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ìÌËÍ‡Î¸Ì˚Â Ò‚ÓÈÒÚ‚‡ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓ„Ó „Â-
ÌÓÏ‡ – ˆËÚÓÔÎ‡ÁÏ‡ÚË˜ÂÒÍÓÂ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ, ÓÚÒÛÚ-
ÒÚ‚ËÂ ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËÈ Ë ‚˚ÒÓÍ‡fl ÒÍÓÓÒÚ¸ ÏÛÚËÓ-
‚‡ÌËfl – ÓÍ‡Á‡ÎËÒ¸ ÔÓÎÂÁÌ˚ÏË ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ‰Îfl ÔÓÔÛ-
ÎflˆËÓÌÌÓ-„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÈ. Ç ÚÂ˜ÂÌËÂ
ÔÓÒÎÂ‰ÌËı ÎÂÚ ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓ ÔÓ‚˚ÒËÎÒfl ËÌÚÂÂÒ Í
ÌÓ‚ÓÏÛ, ÌÂ‰‡‚ÌÓ ‚˚‰ÂÎÂÌÌÓÏÛ ÍÎ‡ÒÒÛ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ-
‚ÂÌÌ˚ı ·ÓÎÂÁÌÂÈ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ˚ı ·ËÓ-
ıËÏË˜ÂÒÍËÏË ‰ÂÙÂÍÚ‡ÏË ‚ ÒËÒÚÂÏÂ ÓÍËÒÎËÚÂÎ¸-
ÌÓ„Ó ÙÓÒÙÓËÎËÓ‚‡ÌËfl [1–5].

é ÚÓÏ, ˜ÚÓ Ì‡Û¯ÂÌËÂ ÔÓˆÂÒÒ‡ ‚˚‡·ÓÚÍË Ë
Ì‡ÍÓÔÎÂÌËfl ˝ÌÂ„ËË ‚ ÙÓÏÂ Äíî ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸
ÔË˜ËÌÓÈ ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÌÂÈÓÏ˚¯Â˜Ì˚ı ÒËÌ‰Ó-
ÏÓ‚, ËÁ‚ÂÒÚÌÓ ·ÓÎÂÂ ÚÂı ‰ÂÒflÚËÎÂÚËÈ. é‰Ì‡ÍÓ
Ò‡‚ÌËÚÂÎ¸ÌÓ ÌÂ‰‡‚ÌÓ ·˚Î‡ ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌ‡ ÔË˜ËÌ-
ÌÓ-ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ‡fl Ò‚flÁ¸ ÏÂÊ‰Û ËÁ‚ÂÒÚÌ˚ÏË Á‡·ÓÎÂ-
‚‡ÌËflÏË Ë ÒËÌ‰ÓÏ‡ÏË ÚËÔ‡ MERRF (ÏËÓÍÎÓÌ‡Î¸-
Ì‡fl ̋ ÔËÎÂÔÒËfl Ò “‡ÁÓ‚‡ÌÌ˚ÏË Í‡ÒÌ˚ÏË Ï˚¯Â˜-
Ì˚ÏË ‚ÓÎÓÍÌ‡ÏË”), MELAS (ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì‡fl
˝ÌˆÂÙ‡ÎÓÔ‡ÚËfl Ò ËÌÒÛÎ¸ÚÓÔÓ‰Ó·Ì˚ÏË ˝ÔËÁÓ‰‡ÏË
Ë Î‡ÍÚ‡Ú-‡ˆË‰ÓÁÓÏ), LHON (Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ‡fl ‡ÚÓ-
ÙËfl/ÌÂÈÓÔ‡ÚËfl ÁËÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂ‚Ó‚ ãÂ·Â‡), ÌÂ-
ÍÓÚÓ˚ÏË ÙÓÏ‡ÏË Ò‡ı‡ÌÓ„Ó ‰Ë‡·ÂÚ‡, Ò Ó‰ÌÓÈ
ÒÚÓÓÌ˚, Ë ÏÛÚ‡ˆËflÏË ‚ ÍÓ‰ËÛ˛˘ÂÏ ‡ÈÓÌÂ
ÏÚÑçä – Ò ‰Û„ÓÈ [6–11]. ïÓÚfl Ì‡Ë·ÓÎ¸¯ÂÈ ÔÓ-

ÚÂ·ÌÓÒÚ¸˛ ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÈ ˝ÌÂ„ËË Ó·Î‡‰‡-
˛Ú ÌÂÈÓÌ˚ „ÓÎÓ‚ÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡, ÁËÚÂÎ¸Ì˚È ÌÂ‚,
ÒÍÂÎÂÚÌ‡fl ÏÛÒÍÛÎ‡ÚÛ‡, ÒÂ‰Â˜Ì‡fl Ï˚¯ˆ‡, ÍÎÂÚ-
ÍË ÍÓÒÚÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡ Ë ̋ Ì‰ÓÍËÌÌ˚Â ÊÂÎÂÁ˚, ÂÂ ıÓ-
ÌË˜ÂÒÍËÈ ÌÂ‰ÓÒÚ‡ÚÓÍ ÏÓÊÂÚ ÔË‚ÂÒÚË Í Ô‡ÚÓÎÓ„Ë-
˜ÂÒÍËÏ ËÁÏÂÌÂÌËflÏ Ô‡ÍÚË˜ÂÒÍË ‚ Î˛·ÓÏ Ó„‡ÌÂ
[5, 12–14].

è‡ÚÓ„ÂÌÌ˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ÏÚÑçä, ËÏÂ˛˘ËÂ ÍÎ˛-
˜Â‚ÓÂ ÁÌ‡˜ÂÌËÂ ‚ Ô‡ÚÓ„ÂÌÂÁÂ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ı
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ, ‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl ÔÓ‚ÒÂÏÂÒÚÌÓ. í‡Í, ‚
ÄÌ„ÎËË ÓÌË Ì‡È‰ÂÌ˚ Ò ÔËÏÂÌÓÈ ˜‡ÒÚÓÚÓÈ 1 Ì‡
8000 ˜ÂÎÓ‚ÂÍ [15]. èÂÌÂÚ‡ÌÚÌÓÒÚ¸ Ë ˝ÍÒÔÂÒÒË‚-
ÌÓÒÚ¸ Ú‡ÍËı ÏÛÚ‡ˆËÈ ‚‡¸ËÛ˛Ú ‚ ̄ ËÓÍËı ÔÂ‰Â-
Î‡ı ÓÚ ÒÂÏ¸Ë Í ÒÂÏ¸Â Ë ÏÂÊ‰Û Ó‰ÒÚ‚ÂÌÌËÍ‡ÏË (ÔÓ
Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ÎËÌËË) Ó‰ÌÓÈ ÒÂÏ¸Ë Ë Á‡‚ËÒflÚ ÓÚ
ÏÌÓ„Ëı Ù‡ÍÚÓÓ‚, ÌÓ „Î‡‚Ì˚Ï Ó·‡ÁÓÏ ÓÚ „ÂÌÓÚË-
Ô‡ Ë ÛÓ‚Ìfl „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË (ÒÏÂÒ¸ ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı Ë
‰ËÍÓ„Ó ÚËÔ‡ ÏÓÎÂÍÛÎ ÏÚÑçä) [16, 17]. ìÓ‚ÂÌ¸
„ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË ÍÓÎÂ·ÎÂÚÒfl ‚ ÔÓˆÂÒÒÂ ÍÎÂÚÓ˜ÌÓ-
„Ó ‰ÂÎÂÌËfl, ÔÓ‰˜ËÌflflÒ¸ „Î‡‚Ì˚Ï Ó·‡ÁÓÏ ‚ÂÓflÚ-
ÌÓÒÚÌ˚Ï ÏÂı‡ÌËÁÏ‡Ï, Ò Ì‡Ë·ÓÎ¸¯ÂÈ ‡ÏÔÎËÚÛ‰ÓÈ
‰ÂÈÒÚ‚Û˛˘ËÏ Ì‡ ‡ÌÌËı ÒÚ‡‰Ëflı ÓÓ„ÂÌÂÁ‡ Ë ˝Ï·-
ËÓ„ÂÌÂÁ‡. èÓ˝ÚÓÏÛ ÙËÍÒ‡ˆËfl ÏÛÚ‡ÌÚÌÓÈ ÏÚÑçä
Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ 100% („ÓÏÓÔÎ‡ÁÏËfl) ËÌÓ„‰‡ Ì‡ÒÚÛÔ‡ÂÚ
ÛÊÂ ‚ ÒÎÂ‰Û˛˘ÂÏ ÔÓÍÓÎÂÌËË [18–20].
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ç‡ ÒÂ„Ó‰Ìfl ËÁ‚ÂÒÚÌ˚ ·ÓÎÂÂ 100 ÚÓ˜ÍÓ‚˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ Ë ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ÒÓÚ ÒÚÛÍÚÛÌ˚ı ÔÂÂÒÚÓÂÍ ÏËÚÓ-
ıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÈ Ñçä (ÏÚÑçä), Ò‚flÁ‡ÌÌ˚ı Ò ı‡‡ÍÚÂÌ˚ÏË ÌÂÈÓÏ˚¯Â˜Ì˚ÏË Ë ‰Û„ËÏË ÏËÚÓıÓÌ‰-
Ë‡Î¸Ì˚ÏË ÒËÌ‰ÓÏ‡ÏË – ÓÚ ÎÂÚ‡Î¸Ì˚ı Ë ÌÂÓÌ‡Ú‡Î¸ÌÓÏ ÔÂËÓ‰Â ÊËÁÌË ‰Ó Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ Ò ÔÓÁ‰ÌËÏ
Ì‡˜‡ÎÓÏ. çÂÔÓÒÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ‡fl ÔË˜ËÌ‡ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl Ë ‡Á‚ËÚËfl ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ı ‡ÒÒÚÓÈÒÚ‚
ÍÓÂÚÒfl ‚ ‰ÂÙÂÍÚ‡ı ÒËÒÚÂÏ˚ ÓÍËÒÎËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó ÙÓÒÙÓËÎËÓ‚‡ÌËfl. îÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍ‡fl ÏÌÓ„ÓÎËÍÓÒÚ¸ Ë
ÙÂÌÓÏÂÌ „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË, ÔË‡‚ÌË‚‡ÂÏ˚È ÌÂÍÓÚÓ˚ÏË ‡‚ÚÓ‡ÏË Í ÏÛÚ‡ˆËÓÌÌÓÏÛ „ÛÁÛ, – ÓÚÎË˜Ë-
ÚÂÎ¸Ì‡fl ÓÒÓ·ÂÌÌÓÒÚ¸ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ı ·ÓÎÂÁÌÂÈ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡. ÅÎ‡„Ó‰‡fl ‚˚fl‚ÎÂÌË˛ ‚ÒÂ ·ÓÎ¸¯Â„Ó
ÍÓÎË˜ÂÒÚ‚‡ Ô‡ˆËÂÌÚÓ‚ Ë ÓÔËÒ‡ÌË˛ ÒÓÚÂÌ Ó‰ÓÒÎÓ‚Ì˚ı, Ò‚Â‰ÂÌËfl Ó ‚Á‡ËÏÓÓÚÌÓ¯ÂÌËË ÏÂÊ‰Û „ÂÌÓÚË-
ÔÓÏ Ë ÙÂÌÓÚËÔÓÏ, ÒÚÛÍÚÛÂ Ë ˜‡ÒÚÓÚÂ ‚ÒÚÂ˜‡ÂÏÓÒÚË Ô‡ÚÓ„ÂÌÌ˚ı Ë ÛÒÎÓ‚ÌÓÈ-Ô‡ÚÓ„ÂÌÌ˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ
ÏÚÑçä ‚ ÔÓÔÛÎflˆËflı Ì‡Í‡ÔÎË‚‡˛ÚÒfl ÛÒÍÓÂÌÌ˚ÏË ÚÂÏÔ‡ÏË. ë‚Â‰ÂÌËfl ÔÓ „ÂÌÂÚËÍÂ Ë ˝ÔË‰ÂÏËÓÎÓ-
„ËË ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ı ·ÓÎÂÁÌÂÈ ‚‡ÊÌ˚ ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ‰Îfl ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓÈ ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÍË Ë „ÂÌÂÚË˜Â-
ÒÍÓ„Ó ÍÓÌÒÛÎ¸ÚËÓ‚‡ÌËfl. èÓÒÍÓÎ¸ÍÛ ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ÌÂÈÚ‡Î¸Ì˚Â, ÌÓ Ë ÒÎ‡·ÓÔ‡ÚÓ„ÂÌÌ˚Â ÏÛÚ‡ˆËË
ÏÚÑçä ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓ Ì‡Í‡ÔÎË‚‡˛ÚÒfl ‚ Ï‡ÚÂËÌÒÍËı ÙËÎÂÚË˜ÂÒÍËı ÎËÌËflı, ÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚È ‡Ì‡-
ÎËÁ ˝ÚËı ÏÛÚ‡ˆËÈ ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚ ËÌÚÂÂÒ ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ‰Îfl ÂÍÓÌÒÚÛÍˆËË „ÂÌÂ‡ÎÓ„Ë˜ÂÒÍÓ„Ó ‰Â‚‡ ˜ÂÎÓ-
‚ÂÍ‡ ÒÓ‚ÂÏÂÌÌÓ„Ó ‚Ë‰‡, ÌÓ Ë ‰Îfl ÓˆÂÌÍË Ëı ÁÌ‡˜ÂÌËfl ÔË ÓÚ·ÓÂ.
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îÂÌÓÚËÔË˜ÂÒÍ‡fl ˝ÍÒÔÂÒÒËfl ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı ÏÚÑçä
‚ÂÒ¸Ï‡ ÒıÓÊ‡ Ò Ô‡ÚÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËÏË ÔÓfl‚ÎÂÌËflÏË
ÏÛÚ‡ˆËÈ fl‰ÂÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌ˚ı Á‡ ‚˚‡-
·ÓÚÍÛ ˝ÌÂ„ËË ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ëflı. éÚÒ˛‰‡ Ë ÌÂÏ‡-
Î˚Â ÒÎÓÊÌÓÒÚË ÔË ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓÈ ‰Ë‡„ÌÓÒ-
ÚËÍÂ ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ,
ÒıÓ‰Ì˚ı ÔÓ ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ Í‡ÚËÌÂ, ÌÓ ‡ÁÎË˜‡˛-
˘ËıÒfl ÔÓ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÈ ÔËÓ‰Â [13, 14].

 

ÉÂÌ˚ ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ëflı

 

ÏÚÑçä ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ (16569 ÔÌ) ÒÓ‰ÂÊËÚ 37 „Â-
ÌÓ‚, ÔÓ‰ÛÍÚ˚ ÍÓÚÓ˚ı Û˜‡ÒÚ‚Û˛Ú ‚ ÔÓˆÂÒÒÂ ‚˚-
‡·ÓÚÍË ˝ÌÂ„ËË ‚ ‰˚ı‡ÚÂÎ¸ÌÓÈ ˆÂÔË ÏËÚÓıÓÌ‰-
ËÈ. èÓÒÎÂ‰Ìflfl ‡ÒÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl ‚Ó ‚ÌÛÚÂÌÌÂÈ
ÏÂÏ·‡ÌÂ ÏËÚÓıÓÌ‰ËÈ Ë ÒÓÒÚÓËÚ ËÁ ÔflÚË ÒÓÔfl-
ÊÂÌÌÓ ÙÛÌÍˆËÓÌËÛ˛˘Ëı ÙÂÏÂÌÚÌ˚ı ÍÓÏÔÎÂÍ-
ÒÓ‚, ‚ ˆÂÎÓÏ Ì‡Ò˜ËÚ˚‚‡˛˘Ëı 86 ÒÛ·˙Â‰ËÌËˆ.
Ç

 

  

 

ÓÒÌÓ‚ÌÓÏ ÓÌË ÍÓ‰ËÛ˛ÚÒfl fl‰ÂÌ˚ÏË „ÂÌ‡ÏË
(flÑçä), ÌÓ ÒÂÏ¸ ÒÛ·˙Â‰ËÌËˆ ÔÂ‚Ó„Ó ÙÂÏÂÌÚÌÓ-
„Ó ÍÓÏÔÎÂÍÒ‡ (ND1, 2, 3, 4, 4L, 5, 6), Ó‰ËÌ – ÚÂÚ¸-

Â„Ó (ˆËÚÓıÓÏ b), ÚË – ˜ÂÚ‚ÂÌÓ„Ó (COI, COII,
COIII) Ë ‰‚Â – ÔflÚÓ„Ó (Äíî‡Á‡ 6 Ë 8) ÍÓ‰ËÛ˛ÚÒfl
ÒÚÛÍÚÛÌ˚ÏË „ÂÌ‡ÏË ÏÚÑçä (ËÒÛÌÓÍ) [21–24].

åÓÎÂÍÛÎ‡ ÏÚÑçä ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ÔÓÏËÏÓ 13 ÒÚÛÍ-
ÚÛÌ˚ı „ÂÌÓ‚ ÒÓ‰ÂÊËÚ „ÂÌ˚ 22 ÏÚÑçä Ë ‰‚Ûı
êçä, ÔËÌËÏ‡˛˘Ëı Û˜‡ÒÚËÂ ‚ ÒËÌÚÂÁÂ ·ÂÎÍ‡ ÌÂ-
ÔÓÒÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓ ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ëflı. ÅÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó Â-
„ÛÎflÚÓÌ˚ı ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ ÏÚÑçä ‡ÒÔÓ-
Î‡„‡˛ÚÒfl ‚ ÌÂÍÓ‰ËÛ˛˘ÂÏ, Ú‡Í Ì‡Á˚‚‡ÂÏÓÏ
“ÍÓÌÚÓÎ¸ÌÓÏ ‡ÈÓÌÂ” (äê) ÔÓÚflÊÂÌÌÓÒÚ¸˛
1122 ÔÌ (16024–00576). é‰Ì‡ÍÓ ·ÓÎ¸¯Û˛ ̃ ‡ÒÚ¸ „Â-
ÌÓÏ‡ Á‡ÌËÏ‡ÂÚ ÍÓ‰ËÛ˛˘‡fl ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸,
‚ÌÛÚË ÍÓÚÓÓÈ ÏÂÊˆËÒÚÓÌÌ˚Ï Û˜‡ÒÚÍ‡Ï ÔË-
Ì‡‰ÎÂÊËÚ ‚ÒÂ„Ó 87 ÔÌ. Ç äê ‡ÁÏÂ˘ÂÌ˚ ÔÓÏÓÚÓ-
˚ ‰Îfl ÚflÊÂÎÓÈ (P

 

H

 

) Ë ÎÂ„ÍÓÈ (P

 

L

 

) ˆÂÔÂÈ, ‡ Ú‡ÍÊÂ
ÚÓ˜Í‡ ËÌËˆË‡ˆËË ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÚflÊÂÎÓÈ ˆÂÔË (O

 

H

 

).
ñÂÔË ËÏÂ˛Ú ‡ÒËÏÏÂÚË˜ÌÓÂ ‡ÒÔÂ‰ÂÎÂÌËÂ É/ñ-
Ô‡ ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚. ÅÓ„‡Ú‡fl „Û‡ÌËÌÓÏ ÚflÊÂÎ‡fl ̂ ÂÔ¸
ÒÓ‰ÂÊËÚ Ó·‡ „ÂÌ‡ êçä, ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó ÒÚÛÍÚÛ-
Ì˚ı Ë „ÂÌÓ‚ Úêçä. ãË¯¸ Ó‰ËÌ ÒÚÛÍÚÛÌ˚È (
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)
Ë ‚ÓÒÂÏ¸ „ÂÌÓ‚ Úêçä ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌ˚ ‚ ÎÂ„ÍÓÈ ˆÂ-
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ÔË. Ç ÔÓˆÂÒÒÂ ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÏÚÑçä Ó·‡ÁÛÂÚÒfl D-
ÔÂÚÎfl – ÚÂıˆÂÔÓ˜Â˜Ì˚È Û˜‡ÒÚÓÍ ‰ÎËÌÓÈ 710 ÔÌ ‚
ÒÓÒÚ‡‚Â äê. ê‡ÁÌÓÌ‡Ô‡‚ÎÂÌÌÓÒÚ¸ Ë ‡ÒËÌıÓÌ-
ÌÓÒÚ¸ – ÓÚÎË˜ËÚÂÎ¸Ì˚Â ÓÒÓ·ÂÌÌÓÒÚË ÔÓˆÂÒÒ‡
ÂÔÎËÍ‡ˆËË, Ò‚ÓÈÒÚ‚ÂÌÌ˚Â ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÏÛ
„ÂÌÓÏÛ. ëÚÛÍÚÛ‡ ÏÚÑçä ÏÎÂÍÓÔËÚ‡˛˘Ëı Ó·-
Ì‡ÛÊË‚‡ÂÚ ·ÓÎ¸¯ÓÂ ÒıÓ‰ÒÚ‚Ó Ò „ÂÌÓÏÓÏ ÔÓÍ‡-
ËÓÚ: „ÂÌ˚ ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ëflı ÎË¯ÂÌ˚ ËÌÚÓÌÓ‚ (ÌÂ-
ÍÓÚÓ˚Â ËÁ ÌËı ÔÂÂÍ˚‚‡˛ÚÒfl) Ë Ú‡ÌÒÍË·ËÛ-
˛ÚÒfl Ò ‰‚Ûı ÔÓÏÓÚÓÓ‚ ‚ ‚Ë‰Â ÔÓÎËˆËÒÚÓÌÌ˚ı
Ïêçä. èÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ÍÓÏÔ‡ÍÚÌÓÒÚ¸ ÏÚ-„Â-
ÌÓÏ‡ ÏÎÂÍÓÔËÚ‡˛˘Ëı, ÔË Â„Ó ‚˚ÒÓÍÓÈ ËÌÙÓ-
Ï‡ÚË‚ÌÓÒÚË, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌ‡ ÓÚËˆ‡ÚÂÎ¸Ì˚Ï ÓÚ·Ó-
ÓÏ ‚ ÔÓˆÂÒÒÂ ˝‚ÓÎ˛ˆËË [21, 22].

ÏÚÑçä ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ÓÚÎË˜‡ÂÚÒfl ‚˚ÒÓÍ‡fl ÒÍÓ-
ÓÒÚ¸ ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı Á‡ÏÂÌ, ‚ ÒÂ‰ÌÂÏ ‚ 10–17 ‡Á
‚˚¯Â ÒÍÓÓÒÚË ÏÛÚËÓ‚‡ÌËfl fl‰ÂÌ˚ı „ÂÌÓ‚, ˜ÚÓ
Ó·˙flÒÌflÂÚÒfl ÌÂÒÓ‚Â¯ÂÌÒÚ‚ÓÏ ÂÔ‡‡ˆËÓÌÌ˚ı
ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚, ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂÏ „ËÒÚÓÌÓ‚ Ë ÔËÒÛÚÒÚ‚Ë-
ÂÏ Ò‚Ó·Ó‰Ì˚ı ‡‰ËÍ‡ÎÓ‚ ÍËÒÎÓÓ‰‡ – ÔÓ·Ó˜Ì˚ı
ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ‡˝Ó·ÌÓ„Ó ‰˚ı‡ÌËfl [2, 13, 17, 22, 23, 25].
äÓÒ‚ÂÌÌ˚Ï ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰ÂÌËÂÏ ÒÔ‡‚Â‰ÎË‚ÓÒÚË ‰‡Ì-
ÌÓ„Ó Ó·˙flÒÌÂÌËfl ÏÓÊÂÚ ÔÓÒÎÛÊËÚ¸ Ó·Ì‡ÛÊÂÌËÂ
‡Ì‡ÎÓ„Ó‚ ÏÚÑçä ‚ fl‰ÂÌÓÏ „ÂÌÓÏÂ, ÍÓÚÓ˚Â ÏÛ-
ÚËÛ˛Ú Ò „Ó‡Á‰Ó ÏÂÌ¸¯ÂÈ ÒÍÓÓÒÚ¸˛, ˜ÂÏ Ò‡Ï‡
ÏÚÑçä [17, 26, 27]. ëÌËÊ‡fl ‚˚ıÓ‰ ˝ÌÂ„ËË, Ô‡ÚÓ-
„ÂÌÌ‡fl ÏÛÚ‡ˆËfl ÏÚÑçä, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ, ÔË‚Ó‰ËÚ Í
ËÁ·˚ÚÓ˜ÌÓÏÛ Ì‡ÍÓÔÎÂÌË˛ Ò‚Ó·Ó‰Ì˚ı ‡‰ËÍ‡ÎÓ‚
ÍËÒÎÓÓ‰‡. ëÎÂ‰ÒÚ‚ËÂÏ ÓÍËÒÎËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó ÒÚÂÒÒ‡
ÓÍ‡Á˚‚‡˛ÚÒfl Ì‡Û¯ÂÌËÂ ÔÓÌËˆ‡ÂÏÓÒÚË ‚ÌÛÚ-
ÂÌÌÂÈ ÏÂÏ·‡Ì˚ ÏËÚÓıÓÌ‰ËÈ Ë ‡ÍÚË‚‡ˆËfl Ù‡Í-
ÚÓÓ‚, ËÌËˆËËÛ˛˘Ëı ‡ÔÓÔÚÓÁ ÍÎÂÚÍË [28].

 

ÉÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËfl – ÍÎ˛˜Â‚ÓÈ 
ÙÂÌÓÏÂÌ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÈ 

„ÂÌÂÚËÍË

 

èË ÓÔÎÓ‰ÓÚ‚ÓÂÌËË ‚ ˆËÚÓÔÎ‡ÁÏÛ flÈˆÂÍÎÂÚ-
ÍË ÔÓÌËÍ‡˛Ú ÎË¯¸ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ÍÓÔËÈ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ
ÏÚÑçä, ‚ÍÎ‡‰ ÍÓÚÓ˚ı ‚ ÒÎÂ‰Û˛˘ÂÂ ÔÓÍÓÎÂÌËÂ
·ÎÓÍËÛÂÚÒfl Ì‡ ÏÓÎÂÍÛÎflÌÓÏ ÛÓ‚ÌÂ ÔÓ ÌÂËÁ‚Â-
ÒÚÌÓÈ ÔÓÍ‡ ÔË˜ËÌÂ. èË ÚÓÏ, ˜ÚÓ Ó‰Ì‡ ÏËÚÓıÓÌ-
‰Ëfl ÒÓ‰ÂÊËÚ ÓÍÓÎÓ 10 ÏÓÎÂÍÛÎ ÏÚÑçä, ˜ËÒÎÓ
ÍÓÔËÈ ÏÚÑçä ‚ ˆËÚÓÔÎ‡ÁÏÂ ÁÂÎÓÈ flÈˆÂÍÎÂÚÍË
˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ÏÓÊÂÚ ‰ÓÒÚË„‡Ú¸ 100000, ÌÓ ÔÓÒÎÂ ÔÂ-
‚˚ı Â˘Â ÁË„ÓÚË˜ÂÒÍËı ‰ÂÎÂÌËÈ ÓÌÓ ÌÂ ÔÂ‚˚¯‡ÂÚ
1000 Ì‡ ÍÎÂÚÍÛ. èËÏÂÌÓ ÒÚÓÎ¸ÍÓ ÊÂ ÍÓÔËÈ ÒÓ-
‰ÂÊ‡Ú ÒÚ‚ÓÎÓ‚˚Â ÍÎÂÚÍË ÍÓÒÚÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡ Ë ÎÂÈ-
ÍÓˆËÚ˚ ÍÓ‚Ë, ÌÓ ‚ ‰ËÙÙÂÂÌˆËÓ‚‡ÌÌ˚ı Ó„‡-
Ì‡ı Ë ÚÍ‡Ìflı, Ì‡ÔËÏÂ ‚ ÌÂÈÓÌ‡ı Ë ÒÍÂÎÂÚÌ˚ı
Ï˚¯ˆ‡ı, Ëı ˜ËÒÎÓ ÍÓÎÂ·ÎÂÚÒfl ‚ ÔÂ‰ÂÎ‡ı ÓÚ 5000
‰Ó 10000 Ì‡ ÍÎÂÚÍÛ [29, 30].

åÛÚËÓ‚‡‚¯‡fl ÏÚÑçä (ÚÓ˜ÍÓ‚‡fl ÏÛÚ‡ˆËfl ËÎË
‰ÂÎÂˆËfl) ÒÎÂ‰Û˛˘ÂÏÛ ÔÓÍÓÎÂÌË˛ Ó·˚˜ÌÓ ÔÂÂ-
‰‡ÂÚÒfl ‚ ÒÓÒÚÓflÌËË „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË, ÛÓ‚ÂÌ¸ ÍÓÚÓ-
ÓÈ ‚Ó ÏÌÓ„ÓÏ ÓÔÂ‰ÂÎflÂÚ ˝ÌÂ„ÂÚË˜ÂÒÍËÈ ÔÓÓ„
˝ÍÒÔÂÒÒËË ÏÛÚ‡ˆËÓÌÌ˚Ï ÒÓ·˚ÚËÈ [30–32]. ùÚÓÚ
ÛÓ‚ÂÌ¸ ÏÓÊÂÚ ‚‡¸ËÓ‚‡Ú¸ ‚ ‡ÁÌ˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı Ë
ÚÍ‡Ìflı Ó‰ÌÓ„Ó Ë ÚÓ„Ó ÊÂ ÔÓ·‡Ì‰‡ ËÎË Á‰ÓÓ‚Ó„Ó

ÌÓÒËÚÂÎfl ‚ ¯ËÓÍËı ÔÂ‰ÂÎ‡ı (1–99%). í‡Í, Û
·ÓÎ¸Ì˚ı Ò ‡ÚÓÙËÂÈ ÁËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó ÌÂ‚‡ ãÂ·Â‡
‰ÓÎfl ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı ÏÚÑçä ‚ ÎÂÈÍÓˆËÚ‡ı ÓÍ‡Á‡Î‡Ò¸
Ì‡ÏÌÓ„Ó ‚˚¯Â, ˜ÂÏ ‚ ÚÓÏ·ÓˆËÚ‡ı [33]. Ç ‰Û„ÓÏ
ÒÎÛ˜‡Â ·ÓÎÂÁÌË ãÂ·Â‡ ‰ÓÎfl ÏÛÚ‡ÌÚÌÓÈ ÏÚÑçä ‚
ÁËÚÂÎ¸ÌÓÏ ÌÂ‚Â Ë ÒÂÚ˜‡ÚÍÂ, ÍÓÚÓ˚Â ·˚ÎË ËÁÛ-
˜ÂÌ˚ ÔÓÒÏÂÚÌÓ, ÒÓÒÚ‡‚ËÎ‡ 100% („ÓÏÓÔÎ‡ÁÏËfl),
ÚÓ„‰‡ Í‡Í ÔËÊËÁÌÂÌÌ˚È ‡Ì‡ÎËÁ ÎÂÈÍÓˆËÚÓ‚ ÍÓ-
‚Ë Ó·Ì‡ÛÊË‚‡Î „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏË˛ [34].

Ç ÔÓÒÎÂ‰ÌËÂ „Ó‰˚ Ì‡Í‡ÔÎË‚‡ÂÚÒfl ‚ÒÂ ·ÓÎ¸¯Â
Ì‡·Î˛‰ÂÌËÈ Ë ˝ÍÒÔÂËÏÂÌÚ‡Î¸Ì˚ı ‰‡ÌÌ˚ı, ÛÍ‡-
Á˚‚‡˛˘Ëı Ì‡ ÓÎ¸ ÓÚ·Ó‡ Í‡Í ‚ ÍÎÂÚÍ‡ı Á‡Ó‰˚-
¯Â‚ÓÈ ÎËÌËË, Ú‡Í Ë ‚ ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı [31, 35–42].
í‡Í, ÔËÒÛÚÒÚ‚ËÂ ‚ ÏÓÁ„Â Ë ÒÍÂÎÂÚÌ˚ı Ï˚¯ˆ‡ı
·ÓÎ¸Ì˚ı Ò ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ÏË ÏËÓÔ‡ÚËflÏË Ë ˝Ì-
ˆÂÙ‡ÎÓÔ‡ÚËflÏË ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓ ·ÓÎ¸¯Â„Ó ˜ËÒÎ‡ ÍÓ-
ÔËÈ ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı ÏÚÑçä, ˜ÂÏ ‚ ÎÂÈÍÓˆËÚ‡ı ÍÓ‚Ë,
‚ÒÂ ˜‡˘Â Ó·˙flÒÌfl˛Ú ÓÚ·ÓÓÏ ÔÓÚË‚ ÒÚ‚ÓÎÓ‚˚ı
ÍÎÂÚÓÍ ÍÓ‚Ë, ÒÓ‰ÂÊ‡˘Ëı ‰‡ÌÌÛ˛ ÏÛÚ‡ˆË˛ [26, 31,
36–39]. àÁ·Ë‡ÚÂÎ¸Ì‡fl ˝ÎËÏËÌ‡ˆËfl ÒÚ‚ÓÎÓ‚˚ı
ÍÎÂÚÓÍ Ò Ô‡ÚÓ„ÂÌÌÓÈ ÏÛÚ‡ˆËÂÈ 
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, Ó·˚˜ÌÓ
‚ÒÚÂ˜‡˛˘‡flÒfl Û ·ÓÎ¸Ì˚ı MELAS, ÓÚÏÂ˜ÂÌ‡ Ë Û
·ÓÎ¸Ì˚ı Ò‡ı‡Ì˚Ï ‰Ë‡·ÂÚÓÏ [40].

Ç ÔÓˆÂÒÒÂ ËÌ‰Ë‚Ë‰Û‡Î¸ÌÓ„Ó ‡Á‚ËÚËfl ‡ÒÔÂ-
‰ÂÎÂÌËÂ ÍÎÓÌÓ‚ ÏÛÚËÓ‚‡‚¯ÂÈ ÏÚÑçä ‚ ÚÍ‡Ìflı
˜ÂÎÓ‚Â˜ÂÒÍÓ„Ó Ó„‡ÌËÁÏ‡ ÌÓÒËÚ ÒÎÛ˜‡ÈÌ˚È ı‡-
‡ÍÚÂ. çÓ Ú‡Í Í‡Í ‰ÂÙÂÍÚÌ˚Â ÏËÚÓıÓÌ‰ËË, ËÒ-
Ô˚Ú˚‚‡˛˘ËÂ ıÓÌË˜ÂÒÍÛ˛ ËÌÚÓÍÒËÍ‡ˆË˛ Ò‚Ó·Ó‰-
Ì˚ÏË ‡‰ËÍ‡Î‡ÏË ÍËÒÎÓÓ‰‡, ÔÓÎËÙÂËÛ˛Ú ·˚-
ÒÚÂÂ ÌÓÏ‡Î¸Ì˚ı, ÚÂÏ Ò‡Ï˚Ï ÍÓÏÔÂÌÒËÛfl
ÌÂı‚‡ÚÍÛ ˝ÌÂ„ËË, ÚÓ ‰ÓÎfl ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı ÏÚÑçä ‚
ÒÂ‰ÌÂÏ ÔÓ Ó„‡ÌÛ ËÎË ÚÍ‡ÌË ÔÓ„ÂÒÒË‚ÌÓ Û‚ÂÎË-
˜Ë‚‡ÂÚÒfl [13, 31, 40, 43, 44]. èÓÒÚÂÔÂÌÌÓ Ì‡Í‡ÔÎË-
‚‡flÒ¸, ÏÛÚ‡ˆËÓÌÌ˚È „ÛÁ ‰ÓÒÚË„‡ÂÚ ÔÓÓ„Ó‚Ó„Ó
ÛÓ‚Ìfl ˝ÍÒÔÂÒÒËË ÏÛÚ‡ÌÚÌÓ„Ó „ÂÌÓÚËÔ‡ Ë ÔÓfl‚-
ÎflÂÚ ÒÂ·fl ‚ ‚Ë‰Â ·ËÓıËÏË˜ÂÒÍËı, „ËÒÚÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËı
Ë ÍÎËÌË˜ÂÒÍËı ÔËÁÌ‡ÍÓ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÈ ·Ó-
ÎÂÁÌË. èËÌˆËÔ ÚÍ‡ÌÂÒÔÂˆËÙË˜ÌÓÒÚË ÔÓÎÓÊÂÌ ‚
ÓÒÌÓ‚Û ÒÚ‡ÚÂ„ËË ÎÂ˜ÂÌËfl ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÏËÚÓıÓÌ‰-
Ë‡Î¸Ì˚ı ÏËÓÔ‡ÚËÈ. Ç ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËË, ˜ÚÓ ËÁÏÂ-
ÌÂÌËÂ ÒÓÓÚÌÓ¯ÂÌËfl ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı Ë ÌÓÏ‡Î¸Ì˚ı
ÏÚÑçä ‚ ÔÓ‡ÊÂÌÌ˚ı Ó„‡Ì‡ı ‚ ÔÓÎ¸ÁÛ ÔÓÒÎÂ‰-
ÌËı ‰ÓÎÊÌÓ ÔËÓÒÚ‡ÌÓ‚ËÚ¸ ‡Á‚ËÚËÂ ·ÓÎÂÁÌË, ÒÚ‡-
ÎË ÔËÏÂÌflÚ¸, Ë ÌÂ ·ÂÁÛÒÔÂ¯ÌÓ, “‡ÌÚË„ÂÌÓÏÌ˚Â”
ÒÂ‰ÒÚ‚‡, Ì‡Ô‡‚ÎÂÌÌ˚Â Ì‡ ÚÓÏÓÊÂÌËÂ ÂÔÎËÍ‡-
ˆËË ÏÛÚ‡ÌÚÌÓÈ ÏÚÑçä [45–47].

 

äÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËfl 
Ô‡ÚÓ„ÂÌÌ˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ ÏÚÑçä

 

ïÓÚfl ÍÎËÌËÍÓ-·ËÓıËÏË˜ÂÒÍËÂ ı‡‡ÍÚÂËÒÚËÍË
ıÓÓ¯Ó ËÁ‚ÂÒÚÌ˚ [4, 48–51], Ó˜Â‚Ë‰ÌÓ, ̃ ÚÓ ·ÂÁ ÏÓ-
ÎÂÍÛÎflÌÓ„Ó ‡Ì‡ÎËÁ‡ ÏÚÑçä ÌÂ Ó·ÓÈÚËÒ¸ ÔË ÛÒ-
Ú‡ÌÓ‚ÎÂÌËË ‰Ë‡„ÌÓÁ‡, ‡ ÁÌ‡˜ËÚ Ë ÔÓ„ÌÓÁ‡ ‰Îfl Á‡-
·ÓÎÂ‚¯Ëı Ë ÒÚÂÔÂÌË ËÒÍ‡ ‰Îfl Á‰ÓÓ‚˚ı ÌÓÒËÚÂ-
ÎÂÈ. í‡Í Í‡Í Ó‰Ì‡ Ë Ú‡ ÊÂ ÏÛÚ‡ˆËfl ÏÚÑçä ÏÓÊÂÚ
ÔÓfl‚ÎflÚ¸Òfl ‡ÁÎË˜Ì˚ÏË ÙÂÌÓÚËÔ‡ÏË, ‡ ‡ÁÎË˜-
Ì˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ‚ ÏÓÎÂÍÛÎÂ ÏÚÑçä (Ì‡ÔËÏÂ, ÌÂ-
ÍÓÚÓ˚Â ÚÓ˜ÍÓ‚˚Â ÏÛÚ‡ˆËË Ë ‰ÂÎÂˆËË) ÏÓ„ÛÚ



 

4
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ëÛÍÂÌËÍ 

 

Ë ‰

 

.

 

ËÏÂÚ¸ ÍÎËÌË˜ÂÒÍË ÌÂ‡ÁÎË˜ËÏ˚Â ÙÂÌÓÚËÔ˚, Ëı
Û‰Ó·ÌÓ ÔÓ‰‡Á‰ÂÎflÚ¸ Ì‡: 1) ÒÏ˚ÒÎÓ‚˚Â Á‡ÏÂÌ˚ ‚
ÒÚÛÍÚÛÌ˚ı „ÂÌ‡ı; 2) ÏÛÚ‡ˆËË ‚ „ÂÌ‡ı Ë·ÓÒÓÏ-
Ì˚ı Ë Ú‡ÌÒÔÓÚÌ˚ı êçä Ë 3) ÒÚÛÍÚÛÌ˚Â ÔÂÂ-
ÒÚÓÈÍË, Á‡Ú‡„Ë‚‡˛˘ËÂ ·ÓÎ¸¯ËÂ ÒÂ„ÏÂÌÚ˚
ÏÚÑçä [14].

 

ëÏ˚ÒÎÓ‚˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ‚ ÒÚÛÍÚÛÌ˚ı „ÂÌ‡ı

 

ç‡Ë·ÓÎÂÂ ÚËÔË˜Ì˚Ï Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂÏ, ‡ÒÒÓˆËË-
Ó‚‡ÌÌ˚Ï ÒÓ ÒÏ˚ÒÎÓ‚˚ÏË Á‡ÏÂÌ‡ÏË ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰-
Ë‡Î¸ÌÓÏ „ÂÌÓÏÂ, fl‚ÎflÂÚÒfl Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏ‡fl ÔÓ ÊÂÌ-
ÒÍÓÈ ÎËÌËË ÌÂÈÓÔ‡ÚËfl (‡ÚÓÙËfl) ÁËÚÂÎ¸Ì˚ı
ÌÂ‚Ó‚ ãÂ·Â‡ (LHON) [1, 4, 6, 7, 14, 34, 52–57].
ÑÎfl LHON ı‡‡ÍÚÂÌÓ ÓÒÚÓÂ Ì‡˜‡ÎÓ Ò Ó‰ÌÓ‚Â-
ÏÂÌÌÓÈ ËÎË ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÈ ÔÓÚÂÂÈ ˆÂÌÚ‡Î¸-
ÌÓ„Ó ÁÂÌËfl Ì‡ Ó·‡ „Î‡Á‡ ÔÓ ÔË˜ËÌÂ ‰Â„ÂÌÂ‡ˆËË
ÍÎÂÚÓÍ „‡Ì„ÎËÓÁÌÓ„Ó ÒÎÓfl ÒÂÚ˜‡ÚÍË Ë ‡ÚÓÙËË
ÁËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó ÌÂ‚‡. ÅÓÎÂÁÌ¸ ˜‡˘Â ÔÓ‡Ê‡ÂÚ ÏÛÊ-
˜ËÌ (‚ ÒÓÓÚÌÓ¯ÂÌËË 4 : 1, 3 : 1) ‚ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ 16–40 ÎÂÚ
Ë ÓÚÎË˜‡ÂÚÒfl Í‡ÈÌÂÈ ‚‡Ë‡·ÂÎ¸ÌÓÒÚ¸˛ ÔÓ ÒÚÂÔÂ-
ÌË ˝ÍÒÔÂÒÒË‚ÌÓÒÚË Ë ÔÂÌÂÚ‡ÌÚÌÓÒÚË. é·Ì‡Û-
ÊÂÌËÂ ÒÏ˚ÒÎÓ‚ÓÈ ÏÛÚ‡ˆËË ‚ 

 

ND

 

-„ÂÌ‡ı Û ·ÓÎ¸Ì˚ı
LHON – „Î‡‚Ì˚È ÍËÚÂËÈ, ËÒÔÓÎ¸ÁÛÂÏ˚È ÔË
‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸ÌÓÏ ‰Ë‡„ÌÓÁÂ.

ÇÔÂ‚˚Â ÔË˜ËÌÌÓ-ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ‡fl Ò‚flÁ¸ ÏÂÊ‰Û
ÏÛÚ‡ˆËflÏË ‚ ÏÚÑçä Ë Ô‡ÚÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËÏË ËÁÏÂÌÂ-
ÌËflÏË ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ëflı Û ·ÓÎ¸Ì˚ı Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÈ
ÌÂÈÓÔ‡ÚËÂÈ ÁËÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂ‚Ó‚ ãÂ·Â‡ ·˚Î‡ ÛÒ-
Ú‡ÌÓ‚ÎÂÌ‡ ìÓÎÎÂÒÓÏ ‚ 1988 „. Ç ÏÚÑçä, ‚˚‰ÂÎÂÌ-
ÌÓÈ ËÁ ÍÓ‚Ë ÔÓ·‡Ì‰‡, ·˚Î‡ Ó·Ì‡ÛÊÂÌ‡ ÏÛÚ‡-
ˆËfl „ÂÌ‡ 

 

ND4

 

 ‚ ÔÓÁËˆËË 11778, ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÍÓÚÓ-
ÓÈ ÔÓËÁÓ¯Î‡ Á‡ÏÂÌ‡ ‚˚ÒÓÍÓÍÓÌÒÂ‚‡ÚË‚ÌÓ„Ó
‡„ËÌËÌ‡ Ì‡ „ËÒÚË‰ËÌ [6]. ÇÒÍÓÂ ÓÍ‡Á‡ÎÓÒ¸, ˜ÚÓ
ÏÛÚ‡ˆË˛ 

 

MTND4*LHON11778A

 

 Ó·Ì‡ÛÊË‚‡˛Ú ‚
50–70% ‚ÒÂı ÒÎÛ˜‡Â‚ LHON, ‚˚fl‚ÎflÂÏ˚ı Û Â‚Ó-
ÔÂÈˆÂ‚, Ë ÔËÏÂÌÓ Û 95% ·ÓÎ¸Ì˚ı LHON ‡ÁË‡Ú-
ÒÍÓ„Ó ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl [14].

Ç ÎËÚÂ‡ÚÛÂ ÓÔËÒ‡ÌÓ ÓÍÓÎÓ 26 ÒÏ˚ÒÎÓ‚˚ı Á‡-
ÏÂÌ, ÍÓÚÓ˚Â ‡ÒÒÓˆËËÛ˛ÚÒfl Ò ‡ÚÓÙËÂÈ ÁË-
ÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂ‚Ó‚ ãÂ·Â‡. èÓ ÒÚÂÔÂÌË ÌÂÁ‡‚ËÒËÏÓ-
ÒÚË Ëı ÔËÌflÚÓ ÔÓ‰‡Á‰ÂÎflÚ¸ Ì‡ ÔÂ‚Ë˜Ì˚Â Ë ‚ÚÓ-
Ë˜Ì˚Â ÏÛÚ‡ˆËË. ä ÔÂ‚Ë˜Ì˚Ï ÏÛÚ‡ˆËflÏ ÓÚÌÓÒflÚ
ÌÂÁ‡‚ËÒËÏ˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ‚˚ÒÓÍÓ„Ó ËÒÍ‡: 

 

3460A

 

 ‚
„ÂÌÂ 

 

ND1

 

, 

 

11778A

 

 ‚ „ÂÌÂ 

 

ND4

 

 Ë 

 

14459A

 

, 

 

14484C

 

 Ë

 

14495G

 

 ‚ „ÂÌÂ 

 

ND6

 

. èÂ‚Ë˜Ì˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ‚ ÒÓÒÚÓfl-
ÌËË „ÓÏÓ- ËÎË „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË ‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl ÔÓ‚ÒÂ-
ÏÂÒÚÌÓ Ì‡ ‡ÁÌ˚ı ÍÓÌÚËÌÂÌÚ‡ı ÌÂÁ‡‚ËÒËÏÓ ÓÚ ˝Ú-
ÌË˜ÂÒÍÓÈ ÔËÌ‡‰ÎÂÊÌÓÒÚË, ÌÓ ÓÚÒÛÚÒÚ‚Û˛Ú ‚ Á‰Ó-
Ó‚ÓÏ ÍÓÌÚÓÎÂ. ÇÚÓË˜Ì˚Â ÏÛÚ‡ˆËË, ÂÒÎË ÓÌË ÌÂ
ÒˆÂÔÎÂÌ˚ Ò ÔÂ‚Ë˜ÌÓÈ ÏÛÚ‡ˆËÂÈ, ‰‡ÎÂÍÓ ÌÂ ‚ÒÂ„‰‡
‡ÒÒÓˆËËÛ˛ÚÒfl Ò ‡ÚÓÙËÂÈ ÁËÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂ‚Ó‚
ãÂ·Â‡. é‰Ì‡ÍÓ ‚ÚÓË˜Ì˚Â ÏÛÚ‡ˆËË, Ì‡ÔËÏÂ
Ú‡ÍËÂ, Í‡Í 

 

4216C

 

 ‚ „ÂÌÂ 

 

ND1

 

 Ë 

 

13708A

 

 ‚ „ÂÌÂ 

 

ND5

 

,
ÓÔÂ‰ÂÎÂÌÌÓ ÛÒËÎË‚‡˛Ú ̋ ÍÒÔÂÒÒË‚ÌÓÒÚ¸ Ë ÔÂÌÂÚ-
‡ÌÚÌÓÒÚ¸ ÓÒÌÓ‚ÌÓÈ, ÔÂ‚Ë˜ÌÓÈ ÏÛÚ‡ˆËË. Ç ÒÂÏ¸-
flı ·ÓÎ¸Ì˚ı LHON Â‚ÓÔÂÈÒÍÓ„Ó ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl
ÓÌ‡ ‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl ˜‡˘Â, ˜ÂÏ ‚ ÒÎÛ˜‡ÈÌÓÈ ‚˚·ÓÍÂ
ËÁ ÚÓÈ ÊÂ ÔÓÔÛÎflˆËË (Ú‡·ÎËˆ‡) [1, 14, 54–62].

àÁ ÔÂ‚Ë˜Ì˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ Ò‡ÏÓÈ “ÊÂÒÚÍÓÈ” Ò˜Ë-
Ú‡ÂÚÒfl ÏÛÚ‡ˆËfl 
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, ÔÂÌÂÚ‡ÌÚ-
ÌÓÒÚ¸ ÍÓÚÓÓÈ ÔÂ‚˚¯‡ÂÚ 60%. éÌ‡ ÔË‚Ó‰ËÚ Í
Á‡ÏÂÌÂ ‚˚ÒÓÍÓÍÓÌÒÂ‚‡ÚË‚ÌÓ„Ó ‡Î‡ÌËÌ‡ Ì‡ ‚‡ÎËÌ
‚ ÔÓÎËÔÂÔÚË‰Â ND6 Ë ˝ÍÒÔÂÒÒËÛÂÚÒfl ‚ ‚Ë‰Â ‰‚Ûı
‡ÁÌ˚ı ÙÂÌÓÚËÔÓ‚ – ·ÓÎÂÁÌË ãÂ·Â‡ (LHON) Ë
Ó„‡ÌË˜ÂÒÍÓ„Ó ÔÓ‡ÊÂÌËfl ñçë – ‰ËÒÚÓÌËË. ä Ì‡-
ÒÚÓfl˘ÂÏÛ ‚ÂÏÂÌË ÓÔËÒ‡Ì˚ ÚË Ó‰ÓÒÎÓ‚Ì˚Â Ò
˝ÚÓÈ ÏÛÚ‡ˆËÂÈ. Ç Ó‰ÌÓÈ ËÁ Ó‰ÓÒÎÓ‚Ì˚ı, Ì‡Ò˜Ë-
Ú˚‚‡˛˘ÂÈ 42 Ó‰ÒÚ‚ÂÌÌËÍ‡ ÔÓ ÎËÌËË Ï‡ÚÂË, ‡Ú-
ÓÙË˛ ÁËÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂ‚Ó‚ ãÂ·Â‡ ËÏÂÎË 19%,
‰ËÒÚÓÌË˛ – 31%, Ë Ó·‡ ÍÎËÌË˜ÂÒÍËı ÙÂÌÓÚËÔ‡ ÓÚ-
ÏÂ˜ÂÌ˚ Û 2% [14, 58].

ë ˝‚ÓÎ˛ˆËÓÌÌÓÈ ÚÓ˜ÍË ÁÂÌËfl ÒÛ˘ÂÒÚ‚ÛÂÚ
Ó‰ËÌ ‚‡ÊÌ˚È ÍËÚÂËÈ, ÔÓÁ‚ÓÎfl˛˘ËÈ ÓÚÎË˜‡Ú¸
Ô‡ÚÓ„ÂÌÌ˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ÏÚÑçä ÓÚ ÒÎ‡·ÓÔ‡ÚÓ„ÂÌÌ˚ı
Ë ÌÂÈÚ‡Î¸Ì˚ı. ÇÂ‰Ì˚Â ÏÛÚ‡ˆËË, ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓ
ÒÌËÊ‡fl ÔËÒÔÓÒÓ·ÎÂÌÌÓÒÚ¸ Ëı ÌÓÒËÚÂÎÂÈ, ÛÚ‡˜Ë-
‚‡˛ÚÒfl ‚ ÚÂ˜ÂÌËÂ ÍÓÓÚÍÓ„Ó ˝‚ÓÎ˛ˆËÓÌÌÓ„Ó ‚Â-
ÏÂÌË, ıÓÚfl ‚˚ÒÓÍ‡fl ÒÍÓÓÒÚ¸ ÏÛÚËÓ‚‡ÌËfl ÏÚÑçä
ÔÂ‰ÓÔÂ‰ÂÎflÂÚ ËÁ ÌÂÁ‡‚ËÒËÏÓÂ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËÂ Ì‡
„ÂÚÂÓ„ÂÌÌÓÏ „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÏ ÙÓÌÂ. èÓ˝ÚÓÏÛ ÔÓËÒ-
ıÓÊ‰ÂÌËÂ ÏÛÚ‡ˆËË 

 

MTND6*LDYT14459A

 

 ÓÚ ÌÂ‰‡‚-
ÌÂ„Ó Ó·˘Â„Ó ÔÂ‰Í‡ (ÔÓ ÊÂÌÒÍÓÈ ÎËÌËË) Ï‡ÎÓ‚ÂÓ-
flÚÌÓ, ÔÓÒÍÓÎ¸ÍÛ ‚ÒÂ ÚË Ó‰ÓÒÎÓ‚Ì˚Â ‡ÁÎË˜‡˛ÚÒfl
ÔÓ ÔËÌ‡‰ÎÂÊÌÓÒÚË Í ‰‡‚ÌÓ ‰Ë‚Â„ËÓ‚‡‚¯ËÏ
ÏÚÑçä-ÎËÌËflÏ – Â‚ÓÔÂÈÒÍÓÈ I, ‡ÏÂËÍ‡ÌÓËÌ‰ÂÈ-
ÒÍÓÈ D Ë ‡ÙËÍ‡ÌÒÍÓÈ L [14, 58].

àÌËˆËËÓ‚‡ÌÌ˚È Ì‡ÏË Ì‡ ÚÂËÚÓËË á‡Ô‡‰-
ÌÓÈ ëË·ËË ÏÓÎÂÍÛÎflÌÓ-„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÈ Ë ·ËÓıË-
ÏË˜ÂÒÍËÈ ‡Ì‡ÎËÁ ·ÓÎ¸Ì˚ı ‡ÚÓÙËÂÈ/ÌÂÈÓÔ‡ÚËÂÈ
ÁËÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂ‚Ó‚ ãÂ·Â‡ (LHON) ÔÓÁ‚ÓÎËÎ ‚˚-
fl‚ËÚ¸ ÛÊÂ ËÁ‚ÂÒÚÌ˚Â Ë Ë‰ÂÌÚËÙËˆËÓ‚‡Ú¸ ÌÓ‚˚Â
ÏÛÚ‡ˆËË (Ú‡·ÎËˆ‡) [60, 61]. Ç ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ËË Ò ÓÊË-
‰‡ÌËÂÏ, ÒÂ‰Ë ÎËˆ ÒÎ‡‚flÌÒÍÓ„Ó ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl
Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ‡ÒÔÓÒÚ‡ÌÂÌÌÓÈ ÓÍ‡Á‡Î‡Ò¸ ÏÛÚ‡ˆËfl
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, ̃ ‡˘Â ‰Û„Ëı ‚ÒÚÂ˜‡˛˘‡flÒfl
ÒÂ‰Ë Â‚ÓÔÂÈˆÂ‚ Ò ·ÓÎÂÁÌ¸˛ ãÂ·Â‡. àÌÚÂÂÒ-
ÌÓÈ Ë Â‰ÍÓÈ Ì‡ıÓ‰ÍÓÈ ÓÍ‡Á‡Î‡Ò¸ ÏÛÚ‡ˆËfl

 

MTND4L*LHON10663C

 

, Ó·Ì‡ÛÊÂÌÌ‡fl Ì‡ÏË ‚
ÛÒÒÍÓÈ ÒÂÏ¸Â ËÁ ä‡Á‡ıÒÚ‡Ì‡ [61]. Ç ÓÚÎË˜ËÂ ÓÚ
‡ÌÂÂ ÓÔËÒ‡ÌÌ˚ı ‰‚Ûı ÒÂÏÂÈ Á‡Ô‡‰ÌÓ-Â‚ÓÔÂÈÒÍÓ-
„Ó ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl, ‚ ÍÓÚÓ˚ı ÓÒÌÓ‚Ì‡fl ÏÛÚ‡ˆËfl

 

MTND4L*LHON10663C

 

 ÒÓ˜ÂÚ‡Î‡Ò¸ Ò ‚‡Ë‡ÌÚÓÏ
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 [62], ‚ ÛÒÒÍÓÈ ÒÂÏ¸Â ‰‡Ì-
Ì˚È ‚‡Ë‡ÌÚ ÓÚÒÛÚÒÚ‚Ó‚‡Î, ˜ÚÓ ÔÓ·Û‰ËÎÓ Ì‡Ò ÓÚ-
ÌÂÒÚË 

 

MTCYB*LHON15257A

 

 Í Í‡ÚÂ„ÓËË ÏÛÚ‡ˆËÈ
‚ÚÓË˜ÌÓ„Ó ËÒÍ‡ (Ú‡·ÎËˆ‡).

 

åÛÚ‡ˆËË ÏÚÑçä, 
ÔË‚Ó‰fl˘ËÂ Í Ì‡Û¯ÂÌËflÏ ÒËÌÚÂÁ‡ ·ÂÎÍ‡

 

èÓ„ÂÒÒËÛ˛˘‡fl Ò ‚ÓÁ‡ÒÚÓÏ ÌÂÈÓÒÂÌÒÓ-
Ì‡fl „ÎÛıÓÚ‡, ÂÒÎË ÓÌ‡ Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÚÒfl ÔÓ ÎËÌËË Ï‡ÚÂ-
Ë, ˜‡ÒÚÓ ‡ÒÒÓˆËËÛÂÚÒfl Ò Á‡ÏÂÌÓÈ A Ì‡ É ‚ ÔÓÁËˆËË
1555 „ÂÌ‡ 12S êçä. ÇÂÓflÚÌÓÒÚ¸ ÔÓfl‚ÎÂÌËfl ˝ÚÓÈ
ÏÛÚ‡ˆËË, Ó·ÓÁÌ‡˜‡ÂÏÓÈ Í‡Í 
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,
Û‚ÂÎË˜Ë‚‡ÂÚÒfl Ò ‚ÓÁ‡ÒÚÓÏ Ë Á‡‚ËÒËÚ ÓÚ ÔÓ‚ÓˆË-
Û˛˘Ëı ‚ÌÂ¯ÌËı Ù‡ÍÚÓÓ‚: ÔÓfl‚ÎflÂÚÒfl ÔÓÒÎÂ
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ÔËÂÏ‡ ‡ÏËÌÓ„ÎËÍÓÁË‰Ó‚ [16, 63]. Ç ÒÓÒÚÓflÌËË „Ó-
ÏÓÔÎ‡ÁÏËË ˝Ú‡ ÏÛÚ‡ˆËfl ·˚Î‡ ‚ÔÂ‚˚Â Ë‰ÂÌÚËÙË-
ˆËÓ‚‡Ì‡ ‚ ·ÓÎ¸¯ÓÈ ÒÂÏ¸Â ‡‡·Ó‚ ‚ àÁ‡ËÎÂ –
·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó ̃ ÎÂÌÓ‚ ̋ ÚÓÈ ÒÂÏ¸Ë ÌÂ ÒÎ˚¯‡Ú Ò ÏÎ‡-
‰ÂÌ˜ÂÒÚ‚‡, ‡ ÏÂÌ¸¯ËÌÒÚ‚Ó ÛÚ‡ÚËÎË ÒÎÛı ‚ ‰ÂÚ-
ÒÍÓÏ ËÎË ˛ÌÓ¯ÂÒÍÓÏ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ [64]. Ñ‡Î¸ÌÂÈ¯ËÈ
‡Ì‡ÎËÁ ˝ÚÓÈ Ë ‰Û„Ëı ÒÂÏÂÈ Ò ‚ÓÊ‰ÂÌÌÓÈ ÌÂÈÓ-
ÒÂÌÒÓÌÓÈ „ÎÛıÓÚÓÈ, Ï‡ÚÂËÌÒÍËÏ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂÏ
Ë ÏÛÚ‡ˆËÂÈ 
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 ÔÓÍ‡Á‡Î, ˜ÚÓ
‡ÌÌÂÂ Ì‡˜‡ÎÓ ·ÓÎÂÁÌË Ò‚flÁ‡ÌÓ Ò ÏÓ‰ËÙËˆËÛ˛-
˘ËÏ ‚ÎËflÌËÂÏ ÂˆÂÒÒË‚Ì˚ı fl‰ÂÌ˚ı „ÂÌÓ‚ Ì‡ ÔÂ-
ÌÂÚ‡ÌÚÌÓÒÚ¸ ÏÛÚ‡ˆËË ÏÚÑçä [65–67].

åÛÚ‡ˆËË ‚ „ÂÌ‡ı Úêçä ÔËÁÌ‡Ì˚ ‚ Í‡˜ÂÒÚ‚Â
ÓÒÌÓ‚ÌÓÈ ÔË˜ËÌ˚ ˆÂÎÓ„Ó fl‰‡ ÚflÊÂÎ˚ı ÌÂÈÓ-
Ï˚¯Â˜Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ. Ç Ëı ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÈ Í‡-
ÚËÌÂ ‰ÓÏËÌËÛ˛Ú ÔËÁÌ‡ÍË ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÈ
ÏËÓÔ‡ÚËË ‚ ˝ÌˆÂÙ‡ÎÓÔ‡ÚËË. åËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚Â
ÏËÓÔ‡ÚËË ÔÂ‰ÒÚ‡‚Îfl˛Ú ÒÓ·ÓÈ Ó·ÓÒÓ·ÎÂÌÌÛ˛
„ÛÔÔÛ Ô‡ÚÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËı ÒÓÒÚÓflÌËÈ, ÓÚÎË˜ËÚÂÎ¸-
Ì˚Ï ÔËÁÌ‡ÍÓÏ ÍÓÚÓ˚ı fl‚ÎflÂÚÒfl ÔÓÎËÙÂ‡ˆËfl
Ë Ì‡ÍÓÔÎÂÌËÂ Ô‡ÚÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍË ËÁÏÂÌÂÌÌ˚ı ÏËÚÓ-
ıÓÌ‰ËÈ, ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡˛˘ËÂÒfl ‰Â„ÂÌÂ‡ˆËÂÈ ÒËÌ-
ˆËÚËfl Ï˚¯Â˜Ì˚ı ‚ÓÎÓÍÓÌ. èË Ó·‡·ÓÚÍÂ ÏÓ‰Ë-
ÙËˆËÓ‚‡ÌÌ˚Ï Í‡ÒËÚÂÎÂÏ ÉÓÏÓË ÓÌË ÓÍ‡¯Ë-

 

ëÔÂÍÚ ÏÛÚ‡ˆËÈ ÏÚÑçä ÔË Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌÓÈ ÌÂÈÓÔ‡ÚËË ÁËÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂ‚Ó‚ ãÂ·Â‡ (LHON) Û ÎËˆ Â‚ÓÔÂÈÒÍÓ„Ó
ÔÓËÒıÓÊ‰ÂÌËfl (ËÁ [1, 14, 60, 61])
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èËÏÂÌ‡fl ˜‡ÒÚÓÚ‡, %

·ÓÎ¸Ì˚Â 
LHON

Á‰ÓÓ‚˚È
ÍÓÌÚÓÎ¸

1

 

MTND6*LDYT14459A

 

èÂ‚Ë˜Ì˚È + +/– A72V ì êÂ‰ÍÓ 0

2

 

MTND4*LHON11788A

 

» +/– +/– R340H Ç + 50–70 0

3

 

MTND1*LHON3460A

 

» +/– +/– A52T ì + 10–20 0

4

 

MTND6*LHON14484C

 

» +/– – M64V ë 10–20 0

5

 

MTND2*LHON5244A

 

» + – G259S Ç êÂ‰ÍÓ 0

6

 

MTND5*LHON13730A

 

» + – G465E ì » 0

7

 

MTND4L*LHON10663C

 

» – – V65A ë + » 0

8

 

MTCO3*LHON9804A

 

èÂ‚Ë˜Ì‡fl? – – A200T Ç 1.5 0

9

 

MTATP6*LHON9101C

 

» – – I192T ë êÂ‰ÍÓ 0

10

 

MTND4*LDYT11696G

 

» – +/– V312I ë » 0

11

 

MTND6*LHON14482G

 

» – – M64I ë » 0

12

 

MTND6*LHON14498T

 

» + – Y59C ì » 0

13

 

MTND6*LHON14568T

 

» – – G36S ë » 0

14

 

MTND6*LDYT14596A

 

» + +/– I26M ì » 0

15

 

MTND1*LHON3635A

 

» – + S110N Ç + » 0

16

 

MTND1*LHON4640C

 

» – – I57M ì + » 0

17

 

MTATP6*LHON8551C

 

» – + F9L Ç + » 0

18

 

MTCYB*LHON15257A

 

ÇÚÓË˜Ì‡fl – – D171N Ç + 9 0.4

19

 

MTND5*LHON13708A

 

» – – A458T ì + 30 6

20

 

MTND1*LHON3394C

 

» – – Y30H Ç êÂ‰ÍÓ 0.9

21

 

MTND1*LHON4160C

 

» – + L285P Ç » 0

22

 

MTND1*LHON4216C

 

» – – Y304H ë + 50 15

23

 

MTND2*LHON4917G

 

» – – D150N Ç + 3 3

24

 

MTCO1*LHON7444A

 

» – – Ter

 

 

 

 K – 5 1

25

 

MTCO3*LHON9438A

 

» – – G78S Ç 2.5 4.6

26

 

MTCYB*LHON15812A

 

» – – V375M ì + 4.0 0.1

 

èËÏÂ˜‡ÌËÂ. Ç – ‚˚ÒÓÍÓ ÍÓÌÒÂ‚‡ÚË‚Ì˚È, ì – ÛÏÂÂÌÌÓ ÍÓÌÒÂ‚‡ÚË‚Ì˚È, C – ÒÎ‡·Ó ÍÓÌÒÂ‚‡ÚË‚Ì˚È. ÇÓÔÓÒËÚÂÎ¸Ì˚È ÁÌ‡Í
ÓÁÌ‡˜‡ÂÚ, ˜ÚÓ ÓÍÓÌ˜‡ÚÂÎ¸Ì‡fl ÍÎ‡ÒÒËÙËÍ‡ˆËfl ·Û‰ÂÚ ‚˚‡·ÓÚ‡Ì‡ ÔÓ ÏÂÂ ÔÛ·ÎËÍ‡ˆËË ÌÓ‚˚ı ‰‡ÌÌ˚ı.
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ëÛÍÂÌËÍ 

 

Ë ‰

 

.

 

‚‡˛ÚÒfl ‚ Í‡ÒÌ˚È ˆ‚ÂÚ – Ú‡Í Ì‡Á˚‚‡ÂÏ˚Â
“‡ÁÓ‚‡ÌÌ˚Â Í‡ÒÌ˚Â ‚ÓÎÓÍÌ‡” [4, 5, 10, 12, 50].
åÛÚ‡ˆËË ‚ „ÂÌ‡ı Úêçä ‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl ÚÓÎ¸ÍÓ ‚ ÒÓ-
ÒÚÓflÌËË „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË – Ó˜Â‚Ë‰ÌÓ, ÔÓ ÔË˜ËÌÂ
ÎÂÚ‡Î¸ÌÓÒÚË ÁË„ÓÚ Ò „ÓÏÓÔÎ‡ÁÏËÂÈ 

 

in utero

 

 [4, 6,
14, 40]. ÑÓÎfl ÏÛÚ‡ÌÚÌÓÈ ÏÚÑçä, ‚˚fl‚ÎflÂÏ‡fl ‚
ÒÍÂÎÂÚÌ˚ı Ï˚¯ˆ‡ı, Í‡Í Ô‡‚ËÎÓ, ÍÓÂÎËÛÂÚ Ò
ÚflÊÂÒÚ¸˛ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl Ë ÒÚÂÔÂÌ¸˛ ·ËÓıËÏË˜ÂÒ-
ÍËı Ë Ô‡ÚÓ„ËÒÚÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍËı ËÁÏÂÌÂÌËÈ 

 

in situ 

 

[42].

ç‡ ÒÂ„Ó‰Ìfl ÓÔËÒ‡Ì˚ ‰ÂÒflÚÍË Ó‰ÓÒÎÓ‚Ì˚ı Ò ÏÛ-
Ú‡ˆËflÏË ‚ „ÂÌ‡ı Úêçä. Ñ‚Â Ú‡ÍËÂ ÏÛÚ‡ˆËË, Ò ÔË-
ÏÂÌÓ Ó‰ËÌ‡ÍÓ‚˚Ï ‰ÂÙÂÍÚÓÏ ‚ I ÍÓÏÔÎÂÍÒÂ ‰˚ı‡-
ÚÂÎ¸ÌÓÈ ˆÂÔË, ‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl Ì‡ÏÌÓ„Ó ˜‡˘Â, ˜ÂÏ ‚ÒÂ
ÓÒÚ‡Î¸Ì˚Â: 

 

MTTL1*MELAS3243G

 

 (ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸-
Ì‡fl ˝ÌˆÂÙ‡ÎÓÔ‡ÚËfl Ò ËÌÒÛÎ¸ÔÓÚÓÔÓ·Ì˚ÏË ÒËÏÔÚÓ-
Ï‡ÏË Ë Î‡ÍÚ‡Ú-‡ˆË‰ÓÁÓÏ) Ë 

 

åííä*MERRF8344G

 

(ÏËÓÍÎÓÌË˜ÂÒÍ‡fl ˝ÔËÎÂÔÒËfl Ë “‡ÁÓ‚‡ÌÌ˚Â
Í‡ÒÌ˚Â ‚ÓÎÓÍÌ‡” ‚ ÒÍÂÎÂÚÌ˚ı Ï˚¯ˆ‡ı) [4, 5, 7, 9,
32, 42]. åÛÚ‡ˆËfl 

 

3243G

 

 ‚ „ÂÌÂ Úêçä

 

Leu

 

 ‚ÒÚÂ˜‡ÂÚ-
Òfl Ú‡ÍÊÂ ÔËÏÂÌÓ Û ÔÓÎÓ‚ËÌ˚ ·ÓÎ¸Ì˚ı Ò‡ı‡-
Ì˚Ï ‰Ë‡·ÂÚÓÏ, Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏ˚Ï ÔÓ ÎËÌËË Ï‡ÚÂË Ë
ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡˛˘ËÏÒfl ÌÂÈÓÒÂÌÒÓÌÓÈ „ÎÛıÓÚÓÈ,
ÌÓ ·ÂÁ ÒÓÔÛÚÒÚ‚Û˛˘Ëı ÔËÁÌ‡ÍÓ‚ ÔÓ‡ÊÂÌËfl ˆÂÌ-
Ú‡Î¸ÌÓÈ ÌÂ‚ÌÓÈ ÒËÒÚÂÏ˚ (ñçë), ı‡‡ÍÚÂÌ˚ı
‰Îfl MELAS. ìÓ‚ÂÌ¸ „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË Û Ú‡ÍËı
·ÓÎ¸Ì˚ı ıÓÓ¯Ó ÍÓÂÎËÛÂÚ Ò ‚ÓÁ‡ÒÚÓÏ Ì‡˜‡Î‡
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl [37, 38, 68].

ã˛·ÓÔ˚ÚÌÓ, ˜ÚÓ ÔË ÔËÏÂÌÓ Ó‰ËÌ‡ÍÓ‚ÓÏ
ÛÓ‚ÌÂ „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË (70%) ÔËÁÌ‡ÍË ÔÓ‡ÊÂÌËfl
ñçë Û ·ÓÎ¸Ì˚ı MELAS Ò ÏÛÚ‡ˆËÂÈ 

 

3243G

 

 ÔË-
ÒÛÚÒÚ‚Ó‚‡ÎË ÔÓÒÚÓflÌÌÓ, ÚÓ„‰‡ Í‡Í Û ·ÓÎ¸Ì˚ı
MERRF Ò ÏÛÚ‡ˆËÂÈ 

 

8344G

 

 ÓÌË Ì‡·Î˛‰‡ÎËÒ¸ Í‡È-
ÌÂ Â‰ÍÓ. ÇÂÓflÚÌÓÒÚ¸ ÓÊ‰ÂÌËfl ·ÓÎ¸ÌÓ„Ó Â·ÂÌ-
Í‡ ÌÓÒËÚÂÎ¸ÌËˆÂÈ ÏÛÚ‡ˆËË 

 

3243G

 

 ÒÓÒÚ‡‚ËÎ‡ – ÔË
ÚÓÏ ÊÂ ÛÓ‚ÌÂ „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË (~70%) – ‚ÂÎË˜ËÌÛ
‚ 11.4 ‡Á‡ ‚˚¯Â, ˜ÂÏ ‰Îfl ÊÂÌ˘ËÌ˚ Ò ÏÛÚ‡ˆËÂÈ Ò
ÏÛÚ‡ˆËÂÈ 

 

8344G

 

 [32]. Ç ‰Û„ÓÏ ÒÎÛ˜‡Â Û ÍÎËÌË˜Â-
ÒÍË Á‰ÓÓ‚ÓÈ Ï‡ÚÂË, ÌÓÒËÚÂÎ¸ÌËˆ˚ ÏÛÚ‡ˆËË

 

MTTL1*MELAS3243G

 

, „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËfl ‚ ÎÂÈÍÓˆË-
Ú‡ı ÍÓ‚Ë ÓÍ‡Á‡Î‡Ò¸ ÏËÌËÏ‡Î¸ÌÓÈ – 7.24%, ‚ ÒÍÂ-
ÎÂÚÌ˚ı Ï˚¯ˆ‡ı ÒÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ ‚˚¯Â – 18.11%, ÌÓ
fl‚ÌÓ ÌÂ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓÈ ‰Îfl ÔÂÓ‰ÓÎÂÌËfl ÔÓÓ„Ó‚Ó„Ó
ÛÓ‚Ìfl. èÓÔÓˆËfl ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı ÏÚÑçä ‚ 82 ËÁÛ-
˜ÂÌÌ˚ı ÓÓˆËÚ‡ı Ï‡ÚÂË ‚‡¸ËÓ‚‡Î‡ ‚ ÔÂ‰ÂÎ‡ı
ÓÚ 0 ‰Ó 45%, ‚ ÒÂ‰ÌÂÏ ÒÓÒÚ‡‚Ë‚ 12.64% Ì‡ flÈˆÂ-
ÍÎÂÚÍÛ ‚ ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ËË Ò „ËÔÓÚÂÁÓÈ ÒÎÛ˜‡ÈÌÓ„Ó
‡ÒÔÂ‰ÂÎÂÌËfl. èË ˝ÚÓÏ ÎÂÈÍÓˆËÚ˚ ÍÓ‚Ë ÂÂ 15-
ÎÂÚÌÂ„Ó, ÍÎËÌË˜ÂÒÍË Á‰ÓÓ‚Ó„Ó Ò˚Ì‡ ÒÓ‰ÂÊ‡ÎË
11.7% ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı ÏÚÑçä; ÌÂ‚˚ÒÓÍËÈ ÒÂ‰ÌËÈ
ÛÓ‚ÂÌ¸ „ÂÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË ‚ ÓÓˆËÚ‡ı Ï‡ÚÂË ÔÂ‰ÔÓ-
Î‡„‡ÂÚ ÔÓÌËÊÂÌÌÛ˛ ÒÚÂÔÂÌ¸ ËÒÍ‡ ÓÊ‰ÂÌËfl
·ÓÎ¸ÌÓ„Ó Â·ÂÌÍ‡ [19]. é˜Â‚Ë‰ÌÓ, ˜ÚÓ ÍÓÂÎfl-
ˆËfl ÏÂÊ‰Û „ÂÌÓÚËÔÓÏ, ÙÂÌÓÚËÔÓÏ Ë ÛÓ‚ÌÂÏ „Â-
ÚÂÓÔÎ‡ÁÏËË Û Ï‡ÚÂË Ë Â·ÂÌÍ‡ ÌÓÒËÚ ÛÌË‚Â-
Ò‡Î¸Ì˚È ı‡‡ÍÚÂ. Ç ˜‡ÒÚÌÓÒÚË, ˝Ú‡ ÍÓÂÎflˆËfl
ÔÓÒÎÂÊË‚‡ÂÚÒfl Û ·ÓÎ¸Ì˚ı Ò ÒËÌ‰ÓÏÓÏ NARP
(ÌÂÈÓ„ÂÌÌ‡fl Ï˚¯Â˜Ì‡fl ÒÎ‡·ÓÒÚ¸, ‡Ú‡ÍÒËfl Ë ÔË„-
ÏÂÌÚÌ˚È ÂÚËÌËÚ), Ò ÍÓÚÓ˚Ï ‡ÒÒÓˆËËÛ˛ÚÒfl ‰‚Â

ÒÏ˚ÒÎÓ‚˚Â Á‡ÏÂÌ˚ ‚ „ÂÌÂ Äíî‡Á˚ 6 – 

 

8993G/C

 

(ËÒÛÌÓÍ) [69].

 

ëÚÛÍÚÛÌ˚Â ÔÂÂÒÚÓÈÍË ÏÚÑçä
éÔËÒ‡ÌÓ ÏÌÓÊÂÒÚ‚Ó ÔÂÂÒÚÓÂÍ ‚ ÏÚÑçä

(‰ÛÔÎËÍ‡ˆËË, ‰ÂÎÂˆËË ËÎË Ëı ÍÓÏ·ËÌ‡ˆËË), ÔË‚Ó-
‰fl˘Ëı Í Ì‡Û¯ÂÌËflÏ ‚ ÒËÒÚÂÏÂ ÓÍËÒÎËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó
ÙÓÒÙÓËÎËÓ‚‡ÌËfl [14, 70, 71]. èË ̋ ÚÓÏ ‰ÂÎÂˆËfl
˜‡˘Â ‚ÒÂ„Ó ÔËıÓ‰ËÚÒfl Ì‡ ‡ÈÓÌ ÏÂÊ‰Û ÚÓ˜Í‡ÏË
ËÌËˆË‡ˆËË ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÚflÊÂÎÓÈ Ë ÎÂ„ÍÓÈ ˆÂÔÂÈ
(OH, OL) Ë Ó·˚˜ÌÓ ‚ÓÁÌËÍ‡ÂÚ ÒÔÓÌÚ‡ÌÌÓ ‚ ÂÁÛÎ¸-
Ú‡ÚÂ Ó¯Ë·ÓÍ ÂÔÎËÍ‡ˆËË. ÑÛÔÎËÍ‡ˆËfl Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÚ-
Òfl ˜‡˘Â, ˜ÂÏ ‰ÂÎÂˆËfl. èÓÍ‡Á‡ÚÂÎ¸Ì˚Ï ÔËÏÂÓÏ
ÏÓÊÂÚ ÒÎÛÊËÚ¸ Ó‰ÓÒÎÓ‚Ì‡fl Ò Ì‡ÒÎÂ‰ÛÂÏÓÈ ÔÓ ÎË-
ÌËË Ï‡ÚÂË ‰ÂÎÂˆËÂÈ ‡ÁÏÂÓÏ 10.4 ÚÔÌ Ë ‰ÛÔÎË-
Í‡ˆËÂÈ 6.1 ÚÔÌ ‚ ÒÓ˜ÂÚ‡ÌËË Ò Ò‡ı‡Ì˚Ï ‰Ë‡·ÂÚÓÏ
Ë ÌÂÈÓÒÂÌÒÓÌÓÈ „ÎÛıÓÚÓÈ [72, 73].

ëÂ‰Ë ÏÌÓÊÂÒÚ‚‡ ‚‡Ë‡ÌÚÓ‚ ‰ÂÎÂˆËfl ‡ÁÏÂÓÏ
4977 ÔÌ, Á‡ı‚‡Ú˚‚‡˛˘‡fl „ÂÌ˚ ÓÚ ND5 ‰Ó Äíî‡Á˚8,
‚ÒÚÂ˜‡ÂÚÒfl ˜‡˘Â, ˜ÂÏ ‚ÒÂ ÓÒÚ‡Î¸Ì˚Â (ËÒÛÌÓÍ).
í‡Í, ÏÚÑçä4977 ·˚Î‡ Ó·Ì‡ÛÊÂÌ‡ Û ·ÓÎ¸Ì˚ı
ÌÂÈÓÏ˚¯Â˜Ì˚ÏË Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËflÏË ÚËÔ‡ ÒËÌ‰ÓÏ‡
äÂÌÒ‡–ëÂÈ‡ (KSS), ÔË ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘ÂÈ Ì‡-
ÛÊÌÓÈ ÓÙÚ‡Î¸ÏÓÔÎÂ„ËË (CPEO) Ë ÒËÌ‰ÓÏÂ èË-
ÒÓÌ‡ (·ÓÎÂÁÌ¸ ÍÓÒÚÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡ Ë ÔÓ‰ÊÂÎÛ‰Ó˜ÌÓÈ
ÊÂÎÂÁ˚) [74, 75].

èÂ‚˚Â ÔËÁÌ‡ÍË Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÔÓfl‚Îfl˛ÚÒfl ÔÓ
ÏÂÂ Û‚ÂÎË˜ÂÌËfl ‰Ó ÔÓÓ„Ó‚Ó„Ó ÛÓ‚Ìfl ‰ÓÎË ÏÛ-
Ú‡ÌÚÌ˚ı ÏÚÑçä ‚ ‡ÍÚË‚ÌÓ ‰ÂÎfl˘ËıÒfl ÒÚ‚ÓÎÓ‚˚ı
ÍÎÂÚÍ‡ı ÍÓÒÚÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡. äÎËÌË˜ÂÒÍË ˝ÚÓ ÔÓfl‚-
ÎflÂÚÒfl ‚ ‚Ë‰Â Ô‡ÌˆËÚÓÔÂÌËË – ‚ ÒËÎÛ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË
ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÏÚÑçä. Ç ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÏÛÚ‡ÌÚÌ‡fl
ÏÚÑçä ‚ ÙÓÏÂÌÌ˚ı ˝ÎÂÏÂÌÚ‡ı ÍÓ‚Ë ÌÂ ‚˚fl‚-
ÎflÂÚÒfl, Ë ‰Îfl ÏÓÎÂÍÛÎflÌÓÈ ‰Ë‡„ÌÓÒÚËÍË ÌÂÓ·ıÓ-
‰ËÏ˚ ·ËÓÔÚ‡Ú˚ ËÁ ‰ËÙÙÂÂÌˆËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÚÍ‡ÌÂÈ –
ÒÍÂÎÂÚÌ˚ı Ï˚¯ˆ [14].

ëÚÓËÚ ÓÚÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ ‰ÂÎÂˆËfl ÏÚÑçä4977
‚ÒÚÂ˜‡ÂÚÒfl Ë Û Á‰ÓÓ‚˚ı ‚ÁÓÒÎ˚ı ÎËˆ; ‰ÓÎfl ÏÛ-
Ú‡ÌÚÌÓÈ ÏÚÑçä ‚ ÍÎÂÚÍÂ ‚ÓÁ‡ÒÚ‡ÂÚ ÔË ‚ÓÁ‰ÂÈ-
ÒÚ‚ËË ËÓÌËÁËÛ˛˘ÂÈ ‡‰Ë‡ˆËË Ë ÔÓ ÏÂÂ ÒÚ‡Â-
ÌËfl [76–78].

ÇÁ‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚ËÂ ‰‚Ûı „ÂÌÓÏÓ‚
ïÓÚfl ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó „ÂÌÓ‚, ÔÓ‰ÛÍÚ˚ ÍÓÚÓ˚ı ÓÚ-

‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌ˚ Á‡ ÌÓÏ‡Î¸ÌÓÂ ÙÛÌÍˆËÓÌËÓ‚‡ÌËÂ ÒËÒ-
ÚÂÏ˚ ÓÍËÒÎËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó ÙÓÒÙÓËÎËÓ‚‡ÌËfl, ‡ÒÔÓ-
Î‡„‡˛ÚÒfl ‚ ıÓÏÓÒÓÏ‡ı, Ì‡ ÒÂ„Ó‰Ìfl ËÁ‚ÂÒÚÌÓ ‚ÒÂ„Ó
ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ÎÓÍÛÒÓ‚, ÏÛÚ‡ˆËË ‚ ÍÓÚÓ˚ı ÏÓ„ÛÚ ‡Ò-
ÒÏ‡ÚË‚‡Ú¸Òfl ‚ Í‡˜ÂÒÚ‚Â ˝ÚËÓÎÓ„Ë˜ÂÒÍÓÈ ÔË˜Ë-
Ì˚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÈ ·ÓÎÂÁÌË [14]. Ç Í‡˜ÂÒÚ‚Â
ÔËÏÂ‡ ÏÓÊÌÓ ÒÓÒÎ‡Ú¸Òfl Ì‡ ÒËÌ‰ÓÏ ÌÂÈÓ„‡ÒÚ-
ÓËÌÚÂÒÚËÌ‡Î¸ÌÓÈ ˝ÌˆÂÙ‡ÎÓÔ‡ÚËË (MNGIE),
Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌÓÈ ÏÛÚ‡ˆËÂÈ „ÂÌ‡ ÚËÏÓ‰ËÌÙÓÒÙÓË-
Î‡Á˚ [79]. ÉÓ‡Á‰Ó ˜‡˘Â ÏÛÚ‡ˆËË ‚ fl‰ÂÌ˚ı „ÂÌ‡ı
ÏÓ‰ËÙËˆËÛ˛Ú ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ ÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ ÏËÚÓıÓÌ‰-
Ë‡Î¸ÌÓÏ „ÂÌÓÏÂ [80]. ÅÂÁ ‚ÂÓflÚÌÓ„Ó ‚ÎËflÌËfl
fl‰ÂÌÓ„Ó „ÂÌÓÏ‡ ÚÛ‰ÌÓ Ó·˙flÒÌËÚ¸, ÔÓ˜ÂÏÛ Ó‰Ì‡
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Ë Ú‡ ÊÂ ÚÓ˜ÍÓ‚‡fl ÏÛÚ‡ˆËfl (MTTL1*MELAS3243G)
‡ÒÒÓˆËËÛÂÚÒfl Ò Ú‡ÍËÏË ‡ÁÌ˚ÏË ÍÎËÌË˜ÂÒÍËÏË
ÙÂÌÓÚËÔ‡ÏË, Í‡Í Ò‡ı‡Ì˚È ‰Ë‡·ÂÚ Ë ˝ÌˆÂÙ‡ÎÓÔ‡-
ÚËfl [81]. äÓÏÂ ÚÓ„Ó, ‚ ÓÒÌÓ‚Â ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl ÌÂ-
ÍÓÚÓ˚ı ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ı ÏËÓÔ‡ÚËÈ, Ú‡ÍËı Í‡Í
ÓÙÚ‡Î¸ÏÓÔÎÂ„Ëfl Ë ÔÚÓÁ, ÏÓÊÂÚ ÎÂÊ‡Ú¸ ‰ÂÒÚ‡·Ë-
ÎËÁ‡ˆËfl ÏÓÎÂÍÛÎ˚ ÏÚÑçä, ËÌËˆËËÛÂÏ‡fl ÏÛÚ‡-
ˆËflÏË ‚ fl‰ÂÌ˚ı „ÂÌ‡ı [14].

ÇÓÁÌËÍ‡˛˘ËÂ ‚ ÔÓˆÂÒÒÂ ËÌ‰Ë‚Ë‰Û‡Î¸ÌÓ„Ó
‡Á‚ËÚËfl ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËÂ ÏÛÚ‡ˆËË ÏÚÑçä ÂÔÎËˆË-
Û˛ÚÒfl Ì‡fl‰Û Ò ÏÛÚ‡ˆËflÏË Á‡Ó‰˚¯Â‚ÓÈ ÎËÌËË,
ˆËÚÓÔÎ‡ÁÏ‡ÚË˜ÂÒÍËÏË ËÎË fl‰ÂÌ˚ÏË. èÂ‰ÔÓÎÓ-
ÊËÚÂÎ¸ÌÓ, ˜ÂÏ “ÊÂÒÚ˜Â” ÔÓ Ò‚ÓÂÏÛ ÍÎËÌË˜ÂÒÍÓÏÛ
ÔÓfl‚ÎÂÌË˛ Ë ÔÓÒÎÂ‰ÒÚ‚ËflÏ ‰Îfl ÂÂ ÌÓÒËÚÂÎÂÈ ËÒ-
ıÓ‰Ì‡fl ÏÛÚ‡ˆËfl, ÚÂÏ ‡Ì¸¯Â ·Û‰ÂÚ ÔÂÓ‰ÓÎÂÌ ·ËÓ-
˝ÌÂ„ÂÚË˜ÂÒÍËÈ ÔÓÓ„ Ë ÚÂÏ ‡Ì¸¯Â ÔÓfl‚flÚÒfl ÔË-
ÁÌ‡ÍË ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ı ·ÓÎÂÁÌÂÈ [14, 31, 32]. ùÚ‡
„ËÔÓÚÂÁ‡ ÓÚ˜‡ÒÚË Ó·˙flÒÌflÂÚ, ÔÓ˜ÂÏÛ ÔÓ‰‡‚Îfl˛-
˘ÂÂ ˜ËÒÎÓ ÒÎÛ˜‡Â‚ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚ı ‡ÒÒÚ-
ÓÈÒÚ‚ ÌÂ ÔÓfl‚ÎflÂÚ ÒÂ·fl ‚ ‡ÌÌÂÏ ‰ÂÚÒÚ‚Â, ÌÓ ÔÓ-
„ÂÒÒËÛÂÚ Ò ‚ÓÁ‡ÒÚÓÏ, ‚ ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ËË Ò Á‡ÍÓÌÓ-
ÏÂÌÓÈ ÚÂÌ‰ÂÌˆËÂÈ Í ÒÌËÊÂÌË˛ ÒÔÓÒÓ·ÌÓÒÚË
ÒËÒÚÂÏ˚ ÓÍËÒÎËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó ÙÓÒÙÓËÎËÓ‚‡ÌËfl ‚˚-
‡·‡Ú˚‚‡Ú¸ ̋ ÌÂ„Ë˛ ÔÓ ÏÂÂ ÒÚ‡ÂÌËfl ÍÎÂÚÍË [13].

ÏÚÑçä Ë ÔÓÔÛÎflˆËÓÌÌ‡fl „ÂÌÓÏËÍ‡

ëÓ„Î‡ÒÌÓ ÒÚ‡Ì‰‡ÚÌÓÈ ÏÓ‰ÂÎË ̋ ‚ÓÎ˛ˆËË ÏËÚÓ-
ıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓ„Ó „ÂÌÓÏ‡ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ÒÓ‚ÂÏÂÌÌÓ„Ó
‚Ë‰‡, ÔÓ‰‡‚Îfl˛˘ÂÂ ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó ÏÚÑçä-ÏÛÚ‡-
ˆËÈ ‚ Á‡Ó‰˚¯Â‚˚ı ÎËÌËflı ÌÂÈÚ‡Î¸Ì˚. éÌË ÔÓ-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓ Ì‡Í‡ÔÎË‚‡ÎËÒ¸ ‚ ÔÂ‰ÂÎ‡ı Ï‡ÚÂ-
ËÌÒÍËı ÙËÎÂÚË˜ÂÒÍËı ÎËÌËÈ Ò ÏÓÏÂÌÚ‡ ÔÓËÒ-
ıÓÊ‰ÂÌËfl ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ÒÓ‚ÂÏÂÌÌÓ„Ó ‚Ë‰‡ Ì‡
Ó„‡ÌË˜ÂÌÌÓÈ ÚÂËÚÓËË ‚ ÇÓÒÚÓ˜ÌÓÈ ÄÙËÍÂ
ÓÍÓÎÓ 130 Ú˚Ò. ÎÂÚ Ì‡Á‡‰ Ë Â„Ó ÔÓÒÎÂ‰Û˛˘Â„Ó ‡Ò-
ÒÂÎÂÌËfl ÔÓ ÁÂÏÌÓÏÛ ¯‡Û [1, 2, 14, 82]. åÂÊ‰Û ÚÂÏ
‚ÒÂ ·ÓÎ¸¯Â ‰‡ÌÌ˚ı Ò‚Ë‰ÂÚÂÎ¸ÒÚ‚ÛÂÚ Ó ÚÓÏ, ̃ ÚÓ ÒÎ‡-
·ÓÔ‡ÚÓ„ÂÌÌ˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ÏÚÑçä ‚ Ó‰ÌËı ÔÓÔÛÎfl-
ˆËflı Ë Ï‡ÚÂËÌÒÍËı ÙËÎÂÚË˜ÂÒÍËı ÎËÌËflı ‚ÒÚÂ-
˜‡˛ÚÒfl ˜‡˘Â, ˜ÂÏ ‚ ‰Û„Ëı, ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚÂÎ¸ÌÓ
·Î‡„Ó‰‡fl ‡‰‡ÔÚË‚ÌÓÏÛ ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚Û Ì‡ ‡ÌÌËı
˝Ú‡Ô‡ı ÓÒ‚ÓÂÌËfl ˜ÂÎÓ‚ÂÍÓÏ ëÂ‚ÂÌÓÈ Ö‚‡ÁËË
[1, 35]. Ç ÔÓÎ¸ÁÛ ˝ÚÓ„Ó ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËfl ÛÍ‡Á˚‚‡ÂÚ
ÚÓÚ Ù‡ÍÚ, ˜ÚÓ ÒÎ‡·Ó‚Â‰Ì˚Â ÓÒÌÓ‚Ì˚Â ÏÛÚ‡ˆËË –
MTND4*LHON11778A, MTND6*LHON14484C ËÎË
MTND4L*LHON10663C – ˜‡˘Â ˜ÂÏ ‚ ÔÓÎÓ‚ËÌÂ ÒÎÛ-
˜‡Â‚ ‚ÒÚÂ˜‡˛ÚÒfl ‚ ‡ÒÒÓˆË‡ˆËË ÒÓ ‚ÚÓË˜Ì˚ÏË ÏÛÚ‡-
ˆËflÏË MTND1*LHON4216C Ë MTND5*LHON1370A,
ı‡‡ÍÚÂÌ˚ÏË ‰Îfl Â‚ÓÔÂÈÒÍÓÈ „‡ÔÎÓ„ÛÔÔ˚ J.
ì˜ËÚ˚‚‡fl, ˜ÚÓ „‡ÔÎÓ„ÛÔÔ‡ J ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚ ÚÓÎ¸-
ÍÓ 9% Ó·˘ÂÂ‚ÓÔÂÈÒÍÓ„Ó ÔÛÎ‡ ÏÚÑçä, ‚ÂÓflÚ-
ÌÓÒÚ¸ ÚÓ„Ó, ˜ÚÓ ÒÎ‡·ÓÔ‡ÚÓ„ÂÌÌ˚Â ÏÛÚ‡ˆËË
ÏÚÑçä ‚ ÒÓÒÚ‡‚Â ˝ÚÓÈ „‡ÔÎÓ„ÛÔÔ˚ ˝ÍÒÔÂÒÒËÛ-
˛ÚÒfl ÒËÎ¸ÌÂÂ, ÌÂÊÂÎË ‚ ‰Û„Ëı, ÓÍ‡Á˚‚‡ÂÚÒfl ‰Ó-
ÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ ‚˚ÒÓÍÓÈ [60–62, 83]. ïÓÚfl ‚ ÒÓÓ·˘ÂÌËflı
‰Û„Ëı ‡‚ÚÓÓ‚ ÔË‚Â‰ÂÌ˚ ‰‡ÌÌ˚Â, ÌÂ ÒÓ„Î‡ÒÛ˛˘Ë-
ÂÒfl Ò ‚˚‰‚ËÌÛÚ˚Ï ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂÏ [33, 83], ‚ÔÓÎÌÂ
‚ÂÓflÚÌÓ, ˜ÚÓ ÌÂÍÓÚÓ˚Â ‚‡Ë‡ÌÚ˚ ÏÚÑçä, Ó·Î‡-

‰‡‚¯ËÂ ‡‰‡ÔÚË‚Ì˚Ï ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÓÏ ‚ ÔÓ¯ÎÓÏ,
Ì˚ÌÂ ÔÂ‰‡ÒÔÓÎ‡„‡˛Ú Í ‡Á‚ËÚË˛ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë-
‡Î¸ÌÓÈ ·ÓÎÂÁÌË. í‡Í Í‡Í ÒËÒÚÂÏ‡ ÓÍËÒÎËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó
ÙÓÒÙÓËÎËÓ‚‡ÌËfl Ó·Î‡‰‡ÂÚ ‰‚ÓflÍÓÈ ÙÛÌÍˆËÓ-
Ì‡Î¸ÌÓÈ ÒÔÓÒÓ·ÌÓÒÚ¸˛ – Ó·ÂÒÔÂ˜Ë‚‡Ú¸ ÍÎÂÚÍË
˝ÌÂ„ËÂÈ ‚ ÙÓÏÂ Äíî Ë ‚˚‡·‡Ú˚‚‡Ú¸ ÚÂÔÎÓ
‰Îfl ÚÂÏÓÂ„ÛÎflˆËË, ‰ËÙÙÂÂÌˆË‡Î¸Ì˚È ÓÚ·Ó ‚
ÔÂ‰ÍÓ‚˚ı ÔÓÔÛÎflˆËflı ëÂ‚ÂÌÓÈ Ö‚‡ÁËË ÏÓ„ ÒÓ-
ı‡ÌflÚ¸ ÚÂ ÏÛÚ‡ˆËË, ÍÓÚÓ˚Â ÒÔÓÒÓ·ÒÚ‚Ó‚‡ÎË Û‚Â-
ÎË˜ÂÌË˛ ÔÓËÁ‚Ó‰ÒÚ‚‡ ÚÂÔÎ‡ Ë ÛÎÛ˜¯ÂÌË˛ ÚÂ-
ÏÓÂ„ÛÎflˆËË Á‡ Ò˜ÂÚ ÒÌËÊÂÌËfl ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓÒÚË
ÔÓËÁ‚Ó‰ÒÚ‚‡ Äíî [1].

í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ‡fl ‡ÚÓÙËfl ÁË-
ÚÂÎ¸Ì˚ı ÌÂ‚Ó‚ ãÂ·Â‡, ÓÚÎË˜‡˛˘‡flÒfl ˜ÂÁ‚˚-
˜‡ÈÌÓ ̄ ËÓÍËÏ ÒÔÂÍÚÓÏ ÏÛÚ‡ˆËÈ ÏÚÑçä Ë Ò‡‚-
ÌËÚÂÎ¸ÌÓ ÔÓ‚˚¯ÂÌÌÓÈ ˜‡ÒÚÓÚÓÈ ‚ÒÚÂ˜‡ÂÏÓÒÚË,
ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚ ÒÓ·ÓÈ Ë‰Â‡Î¸ÌÛ˛ ÏÓ‰ÂÎ¸ ‰Îfl ËÁÛ˜Â-
ÌËfl ÓÎË ÒÎ‡·ÓÔ‡ÚÓ„ÂÌÌ˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ ÏÚÑçä ‚ ˝‚Ó-
Î˛ˆËË ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ ÒÓ‚ÂÏÂÌÌÓ„Ó ‚Ë‰‡ [84, 85]. åÓ-
‰ÂÎ¸ ÔÓÁ‚ÓÎflÂÚ ËÌÚÂ„ËÓ‚‡Ú¸ ‚ ÙËÎÓ„ÂÌÂÚË˜ÂÒ-
ÍÓÏ ‡Ì‡ÎËÁÂ ÒÓ‚ÓÍÛÔÌÓÒÚ¸ ‚ÒÂı ‰‡ÌÌ˚ı ÔÓ
ËÁÏÂÌ˜Ë‚ÓÒÚË ÏÚÑçä. Ç Í‡˜ÂÒÚ‚Â ÓÒÌÓ‚ÌÓ„Ó ÏÂÚÓ-
‰Ë˜ÂÒÍÓ„Ó ÔÓ‰ıÓ‰‡ ÔÂ‚ÓÒÚÂÔÂÌÌÓÂ ÁÌ‡˜ÂÌËÂ ÔË-
Ó·ÂÚ‡ÂÚ ÔÓÎÌÓÂ ÒÂÍ‚ÂÌËÓ‚‡ÌËÂ ËÌ‰Ë‚Ë‰Û‡Î¸Ì˚ı
„ÂÌÓÏÓ‚ ÏÚÑçä ÔÓ·‡Ì‰Ó‚, Á‰ÓÓ‚˚ı ÌÓÒËÚÂÎÂÈ
Ë ‚˚·ÓÓ˜ÌÓÈ ÒÓ‚ÓÍÛÔÌÓÒÚË ËÁ ÍÓÌÚÓÎ¸ÌÓÈ ÔÓ-
ÔÛÎflˆËË. ùÚË ‰‡ÌÌ˚Â ·Û‰ÛÚ ÔÓÎÂÁÌ˚ ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ
‰Îfl ÎÛ˜¯Â„Ó ÔÓÌËÏ‡ÌËfl ÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚ı ÏÂı‡ÌËÁ-
ÏÓ‚ ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌËfl Ë ‡Á‚ËÚËfl ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸-
Ì˚ı ·ÓÎÂÁÌÂÈ, ÌÓ Ë ‰Îfl ÓˆÂÌÍË ÒÍÓÓÒÚË ÏÛÚËÓ-
‚‡ÌËfl ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı Ò‡ÈÚÓ‚ ‚ ÍÓ‰ËÛ-
˛˘ÂÏ ‡ÈÓÌÂ Ë Ëı ÁÌ‡˜ÂÌËfl ÔË ÓÚ·ÓÂ ‚
˝‚ÓÎ˛ˆËÓÌÌÓÈ ËÒÚÓËË ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ [2, 59, 82].

Ä‚ÚÓ˚ Í‡ÈÌÂ ÔËÁÌ‡ÚÂÎ¸Ì˚ à.î. ÜËÏÛÎfi‚Û
Á‡ ÔÓÎÂÁÌ˚Â Á‡ÏÂ˜‡ÌËfl ÔÓ ÔÓ˜ÚÂÌËË ÛÍÓÔËÒË Ë
Ç.Ç. óÂÌ˚ı, ‰ËÂÍÚÓÛ åçíä “åËÍÓıËÛ„Ëfl
„Î‡Á‡” (çÓ‚ÓÒË·ËÒÍËÈ ÙËÎË‡Î), Á‡ ÔÓfl‚ÎÂÌÌ˚È
ËÌÚÂÂÒ Ë ÔÓÏÓ˘¸ ‚ ‡·ÓÚÂ.

ê‡·ÓÚ‡ ÔÓ‰‰ÂÊ‡Ì‡ ÒÎÂ‰Û˛˘ËÏË „‡ÌÚ‡ÏË: Fog-
arty International/NIH-TW01175, àçíÄë (96-1766) Ë
êîîà (00-04-49554).
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