖñëñÑ¡Ü ÜßÜï¿Üç¿ñÖÖí　 ëñïäóëíöÜëÖÜú 
óÖâñ¡îóñú, ç▲ëí¢ñÖÖí　 ÜïöñÜäñÖó　, Ñóïä¿í£ó　 Ñóíâó£Üç

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£, 
öóä VIII, íÜöÜïÜ½ÖÜ-
ëñîñïïóçÖ▲ú; 610915

ぢëÜ½ñ¢ÜöÜôÖí　 âÜë½í ½ñ¢ÑÜ ¿ñöí¿áÖ▲½ öóäÜ½ II 
ó ö　¢ñ¿▲½ öóäÜ½ III, Ü¡ÜëÜôñÖóñ Ñ¿óÖÖ▲ê ¡Üïöñú, ÖíÖó£½, 
ÜïöñÜäÜëÜ£, ½ñ½ßëíÖÜ£Ö▲ú ôñëñä ï üóëÜ¡Ü Üö¡ë▲ö▲½ó 
ëÜÑÖóô¡í½ó, Ññ£ÜëÇíÖó£íîó　 ¡ÜïöÖÜÇÜ ½íöëó¡ïí, 
¿Ü¡ÜçóîñÜßëí£Ö▲ñ ½ñöíâó£▲, ÖÜë½í¿áÖ▲ñ ï¡¿ñë▲

LEPRE1 (1p34),
¿ñäëñ¡íÖ – ¿ñúîóÖ ó äëÜ¿óÖ-
ÜßÜÇíàñÖÖ▲ú äëÜöñÜÇ¿ó¡íÖ 1, 
ÜöÖÜï　àóúï　 ¡ ¡¿íïïÜ äëÜ¿ó¿-
3-ÇóÑëÜ¡ïó¿í£ 1

でóÖÑëÜ½ ゐëÜ¡í (Bruck), 
öóä II, íÜöÜïÜ½ÖÜ-ëñîñ ïïóç-
Ö▲ú, 609220

づíÖÖóñ äñëñ¿Ü½▲ ¡Üïöñú, çëÜ¢ÑñÖÖ▲ñ ¡ÜÖöëí¡öÜë▲, 
äöñëóÇóÜ½▲ ïÜïöíçÜç

PLOD2 (3q23-q24), ¿ó£ó¿-
4-ÇóÑëÜ¡ïó¿í£í 2 – âñë½ñÖö 
ßóÜïóÖöñ£í ¡Ü¿¿íÇñÖí I öóäí

ぞñïÜçñëüñÖÖ▲ú ÜïöñÜÇñÖñ£ 
ï ÖñÜß▲ôÖ▲½ó ï¡ñ¿ñöÖ▲½ó 
ÖíëÜüñÖó　½ó, ôñ¿0ïöÖÜ-
Ñóíâó£íëÖí　 Ñóïä¿í£ó　; 
166260

ぶíïö▲ñ äñëñ¿Ü½▲ ¡Üïöñú ç Ññöï¡Ü½ ó äÜÑëÜïö¡ÜçÜ½ 
çÜ£ëíïöñ, ÇÖÜúÖ▲ñ ÜïöñÜ½óñ¿óö▲ í¿áçñÜ¿　ëÖ▲ê ÜöëÜïö¡Üç 
ôñ¿0ïöñú ï ëí£çóöóñ½ âóßëÜ£í ó ¡í¿áîóâó¡íöÜç, ç ë　Ññ 
ï¿Üôíñç äëóçÜÑ　àóê ¡ ¿óîñç▲½ ÑñâÜë½íîó　½

TMEM16E (11p14.3), 
öëíÖï½ñ½ßëíÖÖ▲ú Ç¿ó¡ÜäëÜöñóÖ 
ï ç▲ïÜ¡ó½ ÜëÜçÖñ½ ~¡ïäëñïïóó 
ç ½▲üîíê, êÜÖÑëÜîóöíê 
ó ÜïöñÜß¿íïöíê ¡ÜïöÖ▲ê ä¿íö 
ëÜïöí

ぜÜ¿áöóîñÖöëóôñï¡óú 
ÜïöñÜ¿ó£ ï Ü£¿í½ó 
ó íëöëÜäíöóñú, ïíÜÑÜçï¡ÜÇÜ 
öóäí, íÜöÜïÜ½ÖÜ-
ëñîñïïóçÖ▲ú; 605156

づñ£Üëßîó　 ¡Üïöñú £íä　ïöá　 ó äëñÑä¿0ïÖ▲, 
óÖçí¿óÑó£óëÜ0àí　 Ñóïöí¿áÖí　 íëöëÜäíöó　, ÜïöñÜäÜëÜ£, 
äÜÑ¡Ü¢Ö▲ñ Ü£ñ¿¡ó Öí ¿íÑÜÖ　ê ó äÜÑÜüçíê, ¡ëíÖóí¿áÖ▲ú 
ï¡¿ñëÜ£, ôñëñäÖÜ-¿óîñç▲ñ Ñó£½Üëâóó

MMP2 (16q13),
½íöëó¡ïÖí　 ½ñöí¿¿ÜäëÜöñóÖí£í 2

どÜëÇí–ゑóÖôñïöñëí 
ïóÖÑëÜ½ (Torg–Winchester), 
íÜöÜïÜ½ÖÜ-ëñîñïïóçÖ▲ú; 
259600

ぞíÖó£½, ö　¢ñ¿▲ñ ¡ÜÖöëí¡öÜë▲ ïÜïöíçÜç, äñëóâñëóôñï¡Üñ 
äÜ½ÜöÖñÖóñ ëÜÇÜçóî▲, ÇëÜß▲ñ ôñëö▲ ¿óîí, ëíïöçÜëñÖóñ 
¡íëäí¿áÖ▲ê ó öíë£í¿áÖ▲ê ¡Üïöñú, ÇñÖñëí¿ó£ÜçíÖÖ▲ú 
ÜïöñÜäÜëÜ£
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Ö▲ñ í¿¿ñ¿ó, íïïÜîóóëÜçíÖÖ▲ñ ï ÜïöñÜäÜëÜ£Ü½. ぢëñ¢Ññ 
çïñÇÜ ~öÜ Sp1-äÜ¿ó½Üëâó£½ ç äëÜ½ÜöÜëÖÜú Üß¿íïöó ÇñÖí 
COL1A1, Öñ £íöëíÇóçí0àóú ïöëÜ¡öÜëÜ g-îñäó, ÖÜ ïÖó-

¢í0àóú ï¡ÜëÜïöá ññ ïóÖöñ£í [12]. ÄöÜ ÖñÜÑóçóöñ¿áÖÜ, 

ñï¿ó Üôñïöá, ôöÜ ~¡ïöëí¡¿ñöÜôÖ▲ñ âóßëó¿¿▲ ¡Ü¿¿íÇñÖí 
I ÜôíïöçÜ0ö ç äÜÑÑñë¢íÖóó ½óÖñëí¿áÖÜú ä¿ÜöÖÜïöó 

¡Üïöó. ぜ▲ Ü¢ñ äóïí¿ó Ü ëÜ¿ó íÖöíÇÜÖóïöÜç ¡ÜïöÖ▲ê 

½ÜëâÜÇñÖñöóôñï¡óê ßñ¿¡Üç ó, ç ôíïöÖÜïöó, ÖÜÇÇóÖí 
ç äíöÜÇñÖñ£ñ ÜïöñÜäÜëÜ£í. がëÜÇó½ íÖöíÇÜÖóïöÜ½, ç£íó-

½ÜÑñúïöçÜ0àó½ ï ÖÜÇÇóÖÜ½, 　ç¿　ñöï　 ï¡¿ñëÜïöóÖ, ó ñÇÜ 

íÖÜ½í¿áÖí　 ~¡ïäëñïïó　 öí¡¢ñ äëóçÜÑóö ¡ ïÖó¢ñÖó0 

½óÖñëí¿áÖÜú ä¿ÜöÖÜïöó ¡Üïöó. だ¡í£í¿Üïá, ôöÜ ÜÑóÖ 

ó£ äÜ¿ó½Üëâó£½Üç ÇñÖí ï¡¿ñëÜïöóÖí – óÖïñëîó　 3-ê 

ÖÜ¡¿ñÜöóÑÜç ç äëÜ½ÜöÜëÖÜ½ ëíúÜÖñ ÇñÖí SOST – íïïÜ-

îóóëÜçíÖ ï Ü½ñÖáüñÖóñ½ ½óÖñëí¿áÖÜú ä¿ÜöÖÜïöó ¡Ü-

ïöó ç ÇÜ¿Üç¡ñ ßñÑëí ó äÜ　ïÖóôÖ▲ê äÜ£çÜÖ¡íê Ü ¢ñÖàóÖ 

[13]. ÄöÜ ó äëóçÜÑóö ¡ âÜë½óëÜçíÖó0 Öíï¿ñÑïöçñÖÖÜú 

äëñÑëíïäÜ¿Ü¢ñÖÖÜïöó ¡ äÜïö½ñÖÜäíÜ£í¿áÖÜ½Ü Üïöñ-
ÜäÜëÜ£Ü Ü ÖÜïóöñ¿ñú ÑíÖÖÜÇÜ äÜ¿ó½Üëâó£½í. ぢëó ïÜ-

ôñöíÖóó óÖïñëîóó ç ÇñÖñ SOST ï äÜ¿ó½Üëâó£½Ü½ 

ç Sp1-ïç　£▲çí0àñ½ ïíúöñ ÇñÖí COL1A1 Öíß¿0Ñíñöï　 

íÑÑóöóçÖ▲ú ~ââñ¡ö. ぞíúÑñÖí ïç　£á ï ÜïöñÜäÜëÜ£Ü½ Öñ-
¡ÜöÜë▲ê äÜ¿ó½ÜëâÖ▲ê í¿¿ñ¿ñú ÇñÖí LRP5.

ゎÜçÜë　 Üß ÜïöñÜäÜëÜ£ñ ó ÜïöñÜ¿ó£ñ, ½▲ Öñ ½Ü¢ñ½ 

ÜßÜúöóïá ßñ£ ÜäÜ½óÖíÖó　 óê íïïÜîóíîóó ï ÇÜë½ÜÖí¿á-
Ö▲½ó ÖíëÜüñÖó　½ó. どí¡, Ü ßÜ¿áÖ▲ê 0çñÖó¿áÖ▲½ 

ÜïöñÜäÜëÜ£Ü½ ÖíúÑñÖí ½Üöíîó　 ç ÇñÖñ ¡í¿áîóöÜÖóÖí, 
ÖíëÜüí0àí　 ïä¿íúïóÖÇ [14]. だÑÖí ó£ äÜ¿ó½ÜëâÖ▲ê 

½Üöíîóú ç ÇñÖñ ëñîñäöÜëí ¡í¿áîóöÜÖóÖí íïïÜîóóëÜçíÖí 
ï ÑÜïöÜçñëÖ▲½ ïÖó¢ñÖóñ½ ¡ÜïöÖÜú ½íïï▲ Ü äÜïö½ñÖÜ-

äíÜ£í¿áÖ▲ê ¢ñÖàóÖ. ぢëÜöóçÜëñôóç▲ñ ÑíÖÖ▲ñ äÜ¿Üôñ-
Ö▲ ç ÜöÖÜüñÖóó ïç　£ó äëñÑëíïäÜ¿Ü¢ñÖÖÜïöó ¡ ÜïöñÜ-

äÜëÜ£Ü ï äÜ¿ó½ÜëâÖ▲½ó ½Üöíîó　½ó ç ÇñÖñ ëñîñäöÜëí 
çóöí½óÖí D. ぢëó ç£íó½ÜÑñúïöçóó ï ëñîñäöÜëÜ½ ¡í¿á-
îóöëóÜ¿í – í¡öóçÖÜú ÇÜë½ÜÖí¿áÖÜú âÜë½▲ çóöí½óÖí 
D – äëÜóïêÜÑóö óÖÑÜ¡îó　 ïóÖöñ£í ÜïöñÜ¡í¿áîóÖí – ½í-
¢ÜëÖÜÇÜ Öñ¡Ü¿¿íÇñÖÜçÜÇÜ ßñ¿¡í ¡ÜïöÖÜú ö¡íÖó, Üöçñö-
ïöçñÖÖÜÇÜ £í ½óÖñëí¿ó£íîó0 ¡Üïöó. ぢÜ¡í£íÖÜ, ôöÜ Öñ-
¡ÜöÜë▲ñ äÜ¿ó½Üëâó£½▲ ç ÇñÖñ ëñîñäöÜëí çóöí½óÖí D 

½ÜÇÜö ç¿ó　öá Öí ÜëÜçñÖá ï▲çÜëÜöÜôÖÜÇÜ ÜïöñÜ¡í¿áîóÖí 
[15]. だÑÖí¡Ü äë　½Üú íïïÜîóíîóó ½ñ¢ÑÜ äÜ¿ó½ÜëâÖ▲-

½ó í¿¿ñ¿　½ó ÇñÖí VDR ó ½óÖñëí¿áÖÜú ä¿ÜöÖÜïöá0 ¡Ü-

ïöó Öñ ÖíúÑñÖÜ. ぢÜ-çóÑó½Ü½Ü, ~öó í¿¿ñ¿ó ç Öñ¡ÜöÜëÜú 

ïöñäñÖó íïïÜîóóëÜçíÖ▲ ï äÜç▲üñÖÖÜú ¿Ü½¡Üïöá0 ¡Ü-

ïöó ó ½ÜÇÜö Ü¡í£▲çíöá ~ââñ¡ö Öí âÜë½óëÜçíÖóñ äëñÑ-

ëíïäÜ¿Ü¢ñÖÖÜïöó ¡ ÜïöñÜäÜëÜ£Ü ¿óüá ç ¡Ü½ßóÖíîóó 

ï ¡í¡ó½ó-öÜ ÑëÜÇó½ó ÇñÖñöóôñï¡ó½ó ó¿ó ïëñÑÜç▲½ó 

âí¡öÜëí½ó ëóï¡í. ゐÜ¿ññ ÜäëñÑñ¿ñÖÖÜ ÑÜ¡í£íÖí íïïÜîó-

íîó　 ï ÜïöñÜäÜëÜ£Ü½ ÜÑÖÜÇÜ ó£ äÜ¿ó½ÜëâÖ▲ê í¿¿ñ¿ñú 

ç 5’-ÖñöëíÖï¿óëÜñ½Üú Üß¿íïöó ÇñÖí RIL ó¿ó PDLIM4 

[16]. ÄöÜö ÇñÖ í¡öóçÖÜ ~¡ïäëñïïóëÜñöï　 ç ïöëÜ½í¿áÖ▲ê 

¡¿ñö¡íê ¡ÜïöÖÜÇÜ ½Ü£Çí, ó, äÜ-çóÑó½Ü½Ü, ÜÖ çÜç¿ñôñÖ 

ç ÑóââñëñÖîóëÜç¡Ü ó âÜÖ¡îóÜÖóëÜçíÖóñ ÜïöñÜß¿í-
ïöÜç. ゎÜ½Ü£óÇÜö▲ äÜ äÜ¿ó½ÜëâÖÜ½Ü í¿¿ñ¿0 ó½ñ0ö 
ïí½▲ñ Öó£¡óñ, í ÇñöñëÜ£óÇÜö▲ – äëÜ½ñ¢ÜöÜôÖ▲ñ äÜ¡í-
£íöñ¿ó ëíÑóí¿áÖÜú ½óÖñëí¿áÖÜú ä¿ÜöÖÜïöó ¡Üïöó.

ぢëñÑïöíç¿ñÖÖ▲ñ ÑíÖÖ▲ñ ½Ü¢ÖÜ ëíïï½íöëóçíöá 

¿óüá ¡í¡ ÜäëñÑñ¿ñÖÖ▲ú ~öíä Öí äÜöó óïï¿ñÑÜçí-
Öó　 ぞぞでど ï ç▲ëí¢ñÖÖÜú ÜëöÜäñÑóôñï¡Üú äíöÜ-

¿ÜÇóñú. だôñçóÑÖÜ, ôöÜ ç ïí½Üñ ß¿ó¢íúüññ çëñ½　 

ï¿ñÑÜñö Ü¢óÑíöá £Öíôóöñ¿áÖÜÇÜ ëíïüóëñÖó　 ïäóï¡í 
½ÜöíÖöÖ▲ê ÇñÖÜç, ïäñîóâóôñï¡óê ½Üöíîóú ó íïïÜ-

îóóëÜçíÖÖ▲ê ï Öó½ó Öíï¿ñÑïöçñÖÖ▲ê ßÜ¿ñ£Öñú ïÜ-

ñÑóÖóöñ¿áÖÜú ö¡íÖó. が¿　 ½ÖÜÇóê ぞぞでど Ü¢ñ ïñúôíï 
äëóÖîóäóí¿áÖÜ çÜ£½Ü¢Öí ½Ü¿ñ¡Ü¿　ëÖí　 ÑóíÇÖÜïöó-

¡í. ゑ äñëçÜ0 ÜôñëñÑá ~öÜ ÜöÖÜïóöï　 ¡ £íßÜ¿ñçíÖó　½, 

Ñ¿　 ¡ÜöÜë▲ê ÖíúÑñÖ▲ ½í¢ÜëÖ▲ñ ½Üöíîóó, ÜÑÖÜçëñ-
½ñÖÖÜ äëóïÜöïöçÜ0àóñ Ü ½ÖÜÇóê ßÜ¿áÖ▲ê ç ÖñëÜÑ-

ïöçñÖÖ▲ê ïñ½á　ê. ぜÜ¿ñ¡Ü¿　ëÖí　 ÑóíÇÖÜïöó¡í äëÜ-

çÜÑóöï　 ó¿ó ç ï¡ÜëÜ½ çëñ½ñÖó ßÜÑñö äëÜçÜÑóöáï　 

ç äñëñÑÜç▲ê ÇñÖñöóôñï¡óê îñÖöëíê ïöëíÖ▲, öí¡óê 

¡í¡ ½Üï¡Üçï¡óñ ぜñÑó¡Ü-ÇñÖñöóôñï¡óú ÖíÜôÖ▲ú 

îñÖöë づんぜぞ ó ぞごご ÖñçëÜ¿ÜÇóó づんぜぞ, どÜ½ï¡óú óÖ-

ïöóöÜö ½ñÑóîóÖï¡Üú ÇñÖñöó¡ó, でíÖ¡ö-ぢñöñëßÜëÇï¡óñ 
ぞごご í¡Üüñëïöçí ó ÇóÖñ¡Ü¿ÜÇóó でげだ づんぜぞ ó ごÖ-

ïöóöÜö ~¡ïäñëó½ñÖöí¿áÖÜú ½ñÑóîóÖ▲ づんぜぞ, ばâó½-

ï¡óú ÖíÜôÖ▲ú îñÖöë, í öí¡¢ñ ç Öñ¡ÜöÜë▲ê ÑëÜÇóê 

½ñÑóîóÖï¡óê Üôëñ¢ÑñÖó　ê. でäóïÜ¡ äÜÑÜßÖ▲ê îñÖ-

öëÜç ñ¢ñÇÜÑÖÜ ëíïüóë　ñöï　. どñ½ Öñ ½ñÖññ Ñ¿　 ßÜ¿á-

üóÖïöçí ぞぞでど ½Ü¿ñ¡Ü¿　ëÖí　 ó ßóÜêó½óôñï¡í　 

ÑóíÇÖÜïöó¡í ç Öíüñú ïöëíÖñ Öñ äëÜçÜÑóöï　. ÄöÜ 

ïç　£íÖÜ ï óê ôëñ£ç▲ôíúÖ▲½ ëí£ÖÜÜßëí£óñ½, ¡¿óÖó-

ôñï¡Üú ó ÇñÖñöóôñï¡Üú ÇñöñëÜÇñÖÖÜïöá0, ßÜ¿áüó½ 

¡Ü¿óôñïöçÜ½ ÇñÖÜç, íïïÜîóóëÜçíÖÖ▲ê ï äÜÑÜßÖ▲½ó 

£íßÜ¿ñçíÖó　½ó, ó ÜÖó¡í¿áÖ▲½ êíëí¡öñëÜ½ äÜÑíç¿　-

0àñÇÜ ßÜ¿áüóÖïöçí óÑñÖöóâóîóëÜñ½▲ê Ü ßÜ¿áÖ▲ê 

½Üöíîóú. だÑÖí¡Ü çïñ ½▲ 　ç¿　ñ½ï　 ïçóÑñöñ¿　½ó 

ÜÇëÜ½ÖÜÇÜ äëÜÇëñïïí ç Üß¿íïöó ïÜçñëüñÖïöçÜçíÖó　 

ó íçöÜ½íöó£íîóó ½ñöÜÑÜç ½Ü¿ñ¡Ü¿　ëÖÜú ÑóíÇÖÜïöó-

¡ó, ó Öñ £í ÇÜëí½ó öÜ çëñ½　, ¡ÜÇÑí ÑóíÇÖÜ£ ¿0ßÜÇÜ 

Öíï¿ñÑïöçñÖÖÜÇÜ £íßÜ¿ñçíÖó　 ßÜÑñö ÑÜäÜ¿Ö　öáï　 ½Ü-

¿ñ¡Ü¿　ëÖ▲½ ÜäóïíÖóñ½ ïÜÜöçñöïöçÜ0àóê ½Üöíîóú.

ぜÜ¿ñ¡Ü¿　ëÖÜú ÑóíÇÖÜïöó¡ñ ÑÜ¿¢Öí äëñÑüñïöçÜ-

çíöá ïóïöñ½íöóôñï¡í　 ëíßÜöí äÜ ïÜïöíç¿ñÖó0 ÖíîóÜ-

Öí¿áÖ▲ê ëñÇóïöëÜç, ßíÖ¡Üç がぞと, ¡Ü½äá0öñëÖ▲ê ßí£ 
ÑíÖÖ▲ê ßÜ¿áÖ▲ê ï Öíï¿ñÑïöçñÖÖÜú ó, ç ôíïöÖÜïöó, ÜëöÜ-

äñÑóôñï¡Üú äíöÜ¿ÜÇóñú. Äöí ëíßÜöí Öñ öëñßÜñö ßÜ¿áüóê 

âóÖíÖïÜç▲ê £íöëíö ó ½Ü¢ñö äëÜçÜÑóöáï　 Ü¢ñ ïñÇÜÑÖ　.
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