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0,04% (1) – ñ ïàðíûìè ôðàãìåíòàìè è 0,54% (15) êëå-
òîê ñ àõðîìàòè÷åñêèìè ïðîáåëàìè (ãåïàìè) (ðèñóíîê).

Ðåçóëüòàò, ïîëó÷åííûé â ýêñïåðèìåíòàëüíîé è êîí-
òðîëüíîé ãðóïïàõ, ñîîòâåòñòâóåò ñïîíòàííîìó óðîâíþ
ìóòàöèé (1–2,5%) ó êðûñ ëèíèè Wistar [8].

Ñ ïîìîùüþ êðèòåðèÿ Ïèðñîíà (êðèòåðèé 2) áûëî
âûÿñíåíî, ÷òî ãåíåðàëüíàÿ ñîâîêóïíîñòü ðàñïðåäåëå-
íà íåíîðìàëüíà. Ïîýòîìó ñðàâíåíèå íåçàâèñèìûõ
âûáîðîê îïûòíîé è êîíòðîëüíîé ãðóïï ïðîâîäèëè ñ
èñïîëüçîâàíèåì íåïàðàìåòðè÷åñêîãî ðàíãîâîãî êðè-
òåðèÿ Óèëêîêñîíà (Ìàííà-Óèòíè) [7]. Ñòàòèñòè÷åñêèì
àíàëèçîì ïîëó÷åííûõ ðåçóëüòàòîâ íå âûÿâëåíî äîñòî-
âåðíûõ ðàçëè÷èé ìåæäó ðåçóëüòàòàìè, õàðàêòåðèçóþ-
ùèìè óðîâåíü öèòîãåíåòè÷åñêîé àêòèâíîñòè â îïûòíîé
è êîíòðîëüíîé ãðóïïàõ (p>0,05).

Òàêèì îáðàçîì, ïîëó÷åííûå ðåçóëüòàòû ïîçâîëÿþò
ãîâîðèòü îá îòñóòñòâèè ìóòàãåííîãî ýôôåêòà íà õðîìî-
ñîìíûé àïïàðàò êðûñ ïðè äëèòåëüíîì âîçäåéñòâèè
ÂÌÏ, ãåíåðèðóåìîãî óñòàíîâêîé ÌÒÒ â ðåæèìå ïðîâå-
äåííîãî ýêñïåðèìåíòà.

Ïîñòóïèëà 11.09.2006
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A. N. MOROZ, V. I. GOLUBTSOV,
N. G. BAHMUTSKY

ESTIMATION CITOGENETIC OF INFLUENCE OF
THE VORTICAL MAGNETIC FIELD INDUCED BY IN-
STALLATION «MAGNITOTURBOTRON»

Influence of a vortical magnetic field (VMP) induced by
installation «Magnitoturbotron» on cells of a bone brain
of rats of line Wistar Is studied. Parameters of a magnetic
field: frequency of rotation – 100 Hz, an induction – 3 mt.
The received result in experimental and control groups
corresponds to a spontaneous level of mutations at the
given kind of animals. It is established, that VMP with the
given characteristics of a magnetic field does not possess
mutagen action.

Ìíîæåñòâåííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ (ÌÂÏÐ) – ýòî
áîëüøàÿ ãðóïïà âðîæäåííîé ïàòîëîãèè, âåñüìà ðàç-
íîîáðàçíàÿ ïî ýòèîëîãèè, ïàòîãåíåçó è êëèíè÷åñêèì
ïðîÿâëåíèÿì. ÌÂÏÐ âîçíèêàþò âñëåäñòâèå ìóòàöèé
(èçìåíåíèå ñòðóêòóð ãåíîâ è õðîìîñîì), â ðåçóëüòàòå
âîçäåéñòâèÿ òåðàòîãåííûõ ôàêòîðîâ ëèáî ïðè ñî÷åòà-
íèè òåõ è äðóãèõ.

Áîëüøîå ÷èñëî èññëåäîâàíèé ïîñâÿùåíî îòäåëü-
íûì íîçîëîãè÷åñêèì ôîðìàì ÌÂÏÐ, îïðåäåëåíèþ
ýìïåðè÷åñêîãî ðèñêà ðàçâèòèÿ çàáîëåâàíèé, ýïèäåìè-
îëîãè÷åñêèì èññëåäîâàíèÿì ÌÂÏÐ â ðàçëè÷íûõ ïîïó-
ëÿöèÿõ [3, 7–9] è ðàçíîîáðàçèþ â èõ íàñëåäñòâåííûõ
áîëåçíåé (ÍÁ) [1, 2, 4–6].

Èçó÷åíèå ÷àñòîòû è ñòðóêòóðû ìíîæåñòâåííûõ ïî-
ðîêîâ ðàçâèòèÿ ñ ïîñëåäóþùèì âíåñåíèåì äàííûõ â
ãåíåòè÷åñêèå ðåãèñòðû ñîçäàåò ïðåäïîñûëêè äëÿ ðàç-
ðàáîòêè ðàçëè÷íûõ ïîäõîäîâ ê ìåòîäàì äëèòåëüíîãî

ñëåæåíèÿ çà ÷àñòîòîé è îñîáåííîñòÿìè äèíàìèêè çà-
áîëåâàíèé, èõ ïðîôèëàêòèêè è âûÿâëåíèÿ òåðàòîãåí-
íûõ ôàêòîðîâ â îêðóæàþùåé ñðåäå.

Ñðåäè ïðîôèëàêòè÷åñêèõ ïðîãðàìì â áîëüøèí-
ñòâå ñòðàí Åâðîïû è ÑØÀ ñóùåñòâåííîå ìåñòî çàíè-
ìàåò ìîíèòîðèíã ÂÏÐ, â ðàìêàõ êîòîðîãî ó÷èòûâà-
þòñÿ âñå ñëó÷àè ðîæäåíèé äåòåé ñ âðîæäåííûìè ïî-
ðîêàìè ðàçâèòèÿ, à òàêæå èíäóöèðîâàííûå àáîðòû,
ïðîèçâåä¸ííûå â ñâÿçè ñ íàëè÷èåì ïîðîêà ó ïëîäà.
Â ïåðå÷íå ïîðîêîâ, ïîäëåæàùèõ îáÿçàòåëüíîé ðå-
ãèñòðàöèè, â áîëüøèíñòâå ìîíèòîðèíãîâûõ ðåãèñò-
ðîâ ÂÏÐ – ìíîæåñòâåííûå âðîæäåííûå ïîðîêè ðàç-
âèòèÿ.

Â äàííîé ðàáîòå ìû ïîïûòàëèñü ïðîàíàëèçèðîâàòü
ñòðóêòóðó ÌÂÏÐ, çàðåãèñòðèðîâàííûõ ïî ìîíèòîðèíãó
âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ íà òåððèòîðèè Êðàñíî-
äàðñêîãî êðàÿ çà ïåðèîä 1991–2005 ãîäîâ. Îöåíèòü
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âêëàä íàñëåäñòâåííûõ ôàêòîðîâ â ôîðìèðîâàíèå ìíî-
æåñòâåííûõ âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ íà òåððèòî-
ðèè êðàÿ.

Материалы и методы
Ìàòåðèàëîì äëÿ äàííîãî èññëåäîâàíèÿ ïîñëóæèëè

ðåçóëüòàòû ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîãî îáñëåäîâàíèÿ ñå-
ìåé Êðàñíîäàðñêîãî êðàÿ, îáðàòèâøèõñÿ â Êóáàíñ-
êóþ ìåæðåãèîíàëüíóþ ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêóþ êîí-
ñóëüòàöèþ (ÊÌÌÃÊ) ñ öåëüþ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà è
îïðåäåëåíèÿ ïðîãíîçà ïîòîìñòâà â ñåìüå â ñâÿçè ñ
ðîæäåíèåì ðåá¸íêà ñ ìíîæåñòâåííûìè âðîæäåí-
íûìè ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ çà ïåðèîä 1991–2005 ãã.

Äèàãíîñòèêà ÍÁ îñóùåñòâëÿëàñü ïðåèìóùåñòâåí-
íî îäíèìè è òåìè æå ñïåöèàëèñòàìè ÊÌÌÃÊ, ÷òî îáåñ-
ïå÷èâàëî óíèôèöèðîâàííîñòü äèàãíîñòè÷åñêèõ êðèòå-
ðèåâ.

Àíàëèç 359 ñëó÷àåâ óìåðøèõ äåòåé ñ ÌÂÏÐ ïðîâî-
äèëñÿ íå òîëüêî ïî ïàòîëîãî-àíàòîìè÷åñêîìó çàêëþ-
÷åíèþ, íî è ïî èìåþùåìóñÿ ïîäðîáíîìó îïèñàíèþ ôå-
íîòèïà è ïîðîêîâ âíóòðåííèõ îðãàíîâ ñ èñïîëüçîâàíè-
åì ýêñïåðòíî-äèàãíîñòè÷åñêèõ ïðîãðàìì «Sindiag» è
Ëîíäîíñêîé äèàãíîñòè÷åñêîé áàçû äàííûõ «LDDB». Ýòî
ïîçâîëèëî íàì â 183 ñëó÷àÿõ èäåíòèôèöèðîâàòü
ìåíäåëèðóþùèå ñèíäðîìû.

Òàáëèöà 1
Ñïåêòð ÌÂÏÐ, çàðåãèñòðèðîâàííûé â ðàìêàõ ìîíèòîðèíãà âðîæäåííûõ

ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ íà òåððèòîðèè Êðàñíîäàðñêîãî êðàÿ
çà ïåðèîä 1991–2005 ãã.

 (%) 

    . 

    

  

 1000  

: 1013 9,52 41,43 1,34 

  786 7,38 32,15 1,04 

  73 0,69 2,99 0,10 

  22 0,21 0,90 0,03 

-  51 0,48 2,09 0,07 

 29 0,27 1,19 0,04 

47  5 0,05 0,20 0,01 

 7 0,07 0,29 0,01 

  22-   3 0,03 0,12 0,00 

  9-   3 0,03 0,12 0,00 

-   6 0,06 0,25 0,01 

«  » 6 0,06 0,25 0,01 

    

  

 

17 

0,16 0,70 0,02 

1 

  

 
5 0,05 0,20 0,01 

: 658 6,18 26,91 0,87 

-  418 3,93 17,10 0,55 

-  159 1,49 6,50 0,21 

-  23 0,22 0,94 0,03 

2 

    58 0,54 2,37 0,08 

3   

 
774 7,27 31,66 1,03 

 2445 22,97 100 3,24 
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Òàáëèöà 2
Íîçîëîãè÷åñêèé ñïåêòð ÌÂÏÐ ñ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûì òèïîì
íàñëåäîâàíèÿ, âñòðåòèâøèéñÿ ñ ðàçíîé ðàñïðîñòðàí¸ííîñòüþ

(õ100 000 íîâîðîæäåííûõ) â Êðàñíîäàðñêîì êðàå ïî äàííûì ìîíèòîðèíãà
ÂÏÐ çà 1991–2005 ãã.

  
    

.   

1 118650  46 6,10±0,90 

2 146000  31 4,11±0,74 

3 172880    22 2,92±0,62 

4 162200  21 2,79±0,61 

5 154700  20 2,65±0,59 

6 166200   20 2,65±0,59 

7 163950  19 2,52±0,58 

8 194050  16 2,12±0,53 

9 173800  12 1,59±0,46 

10 164210  11 1,46±0,44 

11 185300 -   11 1,46±0,44 

12 100800  10 1,33±0,42 

13 101400  -   9 1,19±0,40 

14 117550  9 1,19±0,40 

15 180700  9 1,19±0,40 

16 123100  9 1,19±0,40 

17 183900 -   7 0,93±0,35 

18    7 0,93±0,35 

19 123500   6 0,80±0,32 

20 130010 -   6 0,80±0,32 

21 180860 -  6 0,80±0,32 

22 187600   6 0,80±0,32 

23 142900 -  6 0,80±0,32 

24 148900 -  6 0,80±0,32 

25 101600   5 0,66±0,30 

26 130650 -  5 0,66±0,30 

27 145410 -  4 0,53±0,27 

28 164210   4 0,53±0,27 

29  -   4 0,53±0,27 

30 156500   4 0,53±0,27 
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.  

31 135900 -  3 0,40±0,23 

32 154780  3 0,40±0,23 

33 132400    3 0,40±0,23 

34 119300    3 0,40±0,23 

35 180849 -   3 0,40±0,23 

36 129900 EEC-  3 0,40±0,23 

37 101200    2 0,27±0,19 

38 192350  VATER-  2 0,27±0,19 

39 131800   2 0,27±0,19 

40 146700   2 0,27±0,19 

41    2 0,27±0,19 

42 127300 -   2 0,27±0,19 

43 161200  2 0,27±0,19 

44 107480 -  2 0,27±0,19 

45 193700 -  2 0,27±0,19 

46 118650   2 0,27±0,19 

47 113310 -    2 0,27±0,19 

48 103300  ( , ) 2 0,27±0,19 

49 154400    2 0,27±0,19 

50 190350   2 0,27±0,19 

51 200600  2 0,27±0,19 

52 193500  1 0,13±0,13 

53 123700    1 0,13±0,13 

54 146150   1 0,13±0,13 

55 147920    1 0,13±0,13 

56   1 0,13±0,13 

57 127000  1 0,13±0,13 

58 119600 -   1 0,13±0,13 

59   1 0,13±0,13 

60 193530     1 0,13±0,13 

61 175100 -   1 0,13±0,13 

62 191100   1 0,13±0,13 

63     1 0,13±0,13 

64 175700  1 0,13±0,13 

65 100300 -  1 0,13±0,13 
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.  

66    -  1 0,13±0,13 

67 107000   1 0,13±0,13 

68 133750  ( ) 1 0,13±0,13 

69  -   1 0,13±0,13 

70 187300 - -  1 0,13±0,13 

 418 55,44±2,71 

Результаты и обсуждение
Çà ïåðèîä 1991–2005 ãîäîâ ïî ðåçóëüòàòàì ìîíè-

òîðèíãà ÂÏÐ íà 754 008 ðîæäåíèé çàðåãèñòðèðîâàíî
10 646 âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ, èç êîòîðûõ 2445
êëèíè÷åñêè äèàãíîñòèðîâàííûõ ñëó÷àåâ ÌÂÏÐ (3,24 íà
1000 íîâîðîæäåííûõ). Ñïåêòð çàðåãèñòðèðîâàííûõ
ìíîæåñòâåííûõ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ïðåäñòàâëåí â òàá-
ëèöå 1. Â 1013 ñëó÷àÿõ âûÿâëåíû õðîìîñîìíûå ñèíä-
ðîìû (41,43% îò âñåõ ÌÂÏÐ). Â 78% õðîìîñîìíûå àíî-
ìàëèè ïðåäñòàâëåíû ñèíäðîìîì Äàóíà, â 7% – ñèíä-
ðîìîì Ýäâàðäñà, â 5% – ñèíäðîìîì Øåðåøåâñêîãî-
Òåðíåðà, â 3% – ñèíäðîìîì Êëàéíôåëüòåðà, â 2% –
ñèíäðîìîì Ïàòàó. Îñòàëüíûå 5% ñîñòàâèëè òðèñîìèè
ïî Õ, 22 è 9 ïàðàì õðîìîñîì, ÷àñòè÷íûå äåëåöèè è
ñáàëàíñèðîâàííûå ñòðóêòóðíûå ïåðåñòðîéêè.

Íåêëàññèôèöèðîâàííûå êîìïëåêñû ÌÂÏÐ óñòàíîâ-
ëåíû â 774 ñëó÷àÿõ è ñîñòàâèëè 31,66% îò ÷èñëà âñåõ
ÌÂÏÐ. Â 658 ñëó÷àÿõ áûëè óñòàíîâëåíû ìîíîãåííûå
ñèíäðîìû, ÷òî ñîñòàâèëî 26,91% îò âñåõ ñëó÷àåâ ÌÂÏÐ,
çàðåãèñòðèðîâàííûõ â ýòîò ïåðèîä. Âñåãî âûÿâëåíî 145
íîçîëîãè÷åñêèõ ôîðì ìîíîãåííûõ ñèíäðîìîâ.

Èç 70 íîçîëîãè÷åñêèõ ôîðì ñ ÀÄ òèïîì íàñëåäîâà-
íèÿ 19 ñèíäðîìîâ çàðåãèñòðèðîâàíû â åäèíè÷íûõ ñå-
ìüÿõ (òàáë. 2).

Â ãðóïïå ÷àñòî âñòðå÷àþùåéñÿ ïàòîëîãèè
(îò 1:50 000 è ÷àùå) ñ ÀÄ òèïîì íàñëåäîâàíèÿ 8 íîçî-
ëîãè÷åñêèõ ôîðì: õîíäðîäèñòðîôèÿ (1:16 391), ãèïîõîí-
äðîïëàçèÿ (1:24 323), àíîìàëàä Ïüåðà-Ðîáåíà
(1:34 273), íåéðîôèáðîìàòîç (1:35 905), íåñîâåðøåí-
íûé îñòåîãåíåç è ñèíäðîì Ìàðôàíà (1:37 700), Íóíàí
ñèíäðîì (1:39 685) è ñèíäðîì Âèëüÿìñà (1:47 126).
Ãîëüäåíõàðà è Øòóðãå-Âåáåðà – â 11 (1:68 546), àõîíä-
ðîïëàçèÿ – â 10 (1:75 401).

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ñðåäè âñåõ ñåìåé ñ àóòîñîì-
íî-äîìèíàíòíîé ïàòîëîãèåé â 80% áûë çàðåãèñòðèðî-
âàí ëèøü îäèí ïîðàæåííûé ðåáåíîê, à ðîäèòåëè áûëè
çäîðîâû. Ñ ôîðìàëüíî-ãåíåòè÷åñêîé òî÷êè çðåíèÿ,
òàêèå ñåìüè äîëæíû áûòü îòíåñåíû â ãðóïïó ñåìåé ñ
àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîé ïàòîëîãèåé, îäíàêî òùàòåëü-
íûé êëèíèêî-ãåíåàëîãè÷åñêèé àíàëèç ñ èñïîëüçîâàíè-
åì ñîîòâåòñòâóþùèõ êàòàëîãîâ è ïðîãðàìì ïî íàñëåä-
ñòâåííûì çàáîëåâàíèÿì ïîçâîëèë ðàññìàòðèâàòü äàí-
íûå çàáîëåâàíèÿ êàê ñèíäðîìû ñ àóòîñîìíî-äîìèíàí-
òíûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ. Ïðè ýòîì èìååòñÿ â âèäó,
÷òî ïîäîáíûå ñëó÷àè ïàòîëîãèè â ñåìüÿõ ìîãóò áûòü
ñëåäñòâèåì ðÿäà ïðè÷èí, â ÷àñòíîñòè, íåïîëíîé ïåíåò-
ðàíòíîñòè ìóòàíòíîãî ãåíà ëèáî ïîÿâëåíèÿ íîâûõ äî-
ìèíàíòíûõ ìóòàöèé (de novo).

Âåñü ñïåêòð ÀÄ ïàòîëîãèè óñëîâíî ðàçäåë¸í íà ÷å-
òûðå ãðóïïû â çàâèñèìîñòè îò ÷àñòîòû âñòðå÷àåìîñòè
îòäåëüíûõ çàáîëåâàíèé. Çàáîëåâàíèÿ, âñòðå÷àþùèåñÿ
ñ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòüþ 1:50 000 è ÷àùå, ñîñòàâëÿþò

ìàêñèìàëüíóþ äîëþ ïî ÷èñëó áîëüíûõ (46,65%), îäíà-
êî ïî ÷èñëó íîçîëîãè÷åñêèõ ôîðì ìàêñèìàëüíóþ äîëþ
çàíèìàþò ðåäêèå ôîðìû ÀÄ çàáîëåâàíèé (57,14%).

Àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûå ñèíäðîìû ïðåäñòàâëåíû
51 êëèíè÷åñêîé ôîðìîé (òàáë. 3). Èç íèõ 18 íîçîëîãè-
÷åñêèõ ôîðì âñòðåòèëèñü ëèøü â åäèíè÷íûõ ñåìüÿõ.
Òîëüêî â 3 ñåìüÿõ áûëè çàðåãèñòðèðîâàíû ïîâòîðíûå
ðîæäåíèÿ  äåòåé ñ îäíîé ïàòîëîãèåé.

×àùå âñåãî (1:50 267) ðåãèñòðèðîâàëèñü Îïèòöà «Ñ»
òðèãîíîöåôàëèè ñèíäðîì è àðòðîãðèïîç. Áåéòîíà âî-
ëîñàòûõ ëîêòåé ñèíäðîì çàðåãèñòðèðîâàí ñ ÷àñòîòîé
1:75 401. Ñ ÷àñòîòîé 1:125 668 çàðåãèñòðèðîâàíû: Äó-
áîâèöà, Ìåêêåëÿ-Ãðóáåðà, îðîôàöèîäèãèòàëüíûé ñèí-
äðîìû, àõîíäðîãåíåç è ëàìåëëÿðíûé èõòèîç. Ñèíäðî-
ìû Ëàðñåíà, äå Ìàéåðà-Çåìåíà è íåñîâåðøåííûé îñ-
òåîãåíåç çàðåãèñòðèðîâàíû ñ ÷àñòîòîé 1:150 802. Ñ ÷à-
ñòîòîé 1:188 502 çàðåãèñòðèðîâàíû ñèíäðîìû Ýëëè-
ñà-Âàí-Êðåâåëüäà, ËÌÁÁ è áóëëåçíûé ýïèäåðìîëèç.

Ïðè óñëîâíîì ðàçäåëåíèè ñïåêòðà ïî ÷àñòîòå âñòðå-
÷àåìîñòè îòäåëüíûõ çàáîëåâàíèé ñòàíîâèòñÿ î÷åâèä-
íî, ÷òî ðåäêèå çàáîëåâàíèÿ ñîñòàâëÿþò 72,55% (37
íîçîëîãè÷åñêèõ ôîðì îò îáùåãî ÷èñëà âûÿâëåííûõ
ÌÂÏÐ ñ ÀÐ òèïîì íàñëåäîâàíèÿ).

Èç 9 íîçîëîãè÷åñêèõ ôîðì Õ-ñöåïëåííîé ïàòîëîãèè
4 âñòðåòèëèñü â åäèíè÷íûõ ñåìüÿõ: Îïèòöà-Êàâåäæè,
Áëîõà-Ñóëüöáåðãåðà, Ëîó è àíîãåíèòîìåëè÷åñêèé ñèí-
äðîìû. Â øåñòè ñåìüÿõ çàðåãèñòðèðîâàíà äèñãåíåçèÿ
ãîíàä, ÕÓ-òèï, âûÿâëåíî 8 áîëüíûõ. Â òð¸õ ñåìüÿõ –
ñèíäðîìû Ààðñêîãî, Ðåòòà (ïî 3 áîëüíûõ). Â äâóõ ñåìü-
ÿõ çàðåãèñòðèðîâàíà ýêòîäåðìàëüíàÿ äèñïëàçèÿ (âû-
ÿâëåíî 3 áîëüíûõ) è ñèíäðîì Êîôôèíà-Ëîóðè.

Òèï íàñëåäîâàíèÿ 15 íîçîëîãè÷åñêèõ ôîðì, âû-
ÿâëåííûõ ó 58 äåòåé ñ ÌÂÏÐ, óñòàíîâèòü íå óäàëîñü.
Ãåìèãèïåðòðîôèÿ è ñèíäðîì Êîðíåëèè äå Ëàíãå çà-
ðåãèñòðèðîâàíû ñ ÷àñòîòîé 1,46±0,44 (ïî 11 ñëó÷à-
åâ), Ïðîòåÿ – 8 ñëó÷àåâ (1,06±0,38), ñèíäðîì ñëèâî-
îáðàçíîãî æèâîòà – 7 ñëó÷àåâ (0,93±0,35), Êëèïïåëÿ-
Òðåíîíå-Âåáåðà – 4 ñëó÷àÿ (0,53±0,23). Ñèðåíîìå-
ëèÿ è àññîöèàöèÿ OÅIS çàðåãèñòðèðîâàíû ñ ÷àñòî-
òîé 0,40±0,23 (3 ñëó÷àÿ). Â 6 ñåìüÿõ âñòðåòèëèñü ñèí-
äðîìû: Õàëëåðìàíà-Øòðåéôà (2), êàìïîìåëè÷åñêàÿ
äèñïëàçèÿ (2) è ìíîæåñòâåííûõ ïòåðèãèóìîâ ëåòàëü-
íûé ñèíäðîì (2). Â åäèíè÷íûõ ñåìüÿõ çàðåãèñòðèðî-
âàíû: öåðåáðîôàöèîäèãèòàëüíûé, Êóððè îêóëîðå-
íàëüíûé, àáëåôàðîíà ìàêðîñòîìèè ñèíäðîìû,
VACTERL àññîöèàöèÿ è ôðîíòîíàçàëüíàÿ äèñïëàçèÿ
(÷àñòîòà 0,13±0,13).

Обсуждение
Â Êðàñíîäàðñêîì êðàå çàðåãèñòðèðîâàíî 658 ðîæ-

äåíèé äåòåé ñ ìîíîãåííûìè ñèíäðîìàìè, ÷òî ñîñòàâè-
ëî 26,91% îò âñåõ ñëó÷àåâ ÌÂÏÐ. Âñåãî âûÿâëåíî 145
íîçîëîãè÷åñêèõ ôîðì ìîíîãåííûõ ñèíäðîìîâ. Èç íèõ
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Òàáëèöà 3
Íîçîëîãè÷åñêèé ñïåêòð ÌÂÏÐ ñ àóòîñîìíî-ðåöåññèâûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ,

âñòðåòèâøèéñÿ ñ ðàçíîé ðàñïðîñòðàí¸ííîñòüþ (õ100 000 íîâîðîæäåííûõ)
â Êðàñíîäàðñêîì êðàå ïî äàííûì ìîíèòîðèíãà ÂÏÐ çà 1991–2005 ãã.

 

  
    

.  

1 211750   15 1,99±0,51 

2  208158  15 1,99±0,51 

3      10 1,33±0,42 

4  223370  6 0,80±0,32 

5  249000 -  6 0,80±0,32 

6  258850  6 0,80±0,32 

7  200600  6 0,80±0,32 

8  242500   6 0,80±0,32 

9  245600   5 0,66±0,30 

10  259420   5 0,66±0,30 

11    -  -  5 0,66±0,30 

12  225500 - -   4 0,53±0,27 

13  226600   4 0,53±0,27 

14  209900 - - -  4 0,53±0,27 

15  216400   3 0,40±0,23 

16     3 0,40±0,23 

17  211970   3 0,40±0,23 

18  268310  3 0,40±0,23 

19  208530   3 0,40±0,23 

20  244400  3 0,40±0,23 

21  236680  -   2 0,27±0,19 

22  225350 -  2 0,27±0,19 

23  216550  2 0,27±0,19 

24  309800  2 0,27±0,19 

25     2 0,27±0,19 

26  244450   2 0,27±0,19 

27  259700  2 0,27±0,19 

28  270400 - -  2 0,27±0,19 

29  214100  ( ) 2 0,27±0,19 

30  234100 -  2 0,27±0,19 

31  256520 -  2 0,27±0,19 
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70 ïðèõîäèëîñü íà ñèíäðîìû ñ ÀÄ, 51 – ñ ÀÐ, 9 – ñ Õ-ñö.,
15 – ñ íåóòî÷íåííûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ.

Àíàëèç ñòðóêòóðû ÌÂÏÐ, âûÿâëåííûõ â õîäå íàñòîÿ-
ùåãî èññëåäîâàíèÿ, â ñðàâíåíèè ñ àíàëîãè÷íûìè èñ-
ñëåäîâàíèÿìè, ïðîâåäåííûìè â ðàçëè÷íûõ ïîïóëÿöè-
ÿõ ìèðà, ïîêàçàë ñîâïàäåíèå ïðîöåíòíîãî ñîîòíîøå-
íèÿ õðîìîñîìíûõ, ìîíîãåííûõ è íåêëàññèôèöèðîâàí-
íûõ êîìïëåêñîâ ÌÂÏÐ ñ äàííûìè ïî Áåëîðóññèè
(41,08%, 20,57% è 38,35% ñîîòâåòñòâåííî) è Òîìñêó
(37,48%, 21,37% è 41,15%).

Ïîñòóïèëà 19.10.2006
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.  

32 268300   2 0,27±0,19 

33   VATER-  2 0,27±0,19 

34     1 0,13±0,13 

35 236600   1 0,13±0,13 

36    1  

37 222600   1 0,13±0,13 

38   -   1 0,13±0,13 

39      1 0,13±0,13 

40  VATER-  1 0,13±0,13 

41    1 0,13±0,13 

42 201710  1 0,13±0,13 

43  -    1 0,13±0,13 

44 246200  1 0,13±0,13 

45 248700 -  1 0,13±0,13 

46 201170  1 0,13±0,13 

47 220210 -  1 0,13±0,13 

48     -  1 0,13±0,13 

49 210600   1 0,13±0,13 

50 241500  1 0,13±0,13 

51 277300   1 0,13±0,13 

 159 21,09±1,67 
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 N. G. SOBOLEVA

SPECTRUM MULTIPLE MALFORMATIONS OF
MONITORING AMONG NEONATES OF THE KRASNO-
DAR TERRITORY

Data of monitoring of spectrum  multiple malformations
among children in the Krasnodar territory  for 1991–2005

years are presented. For the specified period the frequency
of multiple malformations was 3,24 in 1000 newborns.
Inclusion of hereditary components in this congenital pa-
thology was shown. 70 autosomal dominant (AD), 51
autosomal recessive (AR) and 9 X-linked disorders were
detected during the study.

Key words: monitoring, multiple malformations.

Âðîæäåííûé ãèïîòèðåîç (ÂÃ) – îäíî èç íàèáîëåå
ðàñïðîñòðàíåííûõ çàáîëåâàíèé â ïåäèàòðè÷åñêîé
ýíäîêðèíîëîãèè. Ïîçäíÿÿ äèàãíîñòèêà è íåñâîåâðå-
ìåííàÿ òåðàïèÿ ÂÃ ïðèâîäÿò ê çàäåðæêå ðîñòà, ïñè-
õè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ è, êàê ñëåäñòâèå, óìñòâåííîé îò-
ñòàëîñòè ó äåòåé. Ñêðèíèíã íîâîðîæäåííûõ ïîçâî-
ëÿåò äèàãíîñòèðîâàòü ãèïîòèðåîç è íà÷àòü ëå÷åíèå
â ïåðâûå íåäåëè æèçíè, ÷òî çíà÷èòåëüíî óëó÷øàåò
ïðîãíîç çàáîëåâàíèÿ è ñíèæàåò êîëè÷åñòâî èíâàëè-
äîâ ñ äåòñòâà [1, 5].

Ïî äàííûì ïîïóëÿöèîííûõ èññëåäîâàíèé, ïðîâå-
äåííûõ â 2002 ã., â ñòðàíàõ, ãäå ïðîâîäèòñÿ ñêðèíèíã,
åæåãîäíî ïðîõîäèò îáñëåäîâàíèå îêîëî 24 ìèëëèîíîâ
íîâîðîæäåííûõ [7]. Ñ ýêîíîìè÷åñêîé òî÷êè çðåíèÿ
îáùåñòâó â 4 ðàçà äåøåâëå îáõîäèòñÿ ìàññîâûé ñêðè-
íèíã, ÷åì ëå÷åíèå äåòåé, ñòàâøèõ èíâàëèäàìè èç-çà
çàïîçäàëîé äèàãíîñòèêè [3].

Ñêðèíèíã íîâîðîæäåííûõ íà ÂÃ â Ðîññèéñêîé Ôå-
äåðàöèè íà÷àë âíåäðÿòüñÿ ñ 1990 ã. [2], à ñ 1993 ã. ïðî-
âîäèòñÿ ìàññîâûé ñêðèíèíã íîâîðîæäåííûõ â ðàìêàõ
ïðåçèäåíòñêîé ïðîãðàììû «Äåòè Ðîññèè» [4].

Çà ïåðèîä 1997–2003 ãã. â ÐÔ áûëî îáñëåäîâàíî
áîëåå 7 ìèëëèîíîâ 775 òûñÿ÷ íîâîðîæäåííûõ è âû-
ÿâëåíî 2174 ðåáåíêà ñ ÂÃ (÷àñòîòà 1:3576 íîâîðîæ-
äåííûõ) [6].

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ â õîäå ðàçðàáîòêè ýêîíîìè÷åñ-
êèõ ïðîáëåì çäðàâîîõðàíåíèÿ áîëüøîå âíèìàíèå óäå-
ëÿåòñÿ îöåíêå íå òîëüêî ìåäèöèíñêèõ è ñîöèàëüíûõ
àñïåêòîâ, íî è ýêîíîìè÷åñêîé ýôôåêòèâíîñòè ðàçëè÷-
íûõ ïðîãðàìì. Äëÿ îöåíêè ýôôåêòèâíîñòè ìàññîâîãî
ñêðèíèíãà íà ÂÃ ïåðèîäè÷åñêè ïðîâîäèòñÿ êîíòðîëü
çà òåì, êàêîå âðåìÿ òðàòèòñÿ, íà÷èíàÿ îò ñáîðà îáðàç-
öîâ è êîí÷àÿ âûÿâëåíèåì áîëüíîãî, íà÷àëîì åãî ëå÷å-
íèÿ è ýôôåêòèâíîé ðåàáèëèòàöèè [8].

Материалы и методы
Â ðàìêàõ Ôåäåðàëüíîé ïðîãðàììû ìàññîâîãî

ñêðèíèíãà â Êðàñíîäàðñêîì êðàå (ÊÊ) è Ðåñïóáëèêå
Àäûãåÿ (ÐÀ) íà áàçå óæå ñóùåñòâîâàâøåãî ñêðèíèíãà
íà ôåíèëêåòîíóðèþ áûë âíåäðåí ñêðèíèíã íîâîðîæ-
äåííûõ íà ÂÃ.

Îáñëåäîâàííûé êîíòèíãåíò ïðåäñòàâëÿë ñîáîé
ãðóïïó íîâîðîæäåííûõ (583 274 ÷åëîâåêà), ðîäèâøèõ-
ñÿ ñ 01.01.95 ã. ïî 31.12.05 ã. â 52 ðîäîâñïîìîãàòåëü-
íûõ ó÷ðåæäåíèÿõ ÊÊ è 8 ðîäîâñïîìîãàòåëüíûõ ó÷ðåæ-
äåíèÿõ ÐÀ.

Ó âñåõ íîâîðîæäåííûõ íà 4–5-é äåíü æèçíè (ó íåäî-
íîøåííûõ íà 7–14-é äåíü) áðàëàñü êðîâü (èç ïÿòêè), â
âèäå êàïëè íàíîñèëàñü íà ñïåöèàëüíóþ ïîðèñòóþ ôèëü-
òðîâàëüíóþ áóìàãó ìàðêè «Schleicher & Schuell 2992».
Ñîäåðæàíèå ÒÒÃ îïðåäåëÿëè â ñóõèõ ïÿòíàõ êðîâè ñ
ïîìîùüþ íàáîðîâ «DELFIA Neonatal hTSH» ôèíñêîé
ôèðìû «Wallac» ìåòîäîì èììóíîôëþîðåñöåíòíîãî
àíàëèçà ñ âðåìåííûì ðàçðåøåíèåì ëþìèíåñöåíöèè.

Îáùåïðèíÿòûé ïîðîã óðîâíÿ ÒÒÃ – 20 ìÅ/ë â öåëü-
íîé êðîâè (÷òî ýêâèâàëåíòíî 40 ìÅ/ë â ñûâîðîòêå ïðè
óðîâíå ãåìàòîêðèòà 50%). Ýòà êîíöåíòðàöèÿ áûëà ðå-
êîìåíäóåìîé äëÿ íîâîðîæäåííûõ 3–5 äíåé æèçíè. Íà
âòîðîì ýòàïå ñêðèíèíãà îöåíèâàëè êîíöåíòðàöèþ ÒÒÃ
â ïîâòîðíî âçÿòîì îáðàçöå êðîâè. Â ñîîòâåòñòâèè ñ ðå-
êîìåíäàöèÿìè Ìèíçäðàâà ÐÔ [5] ïðè óðîâíå ãîðìîíà
ìåíåå 5 ìÅ/ë ðåòåñò ñ÷èòàëè íåïîäòâåðæäåííûì. Ïðè
óðîâíå ÒÒÃ áîëåå 5 ìÅ/ë íîâîðîæäåííûõ îòíîñèëè ê
ãðóïïå ðèñêà ïî çàáîëåâàíèþ ÂÃ è íàïðàâëÿëè ê äåòñ-
êîìó ýíäîêðèíîëîãó äëÿ ðåøåíèÿ âîïðîñà î íàçíà÷å-
íèè ëå÷åíèÿ.

Äëÿ îöåíêè ýôôåêòèâíîñòè ëå÷åíèÿ â ñïåöèàëüíî
ðàçðàáîòàííûå àíêåòû áûëè âíåñåíû ñâåäåíèÿ î áîëü-
íûõ ñ ÂÃ, íàõîäèâøèõñÿ íà äèñïàíñåðíîì íàáëþäåíèè
â ËÏÓ êðàÿ è ÐÀ. Îöåíèâàëèñü ðåçóëüòàòû ëàáîðàòîð-
íîãî êîíòðîëÿ (óðîâåíü ÒÒÃ, Ò4) íà ôîíå ãîðìîíàëüíîé
òåðàïèè, ïîêàçàòåëè ôèçè÷åñêîãî, ïñèõîìîòîðíîãî ðàç-
âèòèÿ, ðåçóëüòàòû óëüòðàçâóêîâîãî èññëåäîâàíèÿ ÙÆ
è ðåíòãåíîãðàôèè êèñòåé, à òàêæå ó÷èòûâàëèñü çàêëþ-
÷åíèÿ ñïåöèàëèñòîâ (äåòñêèé ýíäîêðèíîëîã, íåâðîëîã,
ïåäèàòð, ïñèõîëîã), êóðèðóþùèõ áîëüíûõ äåòåé. Èíäåêñ
èíòåëëåêòóàëüíîãî ðàçâèòèÿ (IQ) îöåíèâàëñÿ ðèñóíî÷-
íûì òåñòîì «Íàðèñóé ÷åëîâåêà»  ïî ìåòîäèêå Ãóäè-
íàô-Õàððèñà ïðè êîíòðîëüíîì îáñëåäîâàíèè äåòåé ñ
ÂÃ â ÌÃÊ. Ñîãëàñíî ìåòîäèêå ïðè ïîêàçàòåëÿõ IQ<70
áàëëîâ ðåãèñòðèðîâàëîñü îòñòàâàíèå â óìñòâåííîì
ðàçâèòèè.
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