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ȼȼȿȾȿɇɂȿ 
ɇɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɟ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ – ɧɚɢɛɨɥɟɟ 

ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɵɟ ɢ ɬɪɭɞɧɨ ɩɨɞɞɚɸɳɢɟɫɹ ɥɟɱɟɧɢɸ ɛɨɥɟɡɧɢ, ɩɪɢɜɨɞɹɳɢɟ ɤ 
ɢɧɜɚɥɢɞɢɡɚɰɢɢ ɢ ɫɦɟɪɬɢ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ. ɉɨɷɬɨɦɭ ɫɜɨɟɜɪɟɦɟɧɧɚɹ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɢ 
ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɟ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɚ ɷɬɢɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɛɭɞɭɬ ɫɩɨɫɨɛɫɬɜɨɜɚɬɶ ɫɨɡɞɚɧɢɸ 
ɫɪɟɞɫɬɜ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɢ ɢ ɫɧɢɠɟɧɢɸ ɜɨɡɦɨɠɧɵɯ ɪɢɫɤɨɜ ɢɯ ɪɚɡɜɢɬɢɹ. ȼ 
ɩɨɫɥɟɞɧɢɟ ɝɨɞɵ ɱɢɫɥɨ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ, ɤɚɫɚɸɳɢɯɫɹ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ (Ȼɉ), 
ɧɟɭɤɥɨɧɧɨ ɪɚɫɬɟɬ. ɗɬɢɨɥɨɝɢɹ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ (Ȼɉ) ɜɫɟ ɟɳɟ ɨɫɬɚɟɬɫɹ 
ɧɟɪɚɡɝɚɞɚɧɧɨɣ, ɧɟɫɦɨɬɪɹ ɧɚ ɦɧɨɝɨɥɟɬɧɢɟ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ. Ɉɤɨɥɨ 5-10% ɫɥɭɱɚɟɜ 
Ȼɉ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɟɧɵ ɦɨɧɨɝɟɧɧɵɦɢ ɮɨɪɦɚɦɢ, ɩɪɨɹɜɥɹɸɳɢɦɢɫɹ ɩɪɟɢɦɭɳɟɫɬɜɟɧɧɨ 
ɭ ɥɢɰ ɛɨɥɟɟ ɦɨɥɨɞɨɝɨ ɜɨɡɪɚɫɬɚ, ɬɨɝɞɚ ɤɚɤ ɛɨɥɶɲɢɧɫɬɜɨ ɫɥɭɱɚɟɜ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ 
ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɢɦɢ ɢ ɢɦɟɸɬ ɦɭɥɶɬɢɮɚɤɬɨɪɧɭɸ ɩɪɢɪɨɞɭ. Ʉɥɸɱɟɜɵɦ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɵɦ ɫɨɛɵɬɢɟɦ ɜ ɪɚɡɜɢɬɢɢ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɰɢɢ ɩɪɢ Ȼɉ ɹɜɥɹɟɬɫɹ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ ɤɨɧɮɨɪɦɚɰɢɢ ɜɟɡɢɤɭɥɹɪɧɨɝɨ ɛɟɥɤɚ ɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɢɧɢɰɢɢɪɭɸɳɟɟ 
ɟɝɨ ɮɢɛɪɢɥɥɢɡɚɰɢɸ ɫ ɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɟɦ ɧɟɣɪɨɬɨɤɫɢɱɧɵɯ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɚɬɢɱɟɫɤɢɯ 
ɚɝɪɟɝɚɬɨɜ ɢ ɬɟɥɟɰ Ʌɟɜɢ. ɉɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɨɟ ɞɟɣɫɬɜɢɟ ɛɟɥɤɚ ɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɩɪɢ Ȼɉ 
ɨɛɭɫɥɨɜɥɟɧɚ ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɫɤɢɦ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɟɦ ɫɪɟɞɨɜɵɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ, 
ɨɫɨɛɟɧɧɨɫɬɟɣ ɝɟɧɨɦɚ ɢ ɫɢɫɬɟɦɧɨɝɨ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɦɚ, ɱɬɨ ɜ ɫɨɜɨɤɭɩɧɨɫɬɢ 
ɨɩɪɟɞɟɥɹɟɬ ɯɚɪɚɤɬɟɪ ɩɪɨɰɟɫɫɨɜ ɤɥɟɬɨɱɧɨɣ ɞɟɬɨɤɫɢɤɚɰɢɢ, ɮɭɧɤɰɢɨɧɢɪɨɜɚɧɢɹ 
ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɣ, ɫɢɧɚɩɬɢɱɟɫɤɨɣ ɬɪɚɧɫɦɢɫɫɢɢ ɢ ɷɧɞɨɫɨɦɚɥɶɧɨɝɨ ɬɪɚɧɫɩɨɪɬɚ [1]. 

Ɉɞɢɧ ɢɡ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɱɚɫɬɨ ɡɚɞɚɜɚɟɦɵɯ ɜɨɩɪɨɫɨɜ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɢɧɬɟɪɟɫɭɸɬ 
ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ ɢ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ, ɫɬɪɚɞɚɸɳɢɯ Ȼɉ: «əɜɥɹɟɬɫɹ ɥɢ ɞɚɧɧɨɟ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɟ 
ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢ ɨɛɭɫɥɨɜɥɟɧɧɵɦ?». ɉɨ ɞɚɧɧɵɦ ɩɪɨɜɟɞɟɧɧɵɯ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ, ɜ ɪɹɞɟ 
ɫɥɭɱɚɟɜ ɞɟɣɫɬɜɢɬɟɥɶɧɨ ɭɞɚɟɬɫɹ ɧɚɣɬɢ ɫɜɹɡɶ ɝɟɧɧɨɣ ɦɭɬɚɰɢɢ ɫ ɪɚɡɜɢɬɢɟɦ ɷɬɨɝɨ 
ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. ȼ ɱɚɫɬɧɨɫɬɢ, ɦɭɬɚɰɢɹ a-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɝɟɧɚ LRRK2, ɝɟɧɚ ɩɚɪɤɢɧɚ, 
PTEN-ɢɧɞɭɰɢɪɨɜɚɧɧɨɣ ɤɢɧɚɡɵ 1, ɝɟɧɚ DJ-1 ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɫɟɦɟɣɧɵɯ 
ɫɥɭɱɚɟɜ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ Ȼɉ. Ɉɞɧɚɤɨ ɢɡɨɥɢɪɨɜɚɧɧɵɣ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɫɢɜɧɵɣ ɢɥɢ 
ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɵɣ ɬɢɩ ɧɚɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɜɫɬɪɟɱɚɟɬɫɹ ɞɨɜɨɥɶɧɨ ɪɟɞɤɨ. Ʉɪɨɦɟ ɬɨɝɨ, ɪɢɫɤ 
ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɢ ɞɚɧɧɨɝɨ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɭ ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ ɩɟɪɜɨɣ ɥɢɧɢɢ 
ɜɵɲɟ ɜ ɬɪɢ ɪɚɡɚ, ɱɟɦ ɜ ɫɪɟɞɧɟɦ ɜ ɩɨɩɭɥɹɰɢɢ. ɉɪɢɱɢɧɭ ɢɡɛɢɪɚɬɟɥɶɧɨɣ 
ɧɚɫɥɟɞɭɟɦɨɫɬɢ ɫɜɹɡɵɜɚɸɬ ɫ ɧɚɥɢɱɢɟɦ ɬɚɤ ɧɚɡɵɜɚɟɦɵɯ ɝɟɧɨɜ ɪɢɫɤɚ, ɤɨɬɨɪɵɟ 
ɭɜɟɥɢɱɢɜɚɸɬ ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬɶ ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ ɭ ɬɨɝɨ ɢɥɢ ɢɧɨɝɨ ɢɧɞɢɜɢɞɭɭɦɚ [2]. 
ɉɨɷɬɨɦɭ ɜɵɹɜɥɟɧɢɟ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɚɯ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ Ȼɉ, ɦɨɠɟɬ ɫɬɚɬɶ 
ɪɟɤɨɦɟɧɞɚɰɢɟɣ ɤ ɩɪɨɮɢɥɚɤɬɢɤɟ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɞɚɧɧɨɣ ɩɚɬɨɥɨɝɢɢ. 

ɂɧɮɨɪɦɚɰɢɸ ɨ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɩɨɥɧɨɦ ɫɩɟɤɬɪɟ ɜɫɟɯ ɦɭɬɚɰɢɣ, ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɵɯ 
ɫ ɪɚɡɜɢɬɢɟɦ Ȼɉ, ɡɚ ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɶɧɨ ɤɨɪɨɬɤɨɟ ɜɪɟɦɹ, ɦɨɠɧɨ ɩɨɥɭɱɢɬɶ ɩɪɢ 
ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɢ ɬɟɯɧɨɥɨɝɢɢ MLPA (Ɇɭɥɶɬɢɩɥɟɤɫɧɚɹ ɚɦɩɥɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɥɢɝɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɡɨɧɞɨɜ) ɢ ɫɟɤɜɟɧɚɬɨɪɚ ɫ ɮɭɧɤɰɢɟɣ ɤɚɩɢɥɥɹɪɧɨɝɨ ɷɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ. 

ɋɟɝɨɞɧɹ ɧɟ ɫɭɳɟɫɬɜɭɟɬ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɧɵɯ ɫɪɟɞɫɬɜ, ɫɩɨɫɨɛɧɵɯ ɩɪɟɞɨɬɜɪɚɬɢɬɶ 
ɢɥɢ ɡɚɦɟɞɥɢɬɶ ɩɪɨɰɟɫɫ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɰɢɢ. ɉɨɞɛɨɪ ɧɟɣɪɨɩɪɨɬɟɤɬɨɪɧɨɣ ɬɟɪɚɩɢɢ 
ɨɫɥɨɠɧɹɟɬɫɹ ɬɟɦ, ɱɬɨ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɚɹ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɩɪɨɹɜɥɹɟɬɫɹ ɩɪɢ 
ɝɢɛɟɥɢ ɨɤɨɥɨ 80% ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɱɟɪɧɨɣ ɫɭɛɫɬɚɧɰɢɢ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɨɬɫɭɬɫɬɜɢɟɦ 
ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɵɯ ɦɟɬɨɞɨɜ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɧɚ ɩɪɟɤɥɢɧɢɱɟɫɤɨɣ ɫɬɚɞɢɢ ɢ 
ɦɨɧɢɬɨɪɢɧɝɚ ɨɬɜɟɬɚ ɧɚ ɩɪɢɦɟɧɹɟɦɭɸ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɧɭɸ ɬɟɪɚɩɢɸ.  
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Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ, ɰɟɥɶ ɪɚɛɨɬɵ – ɨɫɜɨɟɧɢɟ ɢ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟ MLPA ɚɧɚɥɢɡɚ ɫ 
ɰɟɥɶɸ ɚɧɚɥɢɡɚ ɦɭɬɚɰɢɣ, ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɫ Ȼɨɥɟɡɧɶɸ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ. ɂɫɯɨɞɹ ɢɡ 
ɩɨɫɬɚɜɥɟɧɧɨɣ ɰɟɥɢ, ɛɵɥɢ ɫɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɵ ɫɥɟɞɭɸɳɢɟ ɡɚɞɚɱɢ: 

1. ɉɪɨɜɟɫɬɢ ɥɢɬɟɪɚɬɭɪɧɵɣ ɩɨɢɫɤ ɝɟɧɨɜ, ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɫ Ȼɨɥɟɡɧɶɸ 
ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ. 

2. Ɉɫɜɨɢɬɶ ɦɟɬɨɞ ɮɪɚɝɦɟɧɬɧɨɝɨ ɚɧɚɥɢɡɚ ɧɚ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɨɦ ɚɧɚɥɢɡɚɬɨɪɟ 
AB3500. 

3. ɉɪɨɜɟɫɬɢ ɚɧɚɥɢɡ ɩɨ ɩɨɢɫɤɭ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɚɯ, ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɫ Ȼɉ 
ɞɥɹ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɝ. Ʉɪɚɫɧɨɹɪɫɤɚ, ɫɬɪɚɞɚɸɳɢɯ ɞɚɧɧɨɣ ɩɚɬɨɥɨɝɢɟɣ.  
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ɈɋɇɈȼɇȺə ЧȺɋɌɖ 
1 Ɉɛɡɨɪ ɥɢɬɟɪɚɬɭɪɵ 

 

1.1  Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɟ ɦɟɬɨɞɵ ɜ ɨɰɟɧɤɟ ɪɚɡɜɢɬɢɹ 
ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɚɪɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ 

 

1.1.1 Ʉɥɢɧɢɱɟɫɤɚɹ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ 
ɇɚ ɫɟɝɨɞɧɹɲɧɢɣ ɞɟɧɶ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɟ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ, ɬɚɤɢɟ ɤɚɤ, 

ɧɚɩɪɢɦɟɪ Ȼɨɥɟɡɧɶ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɢ Ȼɨɥɟɡɧɶ Ⱥɥɶɰɝɟɣɦɟɪɚ (ȻȺ) ɩɪɨɹɜɥɹɟɬ ɜɵɫɨɤɭɸ 
ɝɟɬɟɪɨɝɟɧɧɨɫɬɶ ɜ ɨɬɧɨɲɟɧɢɢ ɥɟɠɚɳɟɝɨ ɜ ɨɫɧɨɜɟ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨɝɨ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɚ ɫ 
ɭɱɚɫɬɢɟɦ ɦɧɨɝɢɯ, ɞɨ ɤɨɧɰɚ ɧɟ ɢɡɭɱɟɧɧɵɯ, ɩɭɬɟɣ ɢ ɦɟɯɚɧɢɡɦɨɜ. Ⱦɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ 
ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɜɫɟ ɟɳɟ ɫɥɨɠɧɚ ɢ ɩɨɥɧɨɫɬɶɸ ɡɚɜɢɫɢɬ ɨɬ 
ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢɯ ɫɢɦɩɬɨɦɨɜ [3].  

ɋɨɝɥɚɫɧɨ Ⱥɧɝɥɢɣɫɤɨɦɭ ɨɛɳɟɫɬɜɭ Brain Bank ɩɨ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɨɣ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɟ 
Ȼɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɞɥɹ ɩɨɫɬɚɧɨɜɤɢ ɞɢɚɝɧɨɡɚ Ȼɉ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɧɚɥɢɱɢɟ 
ɫɥɟɞɭɸɳɢɯ ɫɢɦɩɬɨɦɨɜ: ɛɪɚɞɢɤɢɧɟɡɢɹ (ɡɚɦɟɞɥɟɧɧɨɫɬɶ) ɜ ɫɨɱɟɬɚɧɢɢ ɫ ɯɨɬɹ ɛɵ 
ɨɞɧɢɦ ɢɡ ɬɪɟɯ ɫɢɦɩɬɨɦɨɜ – ɦɵɲɟɱɧɨɣ ɪɢɝɢɞɧɨɫɬɶɸ, ɬɪɟɦɨɪɨɦ ɩɨɤɨɹ, 
ɩɨɫɬɭɪɚɥɶɧɨɣ ɧɟɭɫɬɨɣɱɢɜɨɫɬɶɸ, ɧɟ ɜɵɡɜɚɧɧɨɣ ɜɟɫɬɢɛɭɥɹɪɧɨɣ, ɦɨɡɠɟɱɤɨɜɨɣ 
ɢɥɢ ɩɪɨɩɪɢɨɰɟɩɬɢɜɧɨɣ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɟɣ [4]. ɗɬɢ ɠɟ ɤɪɢɬɟɪɢɢ ɩɨɫɬɚɧɨɜɤɢ ɞɢɚɝɧɨɡɚ 
Ȼɉ ɢɫɩɨɥɶɡɭɸɬɫɹ ɜ Ɋɨɫɫɢɢ.   

ɉɨɞɬɜɟɪɠɞɟɧɢɟɦ ɞɢɚɝɧɨɡɚ Ȼɉ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɢɟ ɬɟɥɟɰ Ʌɟɜɢ ɜ ɱɟɪɧɨɣ 
ɫɭɛɫɬɚɧɰɢɢ ɩɪɢ ɩɚɬɨɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɟɫɤɨɦ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɢ, ɱɬɨ ɧɟɜɨɡɦɨɠɧɨ ɩɪɢ 
ɠɢɡɧɢ ɛɨɥɶɧɨɝɨ. ɉɪɢɠɢɡɧɟɧɧɚɹ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ Ȼɉ ɛɚɡɢɪɭɟɬɫɹ ɧɚ ɜɵɹɜɥɟɧɢɢ 
ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢɯ ɩɪɢɡɧɚɤɨɜ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɢ ɞɢɮɮɟɪɟɧɰɢɚɥɶɧɨɣ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɟ ɫ 
ɞɪɭɝɢɦɢ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɦɢ, ɫɨɩɪɨɜɨɠɞɚɸɳɢɦɢɫɹ ɫɢɦɩɬɨɦɚɦɢ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɚ.  
Ʉɪɨɦɟ Ȼɉ, ɩɨɯɨɠɚɹ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ ɦɨɠɟɬ ɨɬɦɟɱɚɬɶɫɹ ɩɪɢ ɜɬɨɪɢɱɧɨɦ 
ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɟ (ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɧɨɦ, ɫɨɫɭɞɢɫɬɨɦ, ɬɨɤɫɢɱɟɫɤɨɦ, ɩɨɫɬɷɧɰɟɮɚɥɢɱɟɫɤɨɦ 
ɢ ɞɪ.), ɩɪɢ ɞɪɭɝɢɯ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɯ (ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɪɭɸɳɢɣ 
ɧɚɞɴɹɞɟɪɧɵɣ ɩɚɪɚɥɢɱ, ɤɨɪɬɢɤɨɛɚɡɚɥɶɧɚɹ ɞɟɝɟɧɟɪɚɰɢɹ, ɦɭɥɶɬɢɫɢɫɬɟɦɧɚɹ 
ɚɬɪɨɮɢɹ ɢ ɞɪ.) ɢ ɩɪɢ ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɯ ɐɇɋ, ɬɚɤɢɯ ɤɚɤ ɛɨɥɟɡɧɶ 
ȼɢɥɶɫɨɧɚ-Ʉɨɧɨɜɚɥɨɜɚ, ɛɨɥɟɡɧɶ Ƚɚɥɥɟɪɜɨɪɞɟɧɚ-ɒɩɚɬɰɚ, ɞɨɮɚɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɶɧɚɹ 
ɞɢɫɬɨɧɢɹ, ɸɜɟɧɢɥɶɧɚɹ ɮɨɪɦɚ ɛɨɥɟɡɧɢ Ƚɟɧɬɢɧɝɬɨɧɚ ɢ ɞɪ. [5].  

Ɍɚɤɠɟ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɚɹ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ 
ɨɫɥɨɠɧɹɟɬɫɹ ɬɟɦ, ɱɬɨ ɧɚ ɪɚɧɧɢɯ ɫɬɚɞɢɹɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɨɩɢɫɚɧɧɚɹ ɜɵɲɟ 
ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ ɦɨɠɟɬ ɢ ɧɟ ɧɚɛɥɸɞɚɬɶɫɹ. ɗɬɨ ɝɨɜɨɪɢɬ ɨ ɬɨɦ, ɱɬɨ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɵ 
ɦɟɬɨɞɵ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɨɣ ɢ ɢɧɫɬɪɭɦɟɧɬɚɥɶɧɨɣ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ, ɩɨɡɜɨɥɹɸɳɢɟ 
ɨɛɥɟɝɱɢɬɶ ɩɨɫɬɚɧɨɜɤɭ ɞɢɚɝɧɨɡɚ. ȼ ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ ɞɥɹ ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɟɧɢɹ 
ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɢɫɩɨɥɶɡɭɸɬ ɧɟɣɪɨɜɢɡɭɚɥɢɡɚɰɢɨɧɧɵɟ 
ɬɟɯɧɢɤɢ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ. Ɇɚɝɧɢɬɧɨ-ɪɟɡɨɧɚɧɫɧɚɹ ɬɨɦɨɝɪɚɮɢɹ 
ɢɫɩɨɥɶɡɭɟɬɫɹ ɧɟɩɨɫɪɟɞɫɬɜɟɧɧɨ ɞɥɹ ɞɢɮɮɟɪɟɧɰɢɚɥɶɧɨɣ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ 
ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɢ ɩɨɡɜɨɥɹɟɬ, ɧɚɩɪɢɦɟɪ, ɢɫɤɥɸɱɢɬɶ ɬɚɤɢɟ 
ɫɬɪɭɤɬɭɪɧɵɟ ɩɨɪɚɠɟɧɢɹ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ, ɤɚɤ ɨɩɭɯɨɥɢ ɛɚɡɚɥɶɧɵɯ ɝɚɧɝɥɢɟɜ ɢɥɢ 
ɫɨɫɭɞɢɫɬɵɟ ɩɨɪɚɠɟɧɢɹ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɩɨɡɜɨɥɹɟɬ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɪɨɜɚɬɶ ɜɬɨɪɢɱɧɵɣ 
ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦ. ɉɪɢ ȻȺ ɆɊɌ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɩɪɟɞɧɚɡɧɚɱɟɧɚ ɨɩɪɟɞɟɥɢɬɶ ɧɚɢɛɨɥɟɟ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɵɟ ɞɥɹ ɞɚɧɧɨɣ ɩɚɬɨɥɨɝɢɢ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ, ɫɪɟɞɢ ɤɨɬɨɪɵɯ ɜɵɞɟɥɹɸɬ 
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ɧɚɥɢɱɢɟ ɰɟɪɟɛɪɚɥɶɧɨɣ ɚɬɪɨɮɢɢ, ɜɬɨɪɢɱɧɨɟ ɪɚɫɲɢɪɟɧɢɟ ɛɨɪɨɡɞ ɢ ɠɟɥɭɞɨɱɤɨɜ, 
ɭɦɟɧɶɲɟɧɢɟ ɨɛɴɟɦɚ ɜɟɳɟɫɬɜɚ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ.  

Ɍɚɤɠɟ ɩɪɢ ɩɨɫɬɚɧɨɜɤɟ ɞɢɚɝɧɨɡɚ Ȼɉ ɢɫɩɨɥɶɡɭɸɬ ɦɟɬɨɞ ɩɨɡɢɬɪɨɧɧɨ-
ɷɦɢɫɫɢɨɧɧɨɣ ɬɨɦɨɝɪɚɮɢɢ (ɉɗɌ), ɹɜɥɹɸɳɢɣɫɹ ɦɟɬɨɞɨɦ ɩɪɢɠɢɡɧɟɧɧɨɝɨ 
ɢɡɭɱɟɧɢɹ ɦɟɬɚɛɨɥɢɱɟɫɤɨɣ ɢ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɶɧɨɣ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɬɤɚɧɟɣ ɨɪɝɚɧɢɡɦɚ. ȼ 
ɨɫɧɨɜɟ ɦɟɬɨɞɚ ɥɟɠɢɬ ɮɟɧɨɦɟɧ ɩɨɡɢɬɪɨɧɧɨɣ ɷɦɢɫɫɢɢ, ɧɚɛɥɸɞɚɟɦɵɣ ɜɨ 
ɜɜɟɞёɧɧɨɦ ɜ ɨɪɝɚɧɢɡɦ ɪɚɞɢɨɮɚɪɦɩɪɟɩɚɪɚɬɟ ɩɪɢ ɟɝɨ ɪɚɫɩɪɟɞɟɥɟɧɢɢ ɢ 
ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɢ ɜ ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɨɪɝɚɧɚɯ. ȼ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɢ ɨɫɧɨɜɧɚɹ ɬɨɱɤɚ ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɹ 
ɦɟɬɨɞɚ - ɢɡɭɱɟɧɢɟ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɦɚ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ ɩɪɢ ɪɹɞɟ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ. ɋ 
ɩɨɦɨɳɶɸ ɉɗɌ ɢɫɫɥɟɞɭɟɬɫɹ ɨɛɦɟɧ ɞɨɮɚɦɢɧɚ ɩɭɬɟɦ ɜɜɨɞɚ ɜ ɨɪɝɚɧɢɡɦ  ɩɪɟɩɚɪɚɬɚ 
ɥɟɜɚɞɨɩɵ – ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɟɧɧɢɤɚ ɫɢɧɬɟɡɚ ɞɨɮɚɦɢɧɚ ɫ ɪɚɞɢɨɚɤɬɢɜɧɨɣ ɦɟɬɤɨɣ ɢ 
ɧɚɛɥɸɞɟɧɢɟɦ ɡɚ ɨɛɦɟɧɨɦ ɜɟɳɟɫɬɜ ɢ ɫɢɧɬɟɡɨɦ ɞɨɮɚɦɢɧɚ, ɬ.ɤ. ɷɬɨ ɹɜɥɹɟɬɫɹ 
ɨɞɧɢɦ ɢɡ ɦɟɯɚɧɢɡɦɨɜ, ɥɟɠɚɳɟɦ ɜ ɨɫɧɨɜɟ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɚ Ȼɉ. 

ɇɟɞɨɫɬɚɬɨɤ ɧɟɣɪɨɜɢɡɭɚɥɢɡɚɰɢɨɧɧɵɯ ɬɟɯɧɢɤ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ 
ɦɨɡɝɚ ɜ ɬɨɦ, ɱɬɨ ɨɧɢ ɷɤɨɧɨɦɢɱɟɫɤɢ ɧɟ ɜɵɝɨɞɧɵ ɢ ɧɟ ɹɜɥɹɸɬɫɹ 
ɨɛɳɟɞɨɫɬɭɩɧɵɦɢ. ȿɫɥɢ ɆɊɌ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɟɳɟ ɯɨɬɶ ɤɚɤ-ɬɨ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɚ 
ɫɪɟɞɢ ɠɢɬɟɥɟɣ Ɋɨɫɫɢɢ, ɬɨ ɨ ɞɨɫɬɭɩɧɨɫɬɢ ɢ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɢ ɉɗɌ ɜ Ɋɨɫɫɢɢ 
ɝɨɜɨɪɢɬɶ ɧɟ ɩɪɢɯɨɞɢɬɫɹ.  

 
1.1.2 Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɟ ɦɟɬɨɞɵ ɜ ɨɰɟɧɤɟ ɪɢɫɤɚ ɪɚɡɜɢɬɢɹ 

ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ 
ȼ ɩɨɫɥɟɞɧɟɟ ɜɪɟɦɹ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɟ ɦɟɬɨɞɵ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ 

ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɫɬɚɧɨɜɹɬɫɹ ɜɫɟ ɛɨɥɟɟ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɵ, ɜ 
ɫɜɹɡɢ ɫ ɬɟɦ, ɱɬɨ ɧɚɭɱɧɵɟ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɜɫɟ ɱɚɳɟ ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɚɸɬ ɬɨ, ɱɬɨ 
ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɜɧɵɟ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɦɨɝɭɬ ɛɵɬɶ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢ-ɨɛɭɫɥɨɜɥɟɧɧɵɦɢ. Ⱥ 
ɷɬɨ ɨɡɧɚɱɚɟɬ, ɱɬɨ ɫɭɳɟɫɬɜɭɸɬ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɟ ɦɚɪɤɟɪɵ, ɧɚɥɢɱɢɟ ɤɨɬɨɪɵɯ ɦɨɠɟɬ 
ɩɪɢɜɨɞɢɬɶ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ. Ɋɚɡɧɨɨɛɪɚɡɢɟ 
ɦɭɬɚɰɢɣ ɢ ɝɟɧɨɜ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ 
ɭɞɨɛɧɨ ɪɚɫɫɦɨɬɪɟɬɶ ɧɚ ɩɪɢɦɟɪɟ Ȼɉ. ȼɵɹɜɥɟɧ ɰɟɥɵɣ ɪɹɞ ɝɟɧɨɜ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɤɚɤ ɫɟɦɟɣɧɨɣ, ɬɚɤ ɢ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ ɮɨɪɦɵ Ȼɉ. ɋɨɝɥɚɫɧɨ ɩɨɫɥɟɞɧɢɦ 
ɞɚɧɧɵɦ ɩɨɥɧɨɝɟɧɨɦɧɵɯ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ ɚɫɫɨɰɢɚɰɢɣ, ɜ ɪɚɡɜɢɬɢɢ Ȼɉ ɞɚɥɟɤɨ ɧɟ 
ɩɨɫɥɟɞɧɸɸ ɪɨɥɶ ɦɨɝɭɬ ɢɝɪɚɬɶ ɨɞɧɨɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɵɟ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɵ (Ɉɇɉ) [6]. 
Ɍɚɤ, ɧɚɩɪɢɦɟɪ, ɫɭɳɟɫɬɜɭɟɬ ɚɫɫɨɰɢɚɰɢɹ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ rs2736990 (C/T) ɜ ɝɟɧɟ 
SNCA ɫ ɪɢɫɤɨɦ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ ɮɨɪɦɵ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɞɥɹ 
ɪɨɫɫɢɣɫɤɨɣ ɩɨɩɭɥɹɰɢɢ. ɉɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɧɨɫɢɬɟɥɶɫɬɜɨ ɚɥɥɟɥɹ ɋ ɩɨ ɞɚɧɧɨɦɭ 
ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɭ ɩɨɜɵɲɚɟɬ ɪɢɫɤ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɜ 1,75. 

Ɍɚɤɠɟ ɩɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɱɚɫɬɨ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɵ ɧɟɫɤɨɥɶɤɢɯ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ 
ɪɚɫɫɬɪɨɣɫɬɜ, ɜɤɥɸɱɚɹ ɛɨɥɟɡɧɶ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ, ɫɨɩɪɨɜɨɠɞɚɸɬɫɹ ɦɭɬɚɰɢɹɦɢ, 
ɩɨɥɭɱɢɜɲɢɦɢ ɧɚɡɜɚɧɢɟ CNV (ɫopy number variation) ɢɥɢ ɜɚɪɢɚɰɢɢ ɱɢɫɥɚ ɤɨɩɢɣ 
ɝɟɧɨɜ [7].  

ȼɚɪɢɚɰɢɢ ɱɢɫɥɚ ɤɨɩɢɣ ɝɟɧɨɜ – ɷɬɨ ɜɢɞ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɨɝɨ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ, ɤ 
ɤɨɬɨɪɨɦɭ ɨɬɧɨɫɹɬ ɪɚɡɥɢɱɢɹ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɶɧɵɯ ɝɟɧɨɦɨɜ ɩɨ ɱɢɫɥɭ ɤɨɩɢɣ 
ɯɪɨɦɨɫɨɦɧɵɯ ɫɟɝɦɟɧɬɨɜ ɪɚɡɦɟɪɨɦ ɨɬ 1 ɬɵɫ. ɞɨ ɧɟɫɤɨɥɶɤɢɯ ɦɥɧ. ɩɚɪ ɨɫɧɨɜɚɧɢɣ. 
CNV ɜɨɡɧɢɤɚɸɬ ɜ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɟ ɧɟɫɛɚɥɚɧɫɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɯɪɨɦɨɫɨɦɧɵɯ ɩɟɪɟɫɬɪɨɟɤ, 
ɬɚɤɢɯ ɤɚɤ ɞɟɥɟɰɢɢ ɢ ɞɭɩɥɢɤɚɰɢɢ. Ɂɧɚɱɢɬɟɥɶɧɵɣ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦ ɩɨ CNV ɭ 

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A5%D1%80%D0%BE%D0%BC%D0%BE%D1%81%D0%BE%D0%BC%D0%B0
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A1%D0%BF%D0%B0%D1%80%D0%B5%D0%BD%D0%BD%D1%8B%D0%B5_%D0%BE%D1%81%D0%BD%D0%BE%D0%B2%D0%B0%D0%BD%D0%B8%D1%8F
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A5%D1%80%D0%BE%D0%BC%D0%BE%D1%81%D0%BE%D0%BC%D0%BD%D1%8B%D0%B5_%D0%BF%D0%B5%D1%80%D0%B5%D1%81%D1%82%D1%80%D0%BE%D0%B9%D0%BA%D0%B8
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%94%D0%B5%D0%BB%D0%B5%D1%86%D0%B8%D1%8F
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%94%D1%83%D0%BF%D0%BB%D0%B8%D0%BA%D0%B0%D1%86%D0%B8%D1%8F
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ɱɟɥɨɜɟɤɚ ɫɬɚɥ ɨɱɟɜɢɞɟɧ ɩɨɫɥɟ ɨɤɨɧɱɚɧɢɹ ɩɨɥɧɨɝɨ ɫɟɤɜɟɧɢɪɨɜɚɧɢɹ ɧɟɫɤɨɥɶɤɢɯ 
ɝɟɧɨɦɨɜ. Ʉɪɭɩɧɵɟ ɞɟɥɟɰɢɢ ɢɥɢ ɞɭɩɥɢɤɚɰɢɢ ɦɨɝɭɬ ɛɵɬɶ ɜɵɹɜɥɟɧɵ ɩɪɢ 
ɦɢɤɪɨɫɤɨɩɢɱɟɫɤɨɦ ɚɧɚɥɢɡɟ ɦɟɬɚɮɚɡɧɵɯ ɯɪɨɦɨɫɨɦ, ɨɞɧɚɤɨ, ɩɨɞɚɜɥɹɸɳɚɹ ɱɚɫɬɶ 
CNV ɜɵɹɜɥɹɟɬɫɹ ɩɪɢ ɩɨɦɨɳɢ ɫɪɚɜɧɢɬɟɥɶɧɨɣ ɝɟɧɨɦɧɨɣ ɝɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɢ ɢ ɩɪɢ 
ɩɨɥɧɨɝɟɧɨɦɧɨɦ SNP-ɝɟɧɨɬɢɩɢɪɨɜɚɧɢɢ. Ɋɟɡɭɥɶɬɚɬɨɦ ɜɚɪɢɚɰɢɢ ɦɨɠɟɬ ɹɜɢɬɶɫɹ 
ɫɧɢɠɟɧɢɟ ɢɥɢ ɩɨɜɵɲɟɧɢɟ ɱɢɫɥɚ ɤɨɩɢɣ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɧɨɝɨ ɝɟɧɚ, ɢ, ɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨ, 
ɩɨɧɢɠɟɧɧɚɹ ɢɥɢ ɩɨɜɵɲɟɧɧɚɹ ɷɤɫɩɪɟɫɫɢɹ ɩɪɨɞɭɤɬɚ ɝɟɧɚ — ɛɟɥɤɚ ɢɥɢ 
ɧɟɤɨɞɢɪɭɸɳɟɣ ɊɇɄ. 

Ⱦɥɹ ɜɵɹɜɥɟɧɢɹ ɧɟɤɨɬɨɪɵɯ CNV ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ 
ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɢ ɩɨɥɶɡɭɸɬɫɹ ɦɟɬɨɞɨɦ ɉɐɊ ɜ ɪɟɚɥɶɧɨɦ ɜɪɟɦɟɧɢ ɫ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟɦ 
TaqMan ɡɨɧɞɨɜ. Ⱦɚɧɧɵɣ ɦɟɬɨɞ ɩɪɢɝɨɞɟɧ ɞɥɹ ɦɚɫɫɨɜɨɝɨ ɫɤɪɢɧɢɧɝɚ ɛɨɥɶɧɵɯ ɧɚ 
ɦɭɬɚɰɢɢ ɫ ɢɡɦɟɧɟɧɢɟɦ ɤɨɩɢɣɧɨɫɬɢ ɜ ɝɟɧɚɯ PARK2 ɢ SNCA. ɉɪɢ ɩɪɨɜɟɞɟɧɢɢ 
ɚɧɚɥɢɡɚ ɦɭɬɚɰɢɣ ɫ ɢɡɦɟɧɟɧɢɟɦ ɤɨɩɢɣɧɨɫɬɢ ɜ ɝɟɧɚɯ PARK2 ɢ SNCA ɩɨɤɚɡɚɧɨ, 
ɱɬɨ ɞɟɥɟɰɢɢ ɢ ɞɭɩɥɢɤɚɰɢɢ ɷɤɡɨɧɨɜ ɝɟɧɚ PARK2 ɜɧɨɫɹɬ ɫɭɳɟɫɬɜɟɧɧɵɣ ɜɤɥɚɞ ɜ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ ɮɨɪɦɵ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɜ ɪɨɫɫɢɣɫɤɨɣ ɩɨɩɭɥɹɰɢɢ. 
[8]. Ȼɵɫɬɪɨɬɚ ɢɫɩɨɥɧɟɧɢɹ, ɬɨɱɧɨɫɬɶ ɜ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢɢ ɱɢɫɥɚ ɤɨɩɢɣ ɷɤɡɨɧɨɜ, 
ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɶɧɨ ɧɟɜɵɫɨɤɚɹ ɫɬɨɢɦɨɫɬɶ ɢ ɛɟɡɨɩɚɫɧɨɫɬɶ ɞɚɧɧɨɝɨ ɦɟɬɨɞɚ ɞɟɥɚɸɬ 
ɜɨɡɦɨɠɧɵɦ ɟɝɨ ɩɪɢɦɟɧɟɧɢɟ ɞɥɹ ɦɚɫɫɨɜɨɝɨ ɚɧɚɥɢɡɚ ɛɨɥɶɧɵɯ.  

ȿɳɟ ɨɞɧɢɦ ɦɟɬɨɞɨɦ ɜɵɹɜɥɟɧɢɹ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɚɯ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ 
ɧɟɣɪɨɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟ ȾɇɄ-ɱɢɩɨɜɵɯ 
ɬɟɯɧɨɥɨɝɢɣ. ɉɪɢ ɷɬɨɦ ɢɫɩɨɥɶɡɭɸɬɫɹ ȾɇɄ-ɱɢɩɵ, ɩɨɡɜɨɥɹɸɳɢɟ ɚɧɚɥɢɡɢɪɨɜɚɬɶ, 
ɤɚɤ ɩɨɥɢɦɨɪɮɧɵɟ ɜɚɪɢɚɧɬɵ ɜ ɰɟɥɨɦ ɝɟɧɨɦɟ, ɬɚɤ ɩɨɥɢɦɨɪɮɧɵɟ ɜɚɪɢɚɧɬɵ ɜ 
ɨɝɪɚɧɢɱɟɧɧɨɦ ɱɢɫɥɟ ɝɟɧɨɜ, ɫɜɹɡɚɧɧɵɯ ɫ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɧɵɦɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɱɟɫɤɢɦɢ 
ɩɭɬɹɦɢ. Ɂɞɟɫɶ ɫɬɨɢɬ ɨɬɦɟɬɢɬɶ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɟ Ɇ.ɂ. ɒɚɞɪɢɧɨɣ [8]. ȼ ɞɚɧɧɨɦ 
ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɢ ɩɪɢ ɫɨɡɞɚɧɢɢ ɱɢɩɚ ɛɵɥɢ ɜɵɛɪɚɧɵ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɱɚɫɬɨ (ɛɨɥɟɟ ɱɟɦ ɜ 
ɞɜɭɯ ɫɟɦɶɹɯ) ɜɫɬɪɟɱɚɸɳɢɟɫɹ ɬɨɱɤɨɜɵɟ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɚɯ ɦɨɧɨɝɟɧɧɵɯ ɮɨɪɦ Ȼɉ ɢ 
ɰɟɥɵɣ ɪɹɞ ɨɞɧɨɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɵɯ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɨɜ (Ɉɇɉ), ɪɚɫɩɨɥɨɠɟɧɧɵɯ ɜ ɝɟɧɚɯ, 
ɜɨɜɥɟɱёɧɧɵɯ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ ɞɚɧɧɨɝɨ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ, ɛɵɥɨ 
ɩɪɨɚɧɚɥɢɡɢɪɨɜɚɧɨ 68 ɬɨɱɤɨɜɵɯ ɦɭɬɚɰɢɣ ɢ 29 Ɉɇɉ ɜ ɪɹɞɟ ɝɟɧɨɜ. ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɨ 
ɨɬɦɟɬɢɬɶ, ɱɬɨ ɛɨɥɶɲɢɧɫɬɜɨ ɦɭɬɚɰɢɣ ɢ Ɉɇɉ, ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɟɧɧɵɯ ɧɚ ɱɢɩɟ, 
ɪɚɫɩɨɥɚɝɚɟɬɫɹ ɜ ɝɟɧɚɯ PARK2 ɢ LRRK2, ɱɬɨ ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ ɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɟɧɧɨ ɛɨɥɟɟ 
58% ɢ 19% ɨɬ ɜɫɟɯ ɦɭɬɚɰɢɣ ɢ Ɉɇɉ ɧɚ ɱɢɩɟ.   

Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ, ɨɩɢɫɚɧɧɵɟ ɦɟɬɨɞɵ ɹɜɥɹɸɬɫɹ, ɛɟɫɫɩɨɪɧɨ, ɯɨɪɨɲɢɦɢ, 
ɞɨɫɬɭɩɧɵɦɢ ɢ ɬɨɱɧɵɦɢ. ɂɯ ɧɟɞɨɫɬɚɬɨɤ ɜ ɬɨɦ, ɱɬɨ ɬɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ ɦɨɠɧɨ 
ɨɩɪɟɞɟɥɢɬɶ ɥɢɲɶ ɭɡɤɢɣ ɫɩɟɤɬɪ ɦɭɬɚɰɢɣ, ɜɵɹɜɥɟɧɢɟ ɤɨɬɨɪɵɯ ɢɦɟɟɬ ɜɚɠɧɨɟ 
ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɞɥɹ ɨɰɟɧɤɢ ɪɢɫɤɚ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ. Ɍɚɤ 
ɤɚɤ ɫɩɟɤɬɪ ɦɭɬɚɰɢɣ ɩɪɢ Ȼɉ ɨɱɟɧɶ ɪɚɡɧɨɨɛɪɚɡɟɧ ɰɟɥɟɫɨɨɛɪɚɡɧɨ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɬɶ 
ɬɚɤɨɣ ɦɟɬɨɞ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢɹ ɦɭɬɚɰɢɣ, ɤɨɬɨɪɵɣ ɫɩɨɫɨɛɟɧ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɬɶ 
ɪɚɡɧɨɝɨ ɪɨɞɚ ɦɭɬɚɰɢɢ – ɨɬ ɨɞɧɨɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɵɯ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɜ ɞɨ ɜɚɪɢɚɰɢɣ 
ɱɢɫɥɚ ɤɨɩɢɣ ɝɟɧɨɜ. Ɍɚɤɢɦ ɦɟɬɨɞɨɦ ɹɜɥɹɟɬɫɹ   MLPA-ɚɧɚɥɢɡ. Ɍɟɯɧɨɥɨɝɢɹ MLPA 
ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɟɬ ɫɨɛɨɣ ɦɭɥɶɬɢɩɥɟɤɫɧɭɸ ɥɢɝɚɡɧɞɨɡɚɜɢɫɢɦɭɸ ɚɦɩɥɢɮɢɤɚɰɢɸ 
ɡɨɧɞɨɜ (ɨɬ ɚɧɝɥ. Multiplex ligation-dependent probe amplification – MLPA).  Ⱦɥɹ 
ɞɚɧɧɨɣ ɦɟɬɨɞɢɤɢ ɤɨɦɩɚɧɢɟɣ MRC-Holland ɪɚɡɪɚɛɨɬɚɧɵ ɫɩɟɰɢɚɥɶɧɵɟ ɧɚɛɨɪɵ 
ɞɥɹ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢɹ ɪɚɡɧɨɝɨ ɪɨɞɚ ɦɭɬɚɰɢɣ ɨɞɧɨɜɪɟɦɟɧɧɨ ɜ ɪɹɞɟ ɝɟɧɚɯ.  

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A6%D0%B8%D1%82%D0%BE%D0%B3%D0%B5%D0%BD%D0%B5%D1%82%D0%B8%D0%BA%D0%B0
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%9D%D0%B5%D0%BA%D0%BE%D0%B4%D0%B8%D1%80%D1%83%D1%8E%D1%89%D0%B8%D0%B5_%D0%A0%D0%9D%D0%9A
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1.1.3 ɇɚɛɨɪɵ ɪɟɚɝɟɧɬɨɜ ɞɥɹ ɩɪɨɜɟɞɟɧɢɹ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ SALSA 
MLPA P051 Parkinson mix 1 ɢ SALSA MLPA P052 Parkinson mix 2 

ɉɨɫɥɟ ɨɛɡɨɪɚ ɦɧɨɠɟɫɬɜɚ ɫɬɚɬɟɣ ɢ ɩɭɛɥɢɤɚɰɢɣ, ɤɚɤ ɪɨɫɫɢɣɫɤɢɯ, ɬɚɤ ɢ 
ɡɚɪɭɛɟɠɧɵɯ, ɛɵɥɚ ɫɨɛɪɚɧɚ ɢɧɮɨɪɦɚɰɢɹ ɨ ɦɭɬɚɰɢɹɯ ɜ ɝɟɧɚɯ, ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɫ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟɦ Ȼɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ. Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜɫɬɪɟɱɚɸɬɫɹ ɨɱɟɧɶ ɪɚɡɧɨɨɛɪɚɡɧɵɟ – 
ɨɬ ɨɞɧɨɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɵɯ ɡɚɦɟɧ ɞɨ ɞɟɥɟɰɢɣ ɜ 14.000 ɩɚɪ ɧɭɤɥɟɨɬɢɞɨɜ. ɉɨɫɤɨɥɶɤɭ 
ɦɭɬɚɰɢɢ ɨɱɟɧɶ ɪɚɡɧɨɨɛɪɚɡɧɵɟ, ɦɧɨɝɨ ɢ ɤɚɠɞɚɹ ɢɡ ɧɢɯ ɦɨɠɟɬ ɜɥɢɹɬɶ ɧɚ ɪɚɡɜɢɬɢɟ 
Ȼɉ ɰɟɥɟɫɨɨɛɪɚɡɧɨ ɩɪɨɜɨɞɢɬɶ ɬɚɤɨɣ ɬɢɩ ɚɧɚɥɢɡɚ, ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ ɤɨɬɨɪɨɝɨ ɜɨɡɦɨɠɧɨ 
ɛɵɥɨ ɛɵ ɨɯɜɚɬɢɬɶ ɜɟɫɶ ɫɩɟɤɬɪ ɝɟɧɨɜ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ Ȼɉ. Ɍɚɤɢɦ 
ɦɟɬɨɞɨɦ ɹɜɥɹɟɬɫɹ MLPA-ɚɧɚɥɢɡ. ɉɪɟɢɦɭɳɟɫɬɜɨ MLPA- ɚɧɚɥɢɡɚ ɜ ɬɨɦ, ɱɬɨ ɨɧ 
ɩɨɡɜɨɥɹɟɬ ɡɚ ɨɞɧɭ ɩɨɫɬɚɧɨɜɤɭ ɨɩɪɟɞɟɥɹɬɶ ɜɫɟ ɨɩɢɫɚɧɧɵɟ ɜɵɲɟ ɦɭɬɚɰɢɢ. 
Ʉɨɦɩɚɧɢɟɣ MRC-Holland ɪɚɡɪɚɛɨɬɚɧɨ ɛɨɥɶɲɨɟ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɤɨɦɦɟɪɱɟɫɤɢɯ 
ɧɚɛɨɪɨɜ ɪɟɚɝɟɧɬɨɜ ɞɥɹ ɩɪɨɜɟɞɟɧɢɹ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ, ɜ ɬɨɦ ɱɢɫɥɟ ɞɥɹ ɨɰɟɧɤɢ 
ɪɢɫɤɚ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ. Ⱦɥɹ ɜɵɹɜɥɟɧɢɹ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ 
ɝɟɧɚɯ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ Ȼɉ, ɤɨɦɩɚɧɢɟɣ ɪɚɡɪɚɛɨɬɚɧɵ ɞɜɚ ɧɚɛɨɪɚ 
ɪɟɚɝɟɧɬɨɜ:  SALSA MLPA P051 Parkinson mix 1 ɢ SALSA MLPA P052 Parkinson 
mix 2. ɋ ɩɨɦɨɳɶɸ ɞɜɭɯ ɞɚɧɧɵɯ ɧɚɛɨɪɨɜ ɩɪɨɜɨɞɢɬɫɹ ɚɧɚɥɢɡ 65 ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ 
ɫɥɟɞɭɸɳɢɯ ɝɟɧɚɯ PINK1, SNCA, ATP13A2, LRRK2, PARK2, PARK7, UCHL-1, 
GCH1, CAV-1, CAV-2. Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ ɩɟɪɟɱɢɫɥɟɧɧɵɯ ɝɟɧɚɯ ɦɨɝɭɬ ɩɪɢɜɨɞɢɬɶ ɤ 
ɪɚɡɜɢɬɢɸ Ȼɉ ɫ ɪɚɡɧɨɣ ɞɨɥɟɣ ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬɢ. Ɍɚɤɠɟ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɶ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ 
ɷɬɢɯ ɝɟɧɚɯ ɫɢɥɶɧɨ ɪɚɡɧɢɬɫɹ ɩɪɢ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɢɯ ɢ ɩɪɢ ɫɟɦɟɣɧɵɯ ɫɥɭɱɚɹɯ Ȼɉ.  

 
1.2 ɗɬɢɨɥɨɝɢɹ ɢ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ Ȼɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ  
Ȼɨɥɟɡɧɶ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ (Ȼɉ) — ɯɪɨɧɢɱɟɫɤɨɟ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɨɟ 

ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɟ, ɫɨɩɪɨɜɨɠɞɚɸɳɟɟɫɹ ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɪɭɸɳɢɦ ɪɚɡɪɭɲɟɧɢɟɦ ɢ ɝɢɛɟɥɶɸ 
ɞɨɮɚɦɢɧɨɜɵɯ ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɜ ɰɟɧɬɪɚɥɶɧɨɣ ɧɟɪɜɧɨɣ ɫɢɫɬɟɦɟ. Ȼɨɥɟɡɧɶ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ 
ɛɵɥɚ ɢɡɜɟɫɬɧɚ ɢ ɪɚɧɟɟ ɩɨɞ ɧɚɡɜɚɧɢɟɦ «ɞɪɨɠɚɬɟɥɶɧɵɣ ɩɚɪɚɥɢɱ», ɧɨ ɩɨɞɪɨɛɧɨ ɢ 
ɩɨɥɧɨ ɟё ɜɩɟɪɜɵɟ ɨɩɢɫɚɥ ɜ 1817 ɝɨɞɭ Ⱦɠɟɣɦɫ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧ ɜ ɫɜɨɟɣ ɤɧɢɝɟ «ɗɫɫɟ ɨ 
ɞɪɨɠɚɬɟɥɶɧɨɦ ɩɚɪɚɥɢɱɟ». ɉɨ ɢɦɟɧɢ ɩɟɪɜɨɨɩɢɫɚɬɟɥɹ ɷɬɚ ɛɨɥɟɡɧɶ ɢ ɛɵɥɚ 
ɜɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɢ ɧɚɡɜɚɧɚ ɛɨɥɟɡɧɶɸ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ [9]. 

ɉɨ ɞɚɧɧɵɦ ɪɹɞɚ ɪɨɫɫɢɣɫɤɢɯ ɭɱɟɧɵɯ [10] ɜ Ɋɨɫɫɢɢ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɶ 
Ȼɉ, ɩɪɟɞɩɨɥɨɠɢɬɟɥɶɧɨ, ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ 127 ɫɥɭɱɚɟɜ ɧɚ 100000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɹ ɫɪɟɞɢ ɥɢɰ 
ɜ ɜɨɡɪɚɫɬɟ 50-59 ɥɟɬ, 493 ɫɥɭɱɚɹ ɧɚ 100000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɹ ɫɪɟɞɢ ɥɸɞɟɣ ɫɬɚɪɲɟ 80 
ɥɟɬ. ɋ ɩɨɦɨɳɶɸ ɩɪɨɜɟɞɟɧɢɹ ɷɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ ɭɞɚɥɨɫɶ 
ɜɵɹɜɢɬɶ ɮɚɤɬɨɪɵ ɪɢɫɤɚ ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ: ɩɨɠɢɥɨɣ ɜɨɡɪɚɫɬ, ɦɭɠɫɤɨɣ ɩɨɥ, ɧɚɥɢɱɢɟ 
ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ, ɫɬɪɚɞɚɸɳɢɯ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɨɦ, ɤɨɧɬɚɤɬ ɫ ɝɟɪɛɢɰɢɞɚɦɢ ɢ 
ɩɟɫɬɢɰɢɞɚɦɢ. ɉɨ ɞɚɧɧɵɦ Ɉ.ɋ. Ʌɟɜɢɧɚ ɜ 10% ɫɥɭɱɚɟɜ ɜɵɹɜɥɹɟɬɫɹ 
ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɶɧɵɣ ɫɟɦɟɣɧɵɣ ɚɧɚɦɧɟɡ. ɉɪɢ ɧɚɥɢɱɢɢ Ȼɉ ɭ ɨɞɧɨɝɨ ɢɡ ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ 
ɪɢɫɤ ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ ɭɜɟɥɢɱɢɜɚɟɬɫɹ ɜ 2-2,5 ɪɚɡɚ, ɩɪɢ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɢ ɞɜɭɯ 
ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ – ɪɢɫɤ ɜɨɡɪɚɫɬɚɟɬ ɛɨɥɟɟ ɱɟɦ ɜ 10 ɪɚɡ. ȿɫɥɢ ɭ ɨɞɧɨɝɨ ɢɡ ɫɢɛɫɨɜ 
ɜɵɹɜɥɹɟɬɫɹ Ȼɉ, ɬɨ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɣ ɪɢɫɤ ɭɜɟɥɢɱɢɜɚɟɬɫɹ ɟɳɟ ɜ 4 – 5 ɪɚɡ [10]. 

ɗɬɢɨɥɨɝɢɹ Ȼɉ ɧɟɢɡɜɟɫɬɧɚ. ɉɪɟɞɩɨɥɚɝɚɟɬɫɹ, ɱɬɨ ɜ ɨɫɧɨɜɟ ɪɚɡɜɢɬɢɹ 
ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɥɟɠɚɬ ɜɨɡɪɚɫɬɧɵɟ, ɫɪɟɞɨɜɵɟ ɢ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɟ ɮɚɤɬɨɪɵ. Ȼɉ ɧɨɫɢɬ 
ɩɪɟɢɦɭɳɟɫɬɜɟɧɧɨ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɢɣ ɯɚɪɚɤɬɟɪ, ɨɞɧɚɤɨ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɢ Ȼɉ ɭ 
ɛɥɢɠɚɣɲɢɯ ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ ɪɢɫɤ ɟɟ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɜɨɡɪɚɫɬɚɟɬ ɜ 2 ɪɚɡɚ. ɋ 

http://www.sibmedport.ru/article/10502-bolezn-parkinsona-prichiny-simptomy-i-lechenie/
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ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɧɵɦɢ ɮɚɤɬɨɪɚɦɢ ɫɜɹɡɚɧɨ ɥɢɲɶ ɧɟɛɨɥɶɲɨɟ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɫɥɭɱɚɟɜ Ȼɉ 
(5–10%). ȼɨɡɦɨɠɧɨ, ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɚɹ ɩɪɟɞɪɚɫɩɨɥɨɠɟɧɧɨɫɬɶ ɨɩɪɟɞɟɥɹɟɬ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 
ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɶɧɨɫɬɢ ɧɢɝɪɨɫɬɪɢɚɪɧɨɣ ɫɢɫɬɟɦɵ ɤ ɜɥɢɹɧɢɸ ɩɨɜɪɟɠɞɚɸɳɢɯ 
ɮɚɤɬɨɪɨɜ ɢ ɩɪɨɰɟɫɫɨɜ ɫɬɚɪɟɧɢɹ [11]. 

ȼɨɡɪɚɫɬ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɞɨɤɚɡɚɧɧɵɦ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɵɦ ɮɚɤɬɨɪɨɦ ɪɢɫɤɚ 
ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ. ɏɨɪɨɲɨ ɢɡɜɟɫɬɧɨ, ɱɬɨ, ɩɪɢ ɫɪɟɞɧɟɣ ɩɨɩɭɥɹɰɢɨɧɧɨɣ 
ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɢ ɨɬ 120 ɞɨ 180 ɫɥɭɱɚɟɜ ɧɚ 100 000 ɧɚɫɟɥɟɧɢɹ, ɜɫɬɪɟɱɚɟɦɨɫɬɶ 
Ȼɉ ɫɪɟɞɢ ɥɢɰ ɫɬɚɪɲɟ 60 ɥɟɬ ɞɨɫɬɢɝɚɟɬ 1%, ɚ ɜ ɝɪɭɩɩɟ ɥɢɰ ɫɬɚɪɲɟ 80 ɥɟɬ – ɭɠɟ 
ɨɤɨɥɨ 4% [12]. ɋɭɦɦɚɪɧɨ ɜ ɦɢɪɟ ɧɚɫɱɢɬɵɜɚɟɬɫɹ ɨɤɨɥɨ 6 ɦɥɧ. ɛɨɥɶɧɵɯ Ȼɉ, 
ɛɨɥɶɲɚɹ ɱɚɫɬɶ ɢɡ ɤɨɬɨɪɵɯ ɩɪɢɯɨɞɢɬɫɹ ɧɚ ɩɨɠɢɥɨɟ ɧɚɫɟɥɟɧɢɟ (ɥɢɲɶ ɤɚɠɞɵɣ 
ɞɟɫɹɬɵɣ ɩɚɰɢɟɧɬ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɬ Ȼɉ ɞɨ 50 ɥɟɬ) [12]. ɉɪɢɱɢɧɵ, ɩɨ ɤɨɬɨɪɵɦ Ȼɉ 
ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɚ ɫ ɩɨɠɢɥɵɦ ɜɨɡɪɚɫɬɨɦ, ɞɨɫɬɚɬɨɱɧɨ ɯɨɪɨɲɨ ɢɡɭɱɟɧɵ ɢ ɫɜɹɡɚɧɵ ɫ 
ɢɫɬɨɳɟɧɢɟɦ ɩɥɚɫɬɢɱɟɫɤɢɯ ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬɟɣ ɐɇɋ ɩɨ ɦɟɪɟ ɫɬɚɪɟɧɢɹ. ɋɨɫɬɨɹɧɢɟ 
ɨɪɝɚɧɢɡɦɚ ɜ ɡɪɟɥɨɦ ɜɨɡɪɚɫɬɟ ɢ ɜ ɫɬɚɪɨɫɬɢ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɭɟɬɫɹ ɯɪɨɧɢɱɟɫɤɢɦ 
ɨɤɢɫɥɢɬɟɥɶɧɵɦ ɫɬɪɟɫɫɨɦ, ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɟɦ ɦɭɬɚɰɢɣ ȾɇɄ, ɭɝɧɟɬɟɧɢɟɦ ɮɭɧɤɰɢɢ 
ɭɛɢɤɜɢɬɢɧ-ɩɪɨɬɟɚɫɨɦɧɨɣ ɫɢɫɬɟɦɵ, ɫɧɢɠɟɧɢɟɦ ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬɢ ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɤ 
ɚɤɬɢɜɢɡɚɰɢɢ ɫɬɪɟɫɫɨɜɨɝɨ ɨɬɜɟɬɚ. 

Ʌɸɛɨɣ ɢɡ ɷɬɢɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ ɢɥɢ ɢɯ ɤɨɦɛɢɧɚɰɢɹ ɫɩɨɫɨɛɫɬɜɭɸɬ ɬɨɦɭ, ɱɬɨ 
ɧɚɱɚɥɶɧɵɟ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɭɤɥɚɞɤɢ (ɫɜɨɣɫɬɜ) α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɥɢɛɨ ɞɪɭɝɢɯ 
ɧɟɣɪɨɧɚɥɶɧɵɯ ɛɟɥɤɨɜ-ɦɢɲɟɧɟɣ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɭ ɦɨɥɨɞɵɯ ɥɢɰ ɛɵɥɢ ɛɵ ɫɪɚɜɧɢɬɟɥɶɧɨ 
ɥɟɝɤɨ ɭɫɬɪɚɧɟɧɵ ɦɨɳɧɵɦɢ ɷɧɞɨɝɟɧɧɵɦɢ ɡɚɳɢɬɧɵɦɢ ɫɢɫɬɟɦɚɦɢ, ɭ ɫɬɚɪɢɤɨɜ 
ɫɬɚɧɨɜɹɬɫɹ ɧɟɩɪɟɨɞɨɥɢɦɵɦɢ ɢ ɜɟɞɭɬ ɤ «ɡɚɩɭɫɤɭ» ɮɚɬɚɥɶɧɨɝɨ ɰɢɬɨɬɨɤɫɢɱɟɫɤɨɝɨ 
ɤɚɫɤɚɞɚ ɢ ɝɢɛɟɥɢ ɤɥɟɬɤɢ.  

ɂɡ ɷɤɡɨɝɟɧɧɵɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ ɧɚ ɫɟɝɨɞɧɹɲɧɢɣ ɞɟɧɶ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɞɨɤɚɡɚɧɧɨɣ ɞɥɹ 
Ȼɉ ɦɨɠɟɬ ɫɱɢɬɚɬɶɫɹ ɷɬɢɨɩɚɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɚɹ ɪɨɥɶ ɪɹɞɚ ɧɟɣɪɨɬɨɤɫɢɧɨɜ – ɜ ɩɟɪɜɭɸ 
ɨɱɟɪɟɞɶ, ɢɧɝɢɛɢɬɨɪɨɜ ɞɵɯɚɬɟɥɶɧɨɣ ɰɟɩɢ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɣ (ɩɟɫɬɢɰɢɞɵ, ɝɟɪɛɢɰɢɞɵ, 
ɢɧɫɟɤɬɢɰɢɞɵ) ɢ ɢɧɝɢɛɢɬɨɪɨɜ ɩɪɨɬɟɚɫɨɦɧɨɝɨ ɤɨɦɩɥɟɤɫɚ [13]. ɗɬɨ 
ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɚɟɬɫɹ ɜɵɹɜɥɟɧɧɨɣ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɶɸ Ȼɉ ɜ ɫɟɥɶɫɤɢɯ ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ 
ɫɪɟɞɢ ɮɟɪɦɟɪɨɜ. Ɉɧɚ ɩɨɱɬɢ ɜ 1,4 ɪɚɡɚ ɜɵɲɟ ɩɨ ɫɪɚɜɧɟɧɢɸ ɫ ɝɨɪɨɞɫɤɢɦ 

ɧɚɫɟɥɟɧɢɟɦ, ɚ ɪɢɫɤ Ȼɉ ɭ ɪɚɛɨɬɧɢɤɨɜ 
ɩɥɚɧɬɚɰɢɣ – ɜ 1,5–2 ɪɚɡɚ ɜɵɲɟ 
ɨɛɳɟɩɨɩɭɥɹɰɢɨɧɧɨɝɨ [14]. Ɇɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨɣ 
ɨɫɧɨɜɨɣ ɭɤɚɡɚɧɧɨɣ ɚɫɫɨɰɢɚɰɢɢ ɫɥɭɠɢɬ ɬɨɬ 
ɮɚɤɬ, ɱɬɨ ɪɹɞ ɩɟɫɬɢɰɢɞɨɜ ɢ ɝɟɪɛɢɰɢɞɨɜ 
(ɪɨɬɟɧɨɧ, ɞɢɟɥɞɪɢɧ, ɩɚɪɚɤɜɚɬ ɢ ɞɪ.) ɦɨɝɭɬ 
ɩɪɨɜɨɰɢɪɨɜɚɬɶ ɤɨɧɮɨɪɦɚɰɢɨɧɧɵɟ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ 
ɦɨɥɟɤɭɥɵ ɤɥɟɬɨɱɧɨɝɨ ɛɟɥɤɚ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɢ 
ɫɭɳɟɫɬɜɟɧɧɨ ɭɫɤɨɪɹɬɶ ɬɟɦɩ ɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɹ ɜ 
ɧɟɣɪɨɧɚɯ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɨɜɵɯ ɮɢɛɪɢɥɥ. Ʉɚɤ ɪɚɡ 
ɨɧɢ ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɨɫɧɨɜɧɵɦ ɫɭɛɫɬɪɚɬɨɦ 
ɩɚɬɨɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ ɤɥɟɬɨɱɧɵɯ ɦɚɪɤɟɪɨɜ 
Ȼɉ – ɬɟɥɟɰ Ʌɟɜɢ (Ɋɢɭɧɨɤ 1).  Ɍɟɥɶɰɚ Ʌɟɜɢ — 
ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɟ ɛɟɥɤɨɜɵɟ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɹ 

ɜɧɭɬɪɢ ɧɟɣɪɨɧɨɜ. Ȼɵɥɢ ɜɩɟɪɜɵɟ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɵ ɧɟɦɟɰɤɢɦ ɧɟɜɪɨɥɨɝɨɦ 
Ɏɪɟɞɟɪɢɤɨɦ Ʌɟɜɢ ɜ 1912 ɝɨɞɭ. Ʉɥɚɫɫɢɱɟɫɤɢɟ ɬɟɥɶɰɚ Ʌɟɜɢ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɸɬ ɫɨɛɨɣ 

Ɋɢɫɭɧɨɤ 1 - Ɍɟɥɶɰɟ Ʌɟɜɢ 

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A4%D1%80%D0%B5%D0%B4%D0%B5%D1%80%D0%B8%D0%BA_%D0%93%D0%B5%D0%BD%D1%80%D0%B8_%D0%9B%D0%B5%D0%B2%D0%B8
https://ru.wikipedia.org/wiki/1912
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ɷɨɡɢɧɨɮɢɥɶɧɵɟ ɰɢɬɨɩɥɚɡɦɚɬɢɱɟɫɤɢɟ ɜɤɥɸɱɟɧɢɹ, ɫɨɫɬɨɹɳɢɟ ɢɡ ɩɥɨɬɧɨɝɨ ɹɞɪɚ, 
ɨɤɪɭɠɟɧɧɨɝɨ ɨɪɟɨɥɨɦ ɢɡ ɪɚɞɢɚɥɶɧɨ ɪɚɫɯɨɞɹɳɢɯɫɹ ɮɢɛɪɢɥɥ ɲɢɪɢɧɨɣ ɜ 10 
ɧɚɧɨɦɟɬɪɨɜ. Ɍɟɥɶɰɚ Ʌɟɜɢ ɫɨɫɬɨɹɬ ɢɡ ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɛɟɥɤɨɜ, ɠɢɪɧɵɯ ɤɢɫɥɨɬ, 
ɩɨɥɢɫɚɯɚɪɢɞɨɜ. Ɉɫɧɨɜɧɵɦɢ ɛɟɥɤɨɜɵɦɢ ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɚɦɢ ɷɬɢɯ ɜɤɥɸɱɟɧɢɣ 
ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧ, ɛɟɥɤɢ ɧɟɣɪɨɮɢɥɚɦɟɧɬɨɜ, ɭɛɢɤɜɢɬɢɧ [15].  

ɂɧɬɟɪɟɫɧɨ ɬɨ, ɱɬɨ ɛɨɥɶɲɚɹ ɱɚɫɬɶ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɜɯɨɞɹɳɟɝɨ ɜ ɫɨɫɬɚɜ 
ɬɟɥɟɰ Ʌɟɜɢ, ɮɨɫɮɨɪɢɥɢɪɨɜɚɧɚ ɜ ɩɨɥɨɠɟɧɢɢ Ser129. 

Ɍɚɤɠɟ, ɫɭɳɟɫɬɜɭɟɬ ɢ ɠɢɜɨ ɨɛɫɭɠɞɚɟɬɫɹ ɝɢɩɨɬɟɡɚ ɨ ɬɨɦ, ɱɬɨ 
ɤɨɧɮɨɪɦɚɰɢɨɧɧɵɟ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɦɨɥɟɤɭɥɵ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɩɪɨɢɫɯɨɞɹɬ ɨɬ 
ɜɥɢɹɧɢɹ ɬɨɤɫɢɱɟɫɤɢɯ ɚɝɟɧɬɨɜ ɥɢɛɨ ɜ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɟ ɫɥɭɱɚɣɧɵɯ ɫɬɨɯɚɫɬɢɱɟɫɤɢɯ 
ɩɪɢɱɢɧ ɜ ɫɬɚɪɟɸɳɢɯ ɧɟɣɪɨɧɚɯ, ɦɨɝɭɬ ɢɧɞɭɰɢɪɨɜɚɬɶ ɞɚɥɶɧɟɣɲɭɸ 
ɬɪɚɧɫɫɢɧɚɩɬɢɱɟɫɤɭɸ ɩɟɪɟɞɚɱɭ ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɨɣ ɮɨɪɦɵ ɛɟɥɤɚ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɨɬ 
ɤɥɟɬɤɢ ɤ ɤɥɟɬɤɟ, ɱɬɨ ɞɚɟɬ ɨɬɪɚɠɟɧɢɟ ɬɨɦɭ ɮɚɤɬɭ, ɱɬɨ ɩɪɢ Ȼɉ ɧɚɛɥɸɞɚɟɬɫɹ  
ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɪɨɜɚɧɢɟ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɹ ɬɟɥɟɰ Ʌɟɜɢ [16]. Ɍɚɤɨɣ ɷɮɮɟɤɬ ɢɦɟɟɬ ɛɨɥɶɲɨɟ 
ɫɯɨɞɫɬɜɨ ɫ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɵɦɢ ɦɟɯɚɧɢɡɦɚɦɢ ɩɪɢɨɧɧɵɯ ɛɨɥɟɡɧɟɣ [17]. 

Ɋɨɥɶ ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɧɨɫɬɢ ɜ ɜɨɡɧɢɤɧɨɜɟɧɢɢ Ȼɉ ɩɪɟɞɩɨɥɚɝɚɥɚɫɶ ɟɳɟ ɜ ɧɚɱɚɥɟ 
ɩɪɨɲɥɨɝɨ ɫɬɨɥɟɬɢɹ. ȼ ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ ɧɟɬ ɧɢɤɚɤɢɯ ɫɨɦɧɟɧɢɣ ɜ ɬɨɦ, ɱɬɨ Ȼɉ – 
ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢ ɨɛɭɫɥɨɜɥɟɧɧɚɹ ɩɚɬɨɥɨɝɢɹ ɢ ɫɩɨɫɨɛɧɚ ɩɟɪɟɞɚɜɚɬɶɫɹ ɩɨ ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɭ. 
ɗɬɨ ɱɟɬɤɨ ɭɫɬɚɧɨɜɥɟɧɨ ɛɨɥɶɲɢɦ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨɦ ɷɩɢɞɟɦɢɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ ɢ 
ɩɨɩɭɥɹɰɢɨɧɧɵɯ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ [18,19]. ɉɪɢ ɚɧɚɥɢɡɟ ɨɛɲɢɪɧɵɯ ɜɵɛɨɪɨɤ 
ɛɨɥɶɧɵɯ ɛɵɥɨ ɞɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɧɚɥɢɱɢɟ ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɶɧɨɝɨ ɫɟɦɟɣɧɨɝɨ ɚɧɚɦɧɟɡɚ 
ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɨɞɧɢɦ ɢɡ ɜɟɞɭɳɢɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ ɪɢɫɤɚ ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ. Ⱦɥɹ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɚ 
ɢɦɟɟɬɫɹ ɱɟɬɤɚɹ ɬɟɧɞɟɧɰɢɹ ɤ ɜɧɭɬɪɢɫɟɦɟɣɧɨɦɭ ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɸ ɫɥɭɱɚɟɜ 
ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ, ɚ ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɶɧɵɣ ɫɟɦɟɣɧɵɣ ɚɧɚɦɧɟɡ ɛɵɥ ɧɚɣɞɟɧ ɭ 10–24% 
ɛɨɥɶɧɵɯ. Ɋɢɫɤ ɜɨɡɧɢɤɧɨɜɟɧɢɹ ɛɨɥɟɡɧɢ ɫɪɟɞɢ ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ ɩɟɪɜɨɣ ɫɬɟɩɟɧɢ 
ɪɨɞɫɬɜɚ  ɜɚɪɶɢɪɭɟɬ ɨɬ 4 ɞɨ 10%, ɡɧɚɱɢɬɟɥɶɧɨ ɩɪɟɜɵɲɚɹ ɨɛɳɟɩɨɩɭɥɹɰɢɨɧɧɵɣ. 
Ɍɚɤɨɟ ɫɟɦɟɣɧɨɟ ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɟ ɬɚɤɠɟ ɨɫɨɛɟɧɧɨ ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɨ ɞɥɹ ɪɚɧɧɢɯ (ɞɨ 40 ɥɟɬ) 
ɫɥɭɱɚɟɜ Ȼɉ. 

ɇɚ ɫɟɝɨɞɧɹɲɧɢɣ ɞɟɧɶ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɨ ɦɧɨɠɟɫɬɜɨ ɝɟɧɨɜ, ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɤɨɬɨɪɵɯ 
ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɵ ɫ Ȼɉ. Ɉɫɧɨɜɧɵɦɢ ɝɟɧɚɦɢ, ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɤɨɬɨɪɵɯ ɩɪɢɜɨɞɹɬ ɤ 
ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ, ɹɜɥɹɸɬɫɹ SNCA, LRRK2, DJ1, PINK1 ɢ ATP13A2. [20]. 
Ⱥ ɬɚɤɠɟ ɝɟɧ GBA, ɤɨɬɨɪɵɣ ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɶɧɨ ɧɟɞɚɜɧɨ ɧɚɱɚɥ ɩɪɢɜɥɟɤɚɬɶ ɜɧɢɦɚɧɢɟ 
ɭɱɟɧɵɯ.  ɇɚɪɹɞɭ ɫ ɷɬɢɦ ɨɩɢɫɚɧɨ ɦɧɨɠɟɫɬɜɨ ɦɭɬɚɰɢɣ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɶɧɨ 
ɧɟ ɦɨɝɭɬ ɜɵɡɵɜɚɬɶ Ȼɉ, ɧɨ ɩɪɢ ɧɚɥɢɱɢɢ ɞɨɩɨɥɧɢɬɟɥɶɧɵɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ ɪɢɫɤɚ 
ɫɩɨɫɨɛɫɬɜɭɸɬ ɟё ɜɨɡɧɢɤɧɨɜɟɧɢɸ, ɨɛɟɫɩɟɱɢɜɚɹ ɬɟɦ ɫɚɦɵɦ ɩɪɟɞɪɚɫɩɨɥɨɠɟɧɧɨɫɬɶ 
ɤ Ȼɉ [21].  

ɇɨɫɢɬɟɥɶɫɬɜɨ ɥɸɛɨɝɨ ɢɡ «ɚɥɥɟɥɟɣ ɪɢɫɤɚ» ɭɤɚɡɚɧɧɵɯ ɝɟɧɨɜ ɧɟ ɹɜɥɹɟɬɫɹ 
ɮɚɬɚɥɶɧɵɦ ɫɚɦɨ ɩɨ ɫɟɛɟ, ɧɨ ɫɨɡɞɚɟɬ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɵɣ (ɩɪɟɞɪɚɫɩɨɥɚɝɚɸɳɢɣ) 
ɦɟɬɚɛɨɥɢɱɟɫɤɢɣ ɮɨɧ, ɤɨɬɨɪɵɣ ɦɨɠɟɬ ɪɟɚɥɢɡɨɜɚɬɶɫɹ ɜ ɛɨɥɟɡɧɶ ɩɪɢ ɭɫɥɨɜɢɢ 
ɜɨɡɞɟɣɫɬɜɢɹ ɬɟɯ ɢɥɢ ɢɧɵɯ ɞɨɩɨɥɧɢɬɟɥɶɧɵɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ – ɬɨɤɫɢɱɟɫɤɢɯ,  
ɤɨɧɫɬɢɬɭɰɢɨɧɚɥɶɧɵɯ  ɢ ɞɪ. Ɇɟɠɞɭ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɦɢ ɢ ɫɪɟɞɨɜɵɦɢ ɮɚɤɬɨɪɚɦɢ, 
ɨɩɪɟɞɟɥɹɸɳɢɦɢ ɩɪɟɞɪɚɫɩɨɥɨɠɟɧɧɨɫɬɶ ɤ Ȼɉ, ɫɭɳɟɫɬɜɭɟɬ ɨɬɱɟɬɥɢɜɨɟ 
ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɟ. ȼ ɪɹɞɟ ɪɚɛɨɬ ɛɵɥɢ ɩɨɥɭɱɟɧɵ ɞɚɧɧɵɟ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɭɸɬ, 
ɱɬɨ ɩɪɢ ɞɥɢɬɟɥɶɧɨɦ ɤɨɧɬɚɤɬɟ ɫ ɩɟɫɬɢɰɢɞɚɦɢ ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬɶ ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ ɨɫɨɛɟɧɧɨ 

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%AD%D0%BE%D0%B7%D0%B8%D0%BD%D0%BE%D1%84%D0%B8%D0%BB%D1%8B
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A6%D0%B8%D1%82%D0%BE%D0%BF%D0%BB%D0%B0%D0%B7%D0%BC%D0%B0
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A4%D0%B8%D0%B1%D1%80%D0%B8%D0%BB%D0%BB%D1%8F%D1%80%D0%BD%D1%8B%D0%B5_%D0%B1%D0%B5%D0%BB%D0%BA%D0%B8
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A1%D0%B8%D0%BD%D1%83%D0%BA%D0%BB%D0%B5%D0%B8%D0%BD%D1%8B
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A3%D0%B1%D0%B8%D0%BA%D0%B2%D0%B8%D1%82%D0%B8%D0%BD
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A2%D0%B5%D0%BB%D1%8C%D1%86%D0%B0_%D0%9B%D0%B5%D0%B2%D0%B8#cite_note-1
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ɜɵɫɨɤɚ ɭ ɥɢɰ – ɧɨɫɢɬɟɥɟɣ ɧɟɛɥɚɝɨɩɪɢɹɬɧɵɯ ɚɥɥɟɥɟɣ ɝɟɧɨɜ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ 
ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ Ȼɉ.  

Ɉɞɧɚ ɢɡ ɩɪɨɛɥɟɦ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ ɢ ɥɟɱɟɧɢɹ Ȼɉ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɬɨ, ɱɬɨ ɤɥɸɱɟɜɵɦ 
ɷɥɟɦɟɧɬɨɦ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɚ ɛɨɥɟɡɧɢ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɝɢɛɟɥɶ ɞɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɢɯ ɧɟɣɪɨɧɨɜ 
ɧɢɝɪɨɫɬɪɢɚɬɧɨɣ ɫɢɫɬɟɦɵ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɨɬɜɟɱɚɸɬ ɡɚ ɪɟɝɭɥɹɰɢɸ ɦɨɬɨɪɧɨɣ ɮɭɧɤɰɢɢ. 
Ɇɨɬɨɪɧɵɟ ɫɢɦɩɬɨɦɵ ɩɨɹɜɥɹɸɬɫɹ ɜɩɟɪɜɵɟ ɭ ɛɨɥɶɧɵɯ ɫɩɭɫɬɹ ɦɧɨɝɨ ɥɟɬ ɩɨɫɥɟ 
ɧɚɱɚɥɚ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɰɢɢ ɩɪɢ ɩɨɬɟɪɟ ɫɭɳɟɫɬɜɟɧɧɨɝɨ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɚ 
ɞɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɢɯ ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɢ ɢɫɬɨɳɟɧɢɢ ɤɨɦɩɟɧɫɚɬɨɪɧɵɯ ɪɟɡɟɪɜɨɜ ɦɨɡɝɚ, 
ɱɬɨ ɨɛɴɹɫɧɹɟɬ ɧɢɡɤɭɸ ɷɮɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬɶ ɬɪɚɞɢɰɢɨɧɧɨɝɨ ɥɟɱɟɧɢɹ. ɉɨɷɬɨɦɭ 
ɪɚɡɪɚɛɨɬɤɚ ɪɚɧɧɟɣ – ɞɨɤɥɢɧɢɱɟɫɤɨɣ – ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ, 
ɨɬɧɨɫɢɬɫɹ ɤ ɜɚɠɧɟɣɲɢɦ ɩɪɢɨɪɢɬɟɬɚɦ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɢ. 

 
1.3 Ƚɟɧɵ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɟ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ Ȼɉ 
 
1.3.1 Ƚɟɧ SNCA 
ȼ ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ ɜ ɤɚɱɟɫɬɜɟ ɨɫɧɨɜɧɨɝɨ ɡɜɟɧɚ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɚ Ȼɉ 

ɪɚɫɫɦɚɬɪɢɜɚɟɬɫɹ ɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɟ ɧɟɣɪɨɬɨɤɫɢɱɟɫɤɢɯ ɚɝɪɟɝɚɬɨɜ ɧɟɛɨɥɶɲɨɝɨ 
ɧɟɣɪɨɧɚɥɶɧɨɝɨ ɛɟɥɤɚ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ [22]. Ɇɟɯɚɧɢɡɦɵ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɰɢɢ 
ɨɫɬɚɸɬɫɹ ɧɟɢɡɜɟɫɬɧɵɦɢ, ɨɞɧɚɤɨ ɩɪɢɫɬɚɥɶɧɨɟ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɭɞɟɥɹɟɬɫɹ 
ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɸ ɤɚɤ ɮɚɤɬɨɪɨɜ, ɜɥɢɹɸɳɢɯ ɧɚ ɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɟ ɚɝɪɟɝɚɬɨɜ ɚɥɶɮɚ-
ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɬɚɤ ɢ ɢɡɭɱɟɧɢɸ ɪɨɥɢ ɩɨɫɬɬɪɚɧɫɥɹɰɢɨɧɧɨɣ ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɢ ɷɬɨɝɨ 
ɛɟɥɤɚ ɜ ɪɟɝɭɥɹɰɢɢ ɟɝɨ ɮɭɧɤɰɢɣ ɢ ɦɟɬɚɛɨɥɢɡɦɚ. 

Ⱥɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧ – ɧɟɛɨɥɶɲɨɣ ɧɟɣɪɨɧɚɥɶɧɵɣ ɛɟɥɨɤ, ɤɨɬɨɪɵɣ 
ɨɛɧɚɪɭɠɢɜɚɟɬɫɹ ɜ ɨɫɧɨɜɧɨɦ ɜ ɩɪɟɫɢɧɚɩɬɢɱɟɫɤɢɯ ɬɟɪɦɢɧɚɥɹɯ. ȼɵɹɜɥɹɟɬɫɹ ɜ 
ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɨɬɞɟɥɚɯ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ, ɩɪɟɢɦɭɳɟɫɬɜɟɧɧɨ ɜ ɧɟɨɤɨɪɬɟɤɫɟ, 
ɝɢɩɩɨɤɚɦɩɟ ɢ ɱɟɪɧɨɣ ɫɭɛɫɬɚɧɰɢɢ [23]. Ⱥɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧ ɩɪɢɫɭɬɫɬɜɭɟɬ ɬɚɤɠɟ ɢ 
ɜ ɞɪɭɝɢɯ ɤɥɟɬɤɚɯ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ – ɚɫɬɪɨɰɢɬɚɯ ɢ ɨɥɢɝɨɞɟɧɞɪɨɝɥɢɨɰɢɬɚɯ. 
Ɉɛɳɟɟ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ ɩɪɢɦɟɪɧɨ 1% ɨɬ ɨɛɳɟɝɨ ɩɭɥɚ 
ɪɚɫɬɜɨɪɢɦɨɝɨ ɛɟɥɤɚ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ. Ƚɟɧ, ɤɨɞɢɪɭɸɳɢɣ ɛɟɥɨɤ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧ 
(SNCA), ɤɚɪɬɢɪɨɜɚɧ ɧɚ ɱɟɬɜɟɪɬɨɣ ɯɪɨɦɨɫɨɦɟ (ɥɨɤɭɫ 4q21) ɢ ɫɨɫɬɨɢɬ ɢɡ ɲɟɫɬɢ 
ɷɤɡɨɧɨɜ, ɢɡ ɤɨɬɨɪɵɯ ɬɪɚɧɫɤɪɢɛɢɪɭɸɬɫɹ ɬɨɥɶɤɨ ɩɹɬɶ, ɢɫɤɥɸɱɚɹ ɩɟɪɜɵɣ ɷɤɡɨɧ. ȼ 
ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɟ ɚɥɶɬɟɪɧɚɬɢɜɧɨɝɨ ɫɩɥɚɣɫɢɧɝɚ ɨɛɪɚɡɭɸɬɫɹ ɬɪɢ ɢɡɨɮɨɪɦɵ ɛɟɥɤɚ (140 
ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬ, 126 ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬ ɢ 112 ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬ), ɢɡ ɤɨɬɨɪɵɯ ɨɫɧɨɜɧɨɣ 
ɹɜɥɹɟɬɫɹ 140-ɢɡɨɮɨɪɦɚ [24].  

Ȼɵɥɨ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɨ, ɱɬɨ, ɩɨ ɦɟɧɶɲɟɣ ɦɟɪɟ ɩɹɬɶ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɟ SNCA 
ɜɵɡɵɜɚɸɬ Ȼɉ. Ɇɭɬɚɰɢɢ ɝɟɧɚ SNCA ɚɫɫɨɰɢɢɪɭɸɬɫɹ ɫ ɪɚɧɧɟɣ ɮɨɪɦɨɣ 
ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɨɛɵɱɧɨ ɜɨɡɧɢɤɚɟɬ ɞɨ 50 ɥɟɬ. Ȼɵɥɨ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɨ, ɱɬɨ ɞɪɭɝɢɟ 
ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɜ ɝɟɧɟ SNCA ɩɨɜɵɲɚɸɬ ɪɢɫɤ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ, ɯɨɬɹ 
ɨɧɢ ɢ ɧɟ ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɩɪɹɦɨɣ ɩɪɢɱɢɧɨɣ. 

 Ɉɩɢɫɚɧɵ ɫɥɟɞɭɸɳɢɟ  ɦɭɬɚɰɢɢ ɝɟɧɚ SNCA ɭ ɥɸɞɟɣ ɫ Ȼɉ - Ala53Thr 
(A53T), Ala30Pro (A30P). ɗɬɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɩɪɢɜɨɞɹɬ ɤ ɬɨɦɭ, ɱɬɨ ɚɥɶɮɚ-
ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɨɜɵɣ ɛɟɥɨɤ ɩɪɢɨɛɪɟɬɚɟɬ ɧɟɩɪɚɜɢɥɶɧɭɸ ɬɪɟɯɦɟɪɧɭɸ ɮɨɪɦɭ (misfold). 
ȼ ɞɪɭɝɨɦ ɬɢɩɟ ɦɭɬɚɰɢɣ  SNCA ɜ ɤɚɠɞɨɣ ɤɥɟɬɤɟ ɞɭɛɥɢɪɭɟɬɫɹ ɢɥɢ 
ɬɪɢɩɥɢɰɢɪɭɟɬɫɹ. Ⱦɨɩɨɥɧɢɬɟɥɶɧɵɟ ɤɨɩɢɢ ɝɟɧɚ SNCA ɩɪɢɜɨɞɹɬ ɤ ɢɡɛɵɬɤɭ ɚɥɶɮɚ-
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ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ. Ɇɟɯɚɧɢɡɦɵ ɞɭɩɥɢɤɚɰɢɢ ɢ ɬɪɢɩɥɟɤɚɰɢɢ ɝɟɧɚ ɞɨ ɫɢɯ ɩɨɪ ɧɟ 
ɢɡɜɟɫɬɧɵ. 

ɂɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɟ ɪɨɥɢ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɟ Ȼɉ ɧɚɱɚɥɨɫɶ ɫ 
ɨɬɤɪɵɬɢɹ ɜ 1997 ɝ. ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɟ SNCA, ɩɪɢɜɨɞɹɳɢɯ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-
ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɵɯ ɮɨɪɦ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. ɉɟɪɜɚɹ ɦɭɬɚɰɢɹ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ (A53T) 
ɛɵɥɚ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧɚ ɜ ɨɞɧɨɣ ɢɬɚɥɶɹɧɨ-ɚɦɟɪɢɤɚɧɫɤɨɣ ɫɟɦɶɟ [25] ɢ ɩɨɡɞɧɟɟ 
ɨɧɚ ɠɟ ɛɵɥɚ ɨɩɢɫɚɧɚ ɟɳɟ ɜ ɧɟɫɤɨɥɶɤɢɯ ɢɬɚɥɶɹɧɫɤɢɯ ɢ ɝɪɟɱɟɫɤɢɯ ɫɟɦɶɹɯ ɫ 
ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨɣ ɮɨɪɦɨɣ Ȼɉ. ɂɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧɵ ɟɳɟ ɞɜɟ ɬɨɱɤɨɜɵɟ 
ɦɭɬɚɰɢɢ: A30P – ɜ ɧɟɦɟɰɤɨɣ ɫɟɦɶɟ ɢ E46K – ɜ ɫɟɦɶɟ ɛɚɫɤɨ-ɢɫɩɚɧɫɤɨɝɨ 
ɩɪɨɢɫɯɨɠɞɟɧɢɹ. ɉɪɢ ɷɬɨɦ ɬɨɱɤɨɜɵɟ ɦɭɬɚɰɢɢ ɝɟɧɚ SNCA ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɜɟɫɶɦɚ 
ɪɟɞɤɢɦɢ. ɇɚ 2011 ɝɨɞɵ ɛɵɥɨ ɨɩɢɫɚɧɨ ɜɫɟɝɨ ɧɟ ɛɨɥɟɟ 15 ɫɟɦɟɣ ɫ Ȼɉ, 
ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɨɣ ɫ ɬɨɱɟɱɧɵɦɢ ɦɭɬɚɰɢɹɦɢ SNCA. ɇɚɢɛɨɥɟɟ 
ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɵɦɢ ɫɪɟɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɧɨɣ ɮɨɪɦɨɣ Ȼɉ ɨɤɚɡɚɥɢɫɶ 
ɦɭɥɶɬɢɩɥɢɤɚɰɢɢ ɝɟɧɚ SNCA, ɩɪɢɜɨɞɹɳɢɟ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨɣ 
ɮɨɪɦɵ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. ɂɧɬɟɪɟɫɧɨ ɨɬɦɟɬɢɬɶ, ɱɬɨ ɢɦɟɸɬɫɹ ɪɚɡɥɢɱɢɹ ɜ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢɯ 
ɤɚɪɬɢɧɚɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɞɭɩɥɢɤɚɰɢɟɣ ɢ ɬɪɢɩɥɢɤɚɰɢɟɣ ɝɟɧɚ SNCA. 
Ɍɹɠɟɫɬɶ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɤɨɪɪɟɥɢɪɭɟɬ ɫ ɱɢɫɥɨɦ ɤɨɩɢɣ ɷɬɨɝɨ ɝɟɧɚ: ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ 
ɞɭɩɥɢɤɚɰɢɟɣ ɝɟɧɚ SNCA ɧɚɱɚɥɨ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɩɪɢɯɨɞɢɥɨɫɶ ɧɚ ɜɨɡɪɚɫɬ ɫɬɚɪɲɟ 40 
ɥɟɬ ɢ ɧɟ ɨɬɥɢɱɚɥɨɫɶ ɨɬ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ ɮɨɪɦɵ Ȼɉ [26]. ɉɪɢ ɧɚɥɢɱɢɢ 
ɬɪɢɩɥɢɤɚɰɢɢ ɝɟɧɚ SNCA ɧɚɛɥɸɞɚɟɬɫɹ ɪɚɧɧɟɟ ɧɚɱɚɥɨ Ȼɉ (ɞɨ 40 ɥɟɬ) ɢ ɧɟɪɟɞɤɨɟ 
ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɛɨɥɟɟ ɬɹɠɟɥɨɝɨ ɮɟɧɨɬɢɩɚ ɞɟɦɟɧɰɢɢ ɫ ɬɟɥɶɰɚɦɢ Ʌɟɜɢ. 
Ɇɭɥɶɬɢɩɥɢɤɚɰɢɢ ɝɟɧɚ SNCA ɞɟɬɟɤɬɢɪɭɟɬɫɹ ɭ 1,5% ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɫɟɦɟɣɧɨɣ 
ɮɨɪɦɨɣ Ȼɉ [25]. ɍ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ Ȼɉ, ɨɛɭɫɥɨɜɥɟɧɧɨɣ ɦɭɥɶɬɢɩɥɢɤɚɰɢɟɣ SNCA, ɜ 
ɧɟɣɪɨɧɚɯ ɱɟɪɧɨɣ ɫɭɛɫɬɚɧɰɢɢ ɧɚɛɥɸɞɚɟɬɫɹ ɩɨɜɵɲɟɧɢɟ ɭɪɨɜɧɹ ɦɊɇɄ ɝɟɧɚ SNCA 
ɢ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɚ ɪɚɫɬɜɨɪɢɦɨɝɨ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɩɨɜɵɲɟɧɧɨɟ 
ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɟ ɚɝɪɟɝɚɬɨɜ ɷɬɨɝɨ ɛɟɥɤɚ. ɂɧɬɟɪɟɫɧɨ ɨɬɦɟɬɢɬɶ, ɱɬɨ ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ 
ɦɭɥɶɬɢɩɥɢɤɚɰɢɟɣ ɝɟɧɚ SNCA ɜ ɤɥɟɬɤɚɯ ɤɪɨɜɢ ɬɚɤɠɟ ɧɚɛɥɸɞɚɟɬɫɹ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 
ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɚ ɦɨɧɨɦɟɪɧɨɝɨ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɧɨ ɧɟ ɟɝɨ ɚɝɪɟɝɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɮɨɪɦ 
[26]. 

ɉɨɤɚɡɚɧɨ ɢɧɝɢɛɢɪɭɸɳɟɟ ɜɥɢɹɧɢɟ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɧɚ ɦɟɦɛɪɚɧɧɨɟ 
ɫɥɢɹɧɢɟ. ɋɥɢɹɧɢɟ ɦɟɦɛɪɚɧ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɜɚɠɧɵɦ ɛɢɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɦ ɩɪɨɰɟɫɫɨɦ, 
ɜɤɥɸɱɚɹ ɩɨɞɞɟɪɠɚɧɢɟ ɛɚɡɨɜɨɣ ɤɥɟɬɨɱɧɨɣ ɨɪɝɚɧɢɡɚɰɢɢ ɭ ɷɭɤɚɪɢɨɬ. ɋɨɛɵɬɢɟ 
ɫɥɢɹɧɢɹ ɩɭɡɵɪɶɤɚ ɨɫɭɳɟɫɬɜɥɹɟɬɫɹ ɦɧɨɠɟɫɬɜɟɧɧɵɦɢ ɫɤɨɨɪɞɢɧɢɪɨɜɚɧɧɵɦɢ 
ɫɬɭɩɟɧɹɦɢ, ɬɚɤɢɦɢ ɤɚɤ ɧɚɯɨɠɞɟɧɢɟ ɰɟɥɢ, ɫɜɹɡɵɜɚɧɢɟ ɫ ɧɟɸ, ɩɟɪɜɢɱɧɵɣ ɢ 
ɮɢɧɚɥɶɧɵɣ ɡɚɩɭɫɤ ɫɨɛɵɬɢɹ ɫɥɢɹɧɢɹ. ɋɨɝɥɚɫɧɨ ɢɦɟɸɳɟɣɫɹ ɦɨɞɟɥɢ, ɩɭɡɵɪɶɤɢ, 
ɡɚɯɜɚɱɟɧɧɵɟ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ Rab ɛɟɥɤɨɜ ɢɥɢ ɞɪɭɝɢɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ, ɩɨɞɬɚɫɤɢɜɚɸɬɫɹ ɤ 
ɛɟɥɤɚɦ SNARE. ɋɛɨɪɤɚ ɫɬɟɪɠɧɟɜɨɝɨ ɤɨɦɩɥɟɤɫɚ SNARE ɡɚɬɟɦ ɧɚɩɪɚɜɥɹɟɬ ɞɜɟ 
ɦɟɦɛɪɚɧɵ ɧɚɜɫɬɪɟɱɭ ɞɪɭɝ ɤ ɞɪɭɝɭ ɢ ɫɨɡɞɚɟɬ ɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɭɸɳɟɟ ɢɫɤɪɢɜɥɟɧɢɟ ɢ 
ɧɚɬɹɠɟɧɢɟ ɦɟɦɛɪɚɧ. Ʉɨɝɞɚ ɦɟɦɛɪɚɧɵ ɞɨɫɬɚɬɨɱɧɨ ɫɛɥɢɠɟɧɵ, ɩɪɨɢɫɯɨɞɢɬ 
ɩɨɥɭɫɥɢɹɧɢɟ ɜ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɟ ɫɥɢɹɧɢɹ ɨɬɜɟɪɫɬɢɣ ɩɨɪ ɢ ɢɯ ɪɚɫɲɢɪɟɧɢɹ, ɡɚɬɟɦ 
ɫɥɟɞɭɟɬ ɩɨɥɧɨɟ ɫɥɢɹɧɢɟ ɦɟɦɛɪɚɧ [27]. F. Kamp ɢ ɫɨɚɜɬ. (2010) ɧɚ ɤɭɥɶɬɭɪɟ 
ɤɥɟɬɨɤ Caenorhabditis elegans (ɫɜɨɛɨɞɧɨɠɢɜɭɳɚɹ ɧɟɦɚɬɨɞɚ) ɫ ɩɨɜɵɲɟɧɧɨɣ 
ɜɵɪɚɛɨɬɤɨɣ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɩɨɤɚɡɚɥɢ, ɱɬɨ ɨɧ ɫɜɹɡɵɜɚɟɬɫɹ ɫ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɹɦɢ ɢ 
ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɚɥɶɧɨɣ ɮɪɚɝɦɟɧɬɚɰɢɢ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɦɨɠɟɬ ɫɦɟɳɚɬɶ 
ɞɢɧɚɦɢɱɟɫɤɨɟ ɦɨɪɮɨɥɨɝɢɱɟɫɤɨɟ ɪɚɜɧɨɜɟɫɢɟ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɣ ɤ ɭɦɟɧɶɲɟɧɧɨɦɭ 
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ɫɥɢɹɧɢɸ ɡɚ ɫɱɟɬ ɟɝɨ ɭɧɢɤɚɥɶɧɨɝɨ ɦɟɦɛɪɚɧɧɨɝɨ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ. ɇɚɤɨɧɟɰ, 
ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɚɥɶɧɚɹ ɮɪɚɝɦɟɧɬɚɰɢɹ, ɜɵɡɜɚɧɧɚɹ ɷɤɫɩɪɟɫɫɢɟɣ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, 
ɜɨɡɨɛɧɨɜɥɹɟɬɫɹ ɤɨɷɤɫɩɪɟɫɫɢɟɣ PINK, ɧɨ ɧɟ Ȼɉ-ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɵɦɢ ɦɭɬɚɰɢɹɦɢ 
ɝɟɧɚ PINK1 G309D. Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ (Ⱥ53Ɍ, Ⱥ30Ɋ) 
ɫɨɩɪɨɜɨɠɞɚɸɬɫɹ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟɦ ɫɬɚɛɢɥɶɧɨɫɬɢ ɰɟɧɬɪɚɥɶɧɨɣ ɱɚɫɬɢ ɛɟɥɤɨɜɨɣ 
ɦɨɥɟɤɭɥɵ, ɢɡɦɟɧɟɧɢɟɦ ɟё ɩɪɨɫɬɪɚɧɫɬɜɟɧɧɨɣ ɨɪɝɚɧɢɡɚɰɢɢ ɢ ɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɟɦ 
ɛɟɬɚ-ɫɤɥɚɞɱɚɬɵɯ ɫɥɨɟɜ, ɫɩɨɫɨɛɧɵɯ ɚɝɝɪɟɝɢɪɨɜɚɬɶ ɫ ɞɪɭɝɢɦɢ ɚɧɚɥɨɝɢɱɧɵɦɢ 
ɦɨɥɟɤɭɥɚɦɢ ɫ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɟɦ ɦɭɥɶɬɢɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɵɯ ɮɢɛɪɢɥɥ. 

Ɍɪɢ ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɵɯ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɩɨ ɩɨɥɧɨɝɟɧɨɦɧɨɦɭ ɫɤɚɧɢɪɨɜɚɧɢɸ 
ɜɵɹɜɢɥɢ ɚɫɫɨɰɢɚɰɢɸ ɥɨɤɭɫɚ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɟɝɨ ɝɟɧ SNCA, ɫ ɩɨɜɵɲɟɧɧɵɦ ɪɢɫɤɨɦ 
Ȼɉ. ɍɛɟɞɢɬɟɥɶɧɵɦ ɞɨɤɚɡɚɬɟɥɶɫɬɜɨɦ ɧɟɣɪɨɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬɢ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɫɬɚɥɨ 
ɫɨɡɞɚɧɢɟ ɬɪɚɧɫɝɟɧɧɵɯ ɠɢɜɨɬɧɵɯ (ɞɪɨɡɨɮɢɥɚ, ɦɵɲɟɣ) ɧɚ ɨɫɧɨɜɟ 
ɝɢɩɟɪɷɤɫɩɪɟɫɫɢɢ ɝɟɧɚ SNCA ɱɟɥɨɜɟɤɚ, ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɭɸɳɢɯ ɧɟɣɪɨɧɚɥɶɧɵɟ ɚɥɶɮɚ-
ɫɢɧɭɤɥɟɢɧ-ɩɨɡɢɬɢɜɧɵɟ ɜɤɥɸɱɟɧɢɹ ɢ ɞɟɝɟɧɟɪɚɰɢɸ ɞɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɢɯ 
ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɦɨɡɝɚ [28].  

 
1.3.2 Ƚɟɧ LRRK2 
ɉɨɫɥɟɞɧɢɦ ɢɡ ɱɢɫɥɚ ɝɟɧɨɜ ɦɨɧɨɝɟɧɧɵɯ ɮɨɪɦ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɛɵɥ 

ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧ LRRK2 ɝɟɧ (leucine-rich repeat kinase 2, ɚɧɝɥ.), ɤɨɞɢɪɭɸɳɢɣ 
ɛɟɥɨɤ ɞɚɪɞɚɪɢɧ [29]. ɗɬɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɛɵɥɢ ɫɧɚɱɚɥɚ ɜɵɹɜɥɟɧɵ ɜ ɫɟɦɶɹɯ ɫ 
ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨɣ ɛɨɥɟɡɧɶɸ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɫ ɩɨɡɞɧɢɦ ɧɚɱɚɥɨɦ ɪɚɡɜɢɬɢɹ - 
ɧɨ ɡɚɬɟɦ ɛɵɥɨ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɨ, ɱɬɨ ɷɬɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜɫɬɪɟɱɚɸɬɫɹ ɬɚɤɠɟ ɭ ɛɨɥɶɧɵɯ ɫɨ 
ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ ɮɨɪɦɨɣ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. ȼ ɝɟɧɟ ɞɚɪɞɚɪɢɧɚ ɜɵɹɜɥɟɧɚ ɦɢɫɫɟɧɫ 
ɦɭɬɚɰɢɹ G2019S. Ɉɧɚ ɧɚɣɞɟɧɚ ɭ ɛɨɥɶɧɵɯ ɢɡ ɪɚɡɧɵɯ ɷɬɧɢɱɟɫɤɢɯ ɝɪɭɩɩ ɭ 
ɛɨɥɶɧɵɯ ɤɚɤ ɫ ɫɟɦɟɣɧɨɣ, ɬɚɤ ɢ ɫ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ ɮɨɪɦɨɣ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɢ ɤɨɬɨɪɚɹ 
ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɫɚɦɨɣ ɱɚɫɬɨɣ ɢɡ ɜɫɟɯ ɨɩɢɫɚɧɧɵɯ ɩɪɢ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɬɨɱɤɨɜɵɯ 
ɦɭɬɚɰɢɣ. Ɇɭɬɚɰɢɹ G2019S ɜɵɹɜɥɟɧɚ ɜ ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ ɟɜɪɨɩɟɣɫɤɨɝɨ 
ɩɪɨɢɫɯɨɠɞɟɧɢɹ ɩɪɢɦɟɪɧɨ ɭ 1-2% ɛɨɥɶɧɵɯ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ ɮɨɪɦɨɣ ɛɨɥɟɡɧɢ 
ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɢ ɭ 5-7% ɛɨɥɶɧɵɯ ɫ ɫɟɦɟɣɧɵɦ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɨɦ, ɧɨ ɤɪɚɣɧɟ ɪɟɞɤɨ 
ɜɫɬɪɟɱɚɟɬɫɹ ɭ ɦɨɧɝɨɥɨɢɞɨɜ. Ⱥɧɚɥɢɡ ɫɰɟɩɥɟɧɧɵɯ ɫ ɦɭɬɚɰɢɟɣ G2019S ɝɚɩɥɨɬɢɩɨɜ 
ɝɨɜɨɪɢɬ ɨ ɬɨɦ, ɱɬɨ ɫɤɨɪɟɟ ɜɫɟɝɨ ɞɚɧɧɚɹ ɦɭɬɚɰɢɹ ɜɨɡɧɢɤɥɚ ɜ ɷɜɨɥɸɰɢɢ ɱɟɥɨɜɟɤɚ 
ɨɞɢɧ ɪɚɡ ɜ ɐɟɧɬɪɚɥɶɧɨɣ ȿɜɪɨɩɟ ɜ XIII ɫɬɨɥɟɬɢɢ [30]. 

Ƚɟɧ LRRK2 ɤɨɞɢɪɭɟɬ ɛɨɥɶɲɨɣ ɛɟɥɨɤ (2527 ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬɧɵɯ ɨɫɬɚɬɤɨɜ, 
286 ɤȾɚ), ɫɨɞɟɪɠɚɳɢɣ ɪɹɞ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɶɧɵɯ ɞɨɦɟɧɨɜ, ɜ ɬɨɦ ɱɢɫɥɟ ɤɢɧɚɡɧɵɣ ɢ 
GTPɚɡɧɵɣ. ɇɚ ɧɚɫɬɨɹɳɢɣ ɦɨɦɟɧɬ ɧɟɬ ɡɧɚɧɢɣ ɨ ɮɢɡɢɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ ɫɭɛɫɬɪɚɬɚɯ 
LRRK2-ɤɢɧɚɡɵ, ɚ ɡɧɚɱɢɬ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɟɧɢɟ ɨ ɤɥɟɬɨɱɧɵɯ ɮɭɧɤɰɢɹɯ ɷɬɨɝɨ ɮɟɪɦɟɧɬɚ 
ɨɫɬɚɟɬɫɹ ɧɟ ɹɫɧɵɦ. ɉɪɨɬɟɢɧɤɢɧɚɡɚ LRRK2 ɜɯɨɞɢɬ ɜ ɫɟɦɟɣɫɬɜɨ ɛɟɥɤɨɜ ROCO, 
ɬɚɤ ɤɚɤ ɧɚɪɹɞɭ ɫ ɤɢɧɚɡɧɵɦ ɞɨɦɟɧɨɦ ɫɨɞɟɪɠɢɬ ɞɨɦɟɧɵ ROC ɢ COR. ɋɱɢɬɚɟɬɫɹ, 
ɱɬɨ LRRK2 ɨɛɥɚɞɚɟɬ ɤɚɤ ɤɢɧɚɡɧɨɣ, ɬɚɤ ɢ GTPɚɡɧɨɣ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɹɦɢ, ɤɨɬɨɪɵɟ 
ɦɨɝɭɬ ɛɵɬɶ ɜɡɚɢɦɨɫɜɹɡɚɧɧɵɦɢ. LRRK2 – ɷɬɨ ɤɪɭɩɧɵɣ ɛɟɥɨɤ, ɫɩɨɫɨɛɧɵɣ ɤ 
ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɸ ɝɨɦɨ- ɢ, ɩɪɟɞɩɨɥɨɠɢɬɟɥɶɧɨ, ɝɟɬɟɪɨɞɢɦɟɪɨɜ, ɫ ɰɟɧɬɪɚɥɶɧɨɣ 
GTPɚɡɧɨɣ/ɤɢɧɚɡɧɨɣ ɤɚɬɚɥɢɬɢɱɟɫɤɨɣ ɨɛɥɚɫɬɶɸ, ɨɤɪɭɠɟɧɧɨɣ ɦɨɬɢɜɚɦɢ, 
ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɦɢ ɜ ɛɟɥɨɤ-ɛɟɥɤɨɜɵɟ ɢ, ɜɨɡɦɨɠɧɨ, ɛɟɥɨɤ-ɦɟɦɛɪɚɧɧɵɟ 
ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ. 

http://medbiol.ru/medbiol/slom/00021c14.htm
http://medbiol.ru/medbiol/slom/00017770.htm
http://medbiol.ru/medbiol/slom/0005b9b0.htm
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Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ LRRK2 ɨɛɧɚɪɭɠɢɜɚɸɬɫɹ ɜ ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ ɜ 
ɫɟɦɶɹɯ ɫ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨɣ ɮɨɪɦɨɣ Ȼɉ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɩɪɢ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ 
ɮɨɪɦɟ ɷɬɨɝɨ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɢ ɫɱɢɬɚɸɬ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɱɚɫɬɨɣ ɩɪɢɱɢɧɨɣ ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ. ɂɡ 
ɜɫɟɯ ɢɡɜɟɫɬɧɵɯ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɟ LRRK2 (ɨɤɨɥɨ 75% ɦɭɬɚɧɬɧɵɯ ɚɥɥɟɟɣ) ɩɪɢ Ȼɉ 
ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɚ ɦɭɬɚɰɢɹ G6055A, ɩɪɢɜɨɞɹɳɚɹ ɤ ɡɚɦɟɧɟ ɝɥɢɰɢɧɚ ɜ 
ɩɨɥɨɠɟɧɢɢ 2019 ɧɚ ɫɟɪɢɧ (G2019S) ɜ ɤɢɧɚɡɧɨɦ ɞɨɦɟɧɟ. ȼ ɟɜɪɨɩɟɣɫɤɢɯ 
ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ ɷɬɭ ɦɭɬɚɰɢɸ ɜɵɹɜɥɹɸɬ ɜ 5–7% ɫɥɭɱɚɟɜ ɫɟɦɟɣɧɨɣ Ȼɉ ɢ ɜ 0.6–1.6% 
ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɢɯ ɫɥɭɱɚɟɜ. ȼ ɧɟɤɨɬɨɪɵɯ ɢɡɨɥɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ, ɧɚɩɪɢɦɟɪ, 
ɫɪɟɞɢ ɚɪɚɛɨɜ ɋɟɜɟɪɧɨɣ Ⱥɮɪɢɤɢ ɢ ɟɜɪɟɟɜ-ɚɲɤɟɧɚɡɢ, ɱɚɫɬɨɬɚ ɷɬɨɣ ɦɭɬɚɰɢɢ ɩɪɢ 
ɫɟɦɟɣɧɵɯ ɮɨɪɦɚɯ Ȼɉ ɞɨɫɬɢɝɚɟɬ 30–40% [30]. ɋɥɟɞɭɟɬ ɨɬɦɟɬɢɬɶ, ɱɬɨ ɦɭɬɚɰɢɹ 
G2019S ɧɟ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɚ ɜ ɧɟɤɨɬɨɪɵɯ ɚɡɢɚɬɫɤɢɯ ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ. ȼ ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ 
ɜ ɝɟɧɟ LRRK2 ɨɩɢɫɚɧɨ ɛɨɥɟɟ 50 ɦɭɬɚɰɢɣ [31]. ȼɫɟ ɦɭɬɚɰɢɢ (ɜ ɨɫɧɨɜɧɨɦ 
ɦɢɫɫɟɧɫ-ɦɭɬɚɰɢɢ), ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɧɵɟ ɜ ɝɟɬɟɪɨɡɢɝɨɬɧɨɦ ɫɨɫɬɨɹɧɢɢ, ɫɟɝɪɟɝɢɪɨɜɚɥɢ ɫ 
ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɟɦ ɢ ɧɟ ɜɫɬɪɟɱɚɥɢɫɶ ɜ ɤɨɧɬɪɨɥɶɧɨɣ ɜɵɛɨɪɤɟ. Ʉɪɨɦɟ ɬɨɝɨ, ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ 
ɝɟɧɟ LRRK2 ɧɟ ɧɚɣɞɟɧɵ ɩɪɢ ɞɪɭɝɢɯ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɯ [32]. 

Ɇɭɬɚɰɢɹ ɝɟɧɚ LRRK2, ɤɚɪɬɢɪɨɜɚɧɧɚɹ ɧɚ ɯɪɨɦɨɫɨɦɟ 12q12, ɫɰɟɩɥɟɧɧɚɹ ɫ 
ɥɨɤɭɫɨɦ PARK8, ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɱɚɫɬɨɣ ɩɪɢɱɢɧɨɣ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɫɟɦɟɣɧɨɣ ɮɨɪɦɵ 
Ȼɉ ɫ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɵɦ ɬɢɩɨɦ ɧɚɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ. 

ȼ Ɋɨɫɫɢɢ ɱɚɫɬɨɬɚ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɟ LRRK2 ɩɪɢ Ȼɉ ɨɤɚɡɚɥɚɫɶ ɫɨɩɨɫɬɚɜɢɦɨɣ 
ɫ ɱɚɫɬɨɬɨɣ ɜ ɛɨɥɶɲɢɧɫɬɜɟ ɟɜɪɨɩɟɣɫɤɢɯ ɩɨɩɭɥɹɰɢɣ ɢ ɫɨɫɬɚɜɢɥɚ 5% ɫɥɭɱɚɟɜ 
ɫɟɦɟɣɧɨɣ ɢ ɩɪɢɦɟɪɧɨ ɜ 0.6% ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ Ȼɉ ɞɥɹ ɦɭɬɚɰɢɢ G2019S [32].Ʉɚɤ 
ɩɨɤɚɡɚɧɨ ɜ ɪɹɞɟ ɪɚɛɨɬ, ɜɨɡɪɚɫɬ ɧɚɱɚɥɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɬɹɠɟɫɬɶ ɟɝɨ ɬɟɱɟɧɢɹ 
ɦɨɝɭɬ ɜɚɪɶɢɪɨɜɚɬɶ ɭ ɧɨɫɢɬɟɥɟɣ ɨɞɧɨɣ ɢ ɬɨɣ ɠɟ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ LRRK2 ɞɚɠɟ ɜ 
ɩɪɟɞɟɥɚɯ ɨɞɧɨɣ ɫɟɦɶɢ. Ɇɵ ɫɨɩɨɫɬɚɜɢɥɢ ɨɫɥɨɠɧɟɧɢɹ, ɪɚɡɜɢɜɲɢɟɫɹ ɜ ɞɜɭɯ 
ɝɪɭɩɩɚɯ ɛɨɥɶɧɵɯ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɩɪɢɧɢɦɚɥɢ Ʌ-ȾɈɎȺ ɛɨɥɟɟ ɩɹɬɢ ɥɟɬ ɢ ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɶɧɨ 
ɨɬɜɟɱɚɥɢ ɧɚ ɬɟɪɚɩɢɸ. ɗɬɢ ɝɪɭɩɩɵ ɪɚɡɥɢɱɚɥɢɫɶ ɬɟɦ, ɱɬɨ ɜ ɨɞɧɨɣ ɛɵɥɢ ɧɨɫɢɬɟɥɢ 
ɦɭɬɚɰɢɢ G2019S ɜ ɝɟɧɟ LRRK2, ɚ ɜ ɞɪɭɝɨɣ ɬɚɤɨɣ ɦɭɬɚɰɢɢ ɧɟ ɛɵɥɨ. ȼ ɝɪɭɩɩɟ ɫ 
ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɧɨɣ ɮɨɪɦɨɣ Ȼɉ ɢ ɦɭɬɚɰɢɟɣ G2019S ɧɚɛɥɸɞɚɥɨɫɶ ɩɨɜɵɲɟɧɢɟ 
ɱɚɫɬɨɬɵ ɩɨɛɨɱɧɵɯ ɷɮɮɟɤɬɨɜ. Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ, ɨɱɟɜɢɞɧɨ, ɱɬɨ ɫ ɰɟɥɶɸ 
ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɧɨɣ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨɣ ɮɨɪɦɵ Ȼɉ, ɜ ɬɨɦ ɱɢɫɥɟ ɜ 
Ɋɨɫɫɢɢ, ɭ ɛɨɥɶɧɵɯ ɫɟɦɟɣɧɨɣ ɮɨɪɦɨɣ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ ɫɥɟɞɭɟɬ, ɜ ɩɟɪɜɭɸ ɨɱɟɪɟɞɶ, 
ɜɵɹɜɥɹɬɶ ɦɭɬɚɰɢɸ G2019S LRRK2. Ɍɚɤɨɟ ɬɟɫɬɢɪɨɜɚɧɢɟ ɦɨɠɟɬ ɛɵɬɶ ɩɨɥɟɡɧɵɦ ɜ 
ɤɚɱɟɫɬɜɟ ɞɨɩɨɥɧɢɬɟɥɶɧɨɝɨ ɬɟɫɬɚ ɩɪɢ ɩɪɨɜɟɞɟɧɢɢ ɞɢɮɮɟɪɟɧɰɢɚɥɶɧɨɣ 
ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ ɫ ɞɪɭɝɢɦɢ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɦɢ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɦɢ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɩɪɢ 
ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɨɦ ɨɛɫɥɟɞɨɜɚɧɢɢ ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ ɛɨɥɶɧɵɯ ɫ ɷɬɨɣ 
ɦɭɬɚɰɢɟɣ, ɱɬɨ ɩɨɡɜɨɥɢɬ ɜɵɹɜɢɬɶ Ȼɉ ɟɳɟ ɧɚ ɩɪɟɤɥɢɧɢɱɟɫɤɨɣ ɫɬɚɞɢɢ. 

ɂɡɜɟɫɬɧɨ, ɱɬɨ ɜ ɦɨɥɟɤɭɥɟ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɮɨɫɮɨɪɢɥɢɪɨɜɚɧɢɸ ɦɨɠɟɬ 
ɩɨɞɜɟɪɝɚɬɶɫɹ ɨɞɢɧ ɢɡ ɩɹɬɢ ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬɧɵɯ ɨɫɬɚɬɤɨɜ (S87, Y125, S129, Y133, 
S136). ɇɚɢɛɨɥɟɟ ɯɨɪɨɲɨ ɢɡɭɱɟɧ ɛɟɥɨɤ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɢɣ ɮɨɫɮɨɪɢɥɢɪɨɜɚɧɧɵɣ 
Ser129 (S129). Ɏɨɫɮɨɪɢɥɢɪɨɜɚɧɢɟ S129 ɭɫɢɥɢɜɚɟɬ ɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɟ ɮɢɥɚɦɟɧɬɨɜ ɢ 
ɨɥɢɝɨɦɟɪɧɵɯ ɮɨɪɦ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɨɧɨ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɟɬ ɜ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧ-
ɩɨɥɨɠɢɬɟɥɶɧɵɯ ɬɟɥɶɰɚɯ Ʌɟɜɢ ɜ ɧɟɣɪɨɧɚɯ ɱɟɪɧɨɣ ɫɭɛɫɬɚɧɰɢɢ ɩɪɢ Ȼɉ. 
ȼɨɡɦɨɠɧɨɟ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɟ LRRK2 ɢ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ ɤɨɫɜɟɧɧɨ ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɚɟɬɫɹ 
ɢɯ ɤɨɥɨɤɚɥɢɡɚɰɢɟɣ ɜ ɬɟɥɶɰɚɯ Ʌɟɜɢ. ɍɱɢɬɵɜɚɹ ɬɨɬ ɮɚɤɬ, ɱɬɨ ɬɟɥɶɰɚ Ʌɟɜɢ 
ɜɵɹɜɥɹɸɬɫɹ ɜ ɚɭɬɨɩɬɚɬɚɯ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ ɛɨɥɶɲɢɧɫɬɜɚ ɛɨɥɶɧɵɯ ɫ ɦɭɬɚɰɢɹɦɢ ɜ 
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ɝɟɧɟ LRRK2, ɦɨɠɧɨ ɩɪɟɞɩɨɥɨɠɢɬɶ, ɱɬɨ LRRK2 ɧɟɩɨɫɪɟɞɫɬɜɟɧɧɨ ɭɱɚɫɬɜɭɟɬ ɜ 
ɮɨɫɮɨɪɢɥɢɪɨɜɚɧɢɢ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ. ȼ ɨɞɧɨɣ ɢɡɢɧɨɫɬɪɚɧɧɵɯ ɪɚɛɨɬ [33], ɩɨɤɚɡɚɧɨ, 
ɱɬɨ ɥɢɡɚɬ ɤɥɟɬɨɤ, ɷɤɫɩɪɟɫɫɢɪɭɸɳɢɯ ɝɟɧ LRRK2, ɨɛɥɚɞɚɟɬ ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬɶɸ 
ɮɨɫɮɨɪɢɥɢɪɨɜɚɬɶ ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɧɵɣ α-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧ ɜ ɩɨɥɨɠɟɧɢɢ S129. 

 
1.3.3 Ƚɟɧ PINK1  
PINK1 (phosphatase and tensin homolog (PTEN)-induced putative kinase 1) 

ɛɵɥ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧ ɧɚ ɥɨɤɭɫɟ PARK ɧɚ ɭɱɚɫɬɤɟ 1ɪ35-ɪ36 ɜ ɛɨɥɶɲɨɣ ɫɢɰɢɥɢɣɫɤɨɣ 
ɫɟɦɶɟ ɫ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɫɢɜɧɨɣ ɮɨɪɦɨɣ ɛɨɥɟɡɧɢ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢ 
ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɨɜɚɥɚɫɶ ɪɚɧɧɢɦ ɞɟɛɸɬɨɦ (ɜ ɜɨɡɪɚɫɬɟ 32-48 ɥɟɬ) ɫ ɬɢɩɢɱɧɵɦ 
ɮɟɧɨɬɢɩɨɦ Ȼɉ. Ƚɟɧ ɫɨɞɟɪɠɢɬ 8 ɷɤɡɨɧɨɜ ɢ ɤɨɞɢɪɭɟɬ ɛɟɥɨɤ ɢɡ 581 ɨɫɬɚɬɤɨɜ 
ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬɵ (63 ɤȾɚ), ɤɨɬɨɪɵɣ ɹɜɥɹɟɬɫɹ PTEN-ɢɧɞɭɰɢɪɨɜɚɧɧɨɣ ɤɢɧɚɡɨɣ 
(PINK1). Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ PINK1 ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɭɸɬ ɜ 1-7% ɫɥɭɱɚɟɜ ɪɚɧɧɟɝɨ 
ɩɪɨɹɜɥɟɧɢɹ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ (Ȼɉ) (ɜ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬɢ ɨɬ ɩɨɩɭɥɹɰɢɢ), ɚ 
ɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨ ɨɧɢ ɩɪɢɡɧɚɧɵ ɜɬɨɪɨɣ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɣ ɩɪɢɱɢɧɨɣ 
ɪɚɧɧɟɣ ɮɨɪɦɵ ɷɬɨɝɨ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. PINK1 - ɷɬɨ ɩɪɨɬɟɢɧɤɢɧɚɡɚ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɨɛɥɚɞɚɟɬ 
ɧɟɣɪɨɩɪɨɬɟɤɬɨɪɧɵɦ ɷɮɮɟɤɬɨɦ ɛɥɚɝɨɞɚɪɹ ɮɨɫɮɨɪɢɥɢɪɨɜɚɧɢɸ ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɫɤɢɯ 
ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɚɥɶɧɵɯ ɛɟɥɤɨɜ. ɉɨɫɦɟɪɬɧɵɣ ɚɧɚɥɢɡ ɧɨɫɢɬɟɥɟɣ ɦɭɬɚɰɢɣ PINK1 
ɩɨɤɚɡɚɥ ɬɢɩɢɱɧɵɟ ɩɪɨɹɜɥɟɧɢɹ Ȼɉ ɫ ɧɟɣɪɨɧɚɥɶɧɵɦɢ ɩɨɬɟɪɹɦɢ ɢ ɜɤɥɸɱɟɧɢɹɦɢ ɜ 
ɜɢɞɟ ɬɟɥɟɰ Ʌɟɜɢ ɜ ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɧɵɯ ɪɟɝɢɨɧɚɯ, ɬɚɤɠɟ ɛɵɥɨ ɩɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɛɟɥɨɤ 
ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɢɦɦɭɧɨɪɟɚɤɬɢɜɧɵɦ ɤ ɬɟɥɶɰɚɦ Ʌɟɜɢ ɩɪɢ Ȼɉ ɢ ɞɟɦɟɧɰɢɢ ɫ ɬɟɥɶɰɚɦɢ 
Ʌɟɜɢ [34]. Ɇɭɬɚɰɢɹ G411S ɜ ɝɨɦɨɡɢɝɨɬɧɨɦ ɜɚɪɢɚɧɬɟ ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ ɪɚɧɧɟɦɭ (ɞɨ 45 
ɥɟɬ) ɧɚɱɚɥɭ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ. ɉɪɢ ɩɚɞɟɧɢɢ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɚ ɧɚ ɦɟɦɛɪɚɧɟ 
ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɢ ɛɟɥɨɤ PINK1 ɮɨɫɮɨɪɢɥɢɪɭɟɬɫɹ ɩɨ Ser-402 ɢ ɫɬɚɧɨɜɢɬɫɹ 
ɚɤɬɢɜɧɵɦ. Ⱥɤɬɢɜɢɪɨɜɚɧɧɚɹ ɩɪɨɬɟɢɧɤɢɧɚɡɚ PINK1 ɪɟɤɪɭɬɢɪɭɟɬ ɩɚɪɤɢɧ ɤ 
ɜɧɟɲɧɟɣ ɦɟɦɛɪɚɧɟ ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɧɨɣ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɢ (Ɋɢɫɭɧɨɤ 2). ɉɚɪɤɢɧ (PARK2), 
ɤɨɬɨɪɵɣ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ȿ3-ɭɛɢɤɜɢɬɢɧ-ɥɢɝɚɡɨɣ, ɭɛɢɤɜɢɬɢɧɢɥɢɪɭɟɬ ɫɜɨɢ ɫɭɛɫɬɪɚɬɵ ɧɚ 
ɩɨɜɟɪɯɧɨɫɬɢ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɢ, ɢ ɷɬɨ ɫɥɭɠɢɬ ɫɢɝɧɚɥɨɦ ɞɥɹ ɧɚɩɪɚɜɥɟɧɢɹ ɬɚɤɨɣ 
ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɧɨɣ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɢ ɧɚ ɦɢɬɨɮɚɝɢɸ. Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ, PARK2 ɢ PINK1 
ɭɱɚɫɬɜɭɸɬ ɜ ɨɞɧɨɦ ɤɚɫɤɚɞɟ ɪɟɚɤɰɢɣ, ɤɨɬɨɪɵɣ ɪɟɝɭɥɢɪɭɟɬ ɪɚɛɨɬɭ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɣ ɢ  
ɨɛɟɫɩɟɱɢɜɚɸɬ ɢɯ ɩɪɚɜɢɥɶɧɭɸ ɭɬɢɥɢɡɚɰɢɸ. ɂ, ɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨ, ɞɟɮɟɤɬ ɯɨɬɹ ɛɵ  

 
 

Ɋɢɫɭɧɨɤ 2 - Ⱥɤɬɢɜɚɰɢɹ ɤɢɧɚɡɵ PINK1 
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ɨɞɧɨɝɨ ɢɡ ɭɱɚɫɬɧɢɤɨɜ ɤɚɫɤɚɞɚ ɜɟɞɟɬ ɤ ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɸ ɞɟɮɟɤɬɧɵɯ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɣ, 
ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɸ ɩɪɨɞɭɤɰɢɢ ɚɤɬɢɜɧɵɯ ɮɨɪɦ ɤɢɫɥɨɪɨɞɚ ɢ, ɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨ, ɤ ɝɢɛɟɥɢ 
ɧɟɣɪɨɧɨɜ [35]. 

 
1.3.4 Ƚɟɧ PARK7  
Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ PARK7 (DJ-1) ɛɵɥɢ ɜɩɟɪɜɵɟ ɨɩɢɫɚɧɵ ɜ ɞɜɭɯ ɟɜɪɨɩɟɣɫɤɢɯ 

ɫɟɦɶɹɯ, ɧɨ ɞɚɧɧɵɯ ɨ ɧɚɥɢɱɢɢ ɬɟɥɟɰ Ʌɟɜɢ ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ Ȼɉ, ɜɵɡɜɚɧɧɨɣ 
ɦɭɬɚɰɢɹɦɢ ɜ ɷɬɨɦ ɝɟɧɟ ɧɟɬ. Ȼɟɥɨɤ DJ-1 ɫɨɫɬɨɢɬ ɢɡ 189 ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬ ɢ 
ɷɤɫɩɪɟɫɫɢɪɭɟɬɫɹ ɩɨɜɫɟɦɟɫɬɧɨ, ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɫɢɥɶɧɚɹ ɷɤɫɩɪɟɫɫɢɹ ɧɚɛɥɸɞɚɟɬɫɹ ɜ 
ɚɫɬɪɨɰɢɬɚɯ; ɪɟɞɤɨ ɨɛɧɚɪɭɠɢɜɚɟɬɫɹ ɜ ɬɟɥɶɰɚɯ Ʌɟɜɢ ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ, ɫɬɪɚɞɚɸɳɢɯ ɨɬ 
ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɟɫɤɨɣ Ȼɉ. ɉɟɪɜɵɦ ɢɡ ɝɟɧɨɜ ɫɜɹɡɚɧɧɵɯ ɫ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɚɥɶɧɨɣ 
ɞɢɫɮɭɧɤɰɢɟɣ, ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɨɣ ɞɥɹ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɛɵɥ ɜɵɹɜɥɟɧ ɝɟɧ DJ-1, 
ɤɚɪɬɢɪɨɜɚɧɧɵɣ ɧɚ ɯɪɨɦɨɫɨɦɟ 1ɪ36. ȼ ɷɬɨɦ ɝɟɧɟ ɜɵɹɜɥɟɧɨ ɞɜɟ ɦɭɬɚɰɢɢ, 
ɩɪɢɜɨɞɹɳɢɟ ɜ ɝɨɦɨɡɢɝɨɬɧɨɣ ɮɨɪɦɟ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɦɟɞɥɟɧɧɨ ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɪɭɸɳɟɣ 
ɸɜɟɧɢɥɶɧɨɣ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɜ ɫɨɱɟɬɚɧɢɢ ɫ ɮɨɤɚɥɶɧɨɣ ɞɢɫɬɨɧɢɟɣ. ɉɟɪɜɚɹ 
ɢɡ ɷɬɢɯ ɦɭɬɚɰɢɣ - ɞɟɥɟɰɢɹ ɪɚɡɦɟɪɨɦ 14 ɬ.ɩ.ɧ., ɡɚɯɜɚɬɵɜɚɸɳɚɹ ɷɤɡɨɧɵ 1-5 ɝɟɧɚ, 
ɩɨɥɧɨɫɬɶɸ ɛɥɨɤɢɪɭɸɳɚɹ ɫɢɧɬɟɡ ɛɟɥɤɚ. ȼɬɨɪɚɹ ɦɭɬɚɰɢɹ - ɦɢɫɫɟɧɫ ɡɚɦɟɧɚ L166P 
- ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ ɨɱɟɧɶ ɛɵɫɬɪɨɣ ɞɟɝɪɚɞɚɰɢɢ ɮɟɪɦɟɧɬɚ [36].  ɉɨɡɞɧɟɟ ɛɵɥɚ ɨɩɢɫɚɧɚ 
ɟɳɟ ɨɞɧɚ ɦɢɫɫɟɧɫ ɦɭɬɚɰɢɹ ɜ ɝɟɧɟ DJ-1 - A104T. Ɉɧɚ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɚ ɭ ɛɨɥɶɧɨɝɨ ɢɡ 
Ⱥɡɢɢ ɫ ɛɨɥɟɡɧɶɸ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɫ ɪɚɧɧɢɦ ɧɚɱɚɥɨɦ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɜ ɝɟɬɟɪɨɡɢɝɨɬɧɨɦ 
ɫɨɫɬɨɹɧɢɢ, ɢ ɧɟ ɛɵɥɚ ɜɵɹɜɥɟɧɚ ɭ ɡɞɨɪɨɜɵɯ ɥɢɰ. Ɉɞɧɚɤɨ ɩɚɬɨɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɨɟ 
ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɞɚɧɧɨɣ ɦɭɬɚɰɢɢ ɧɟɥɶɡɹ ɫɱɢɬɚɬɶ ɞɨɤɚɡɚɧɧɵɦ. ȼ ɰɟɥɨɦ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ 
DJ-1 ɜɫɬɪɟɱɚɸɬɫɹ ɧɟ ɛɨɥɟɟ ɱɟɦ ɭ 1% ɛɨɥɶɧɵɯ ɫ ɪɚɧɧɟɣ ɮɨɪɦɨɣ ɛɨɥɟɡɧɢ 
ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ. 

Ʉɨɧɤɪɟɬɧɚɹ ɮɭɧɤɰɢɹ DJ-1 ɧɟ ɩɨɥɧɨɫɬɶɸ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɚ, ɨɞɧɚɤɨ, ɢɡɜɟɫɬɧɨ, 
ɱɬɨ ɨɧ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɫɟɧɫɨɪɨɦ ɨɤɢɫɥɢɬɟɥɶɧɨɝɨ ɫɬɪɟɫɫɚ ɢ ɦɨɠɟɬ ɢɝɪɚɬɶ 
ɪɚɡɧɨɨɛɪɚɡɧɵɟ ɪɨɥɢ, ɨɬ ɩɟɪɨɤɫɢɞɚɡɵ ɢ ɲɚɩɟɪɨɧɚ ɞɨ ɊɇɄ-ɫɜɹɡɵɜɚɸɳɟɝɨ ɛɟɥɤɚ 
ɢ ɭɱɚɫɬɜɨɜɚɬɶ ɜ ɪɟɝɭɥɹɰɢɢ ɫɨɫɬɨɹɧɢɹ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɣ. Ɍɚɤɠɟ ɟɫɬɶ ɞɚɧɧɵɟ ɨ ɬɨɦ, 
ɱɬɨ ɨɧ ɞɟɣɫɬɜɭɟɬ ɜ ɩɚɪɚɥɥɟɥɢ ɫ ɩɭɬɟɦ PINK1/ɩɚɪɤɢɧ ɢ ɜɥɢɹɟɬ ɧɚ ɦɢɬɨɮɚɝɢɸ 
[36]. 

 
1.3.5 Ƚɟɧ PARK2 
Ƚɟɧ ɩɚɪɤɢɧɚ (PARK2) ɤɨɞɢɪɭɟɬ ɛɟɥɨɤ ɩɚɪɤɢɧ ɢɡ 465 ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬ - 

ɰɢɬɨɡɨɥɶɧɭɸ ɭɛɢɤɜɢɬɢɧ-E3-ɥɢɝɚɡɭ. Ɉɫɧɨɜɧɚɹ ɪɨɥɶ ɩɚɪɤɢɧɚ ɫɨɫɬɨɢɬ ɜ 
ɪɟɝɭɥɹɰɢɢ ɦɢɬɨɮɚɝɢɢ, ɨɫɭɳɟɫɬɜɥɹɟɦɨɣ ɜɦɟɫɬɟ ɫ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɚɥɶɧɵɦ ɛɟɥɤɨɦ 
PINK1 – ɩɪɨɞɭɤɬɨɦ ɟɳɟ ɨɞɧɨɝɨ ɝɟɧɚ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɫɢɜɧɨɝɨ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɚ 
(ɫɦ. ɪɢɫ. 2) 

Ƚɟɧ PARK2ɫɨɫɬɨɢɬ ɢɡ 12 ɷɤɡɨɧɨɜ ɢ ɟɝɨ ɩɪɨɬɹɠɟɧɧɨɫɬɶ ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ 500 
ɬ.ɩ.ɧ. Ȼɟɥɨɤ ɩɚɪɤɢɧɚ ɥɨɤɚɥɢɡɨɜɚɧ ɜ ɤɨɦɩɥɟɤɫɟ Ƚɨɥɶɞɠɢ ɢ ɰɢɬɨɡɨɥɟ ɧɟɣɪɨɧɨɜ 
ɩɨɞɤɨɪɤɨɜɵɯ ɹɞɟɪ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ. ɇɚɢɛɨɥɶɲɚɹ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ ɩɚɪɤɢɧɚ 
ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɚ ɜ ɩɢɝɦɟɧɬɧɵɯ ɤɥɟɬɤɚɯ ɤɨɦɩɚɤɬɧɨɣ ɡɨɧɵ ɱɟɪɧɨɣ ɫɭɛɫɬɚɧɰɢɢ. Ƚɟɧ 
PARK2, ɪɚɫɩɨɥɨɠɟɧ ɧɚ ɯɪɨɦɨɫɨɦɟ 6q25.2-27 ɢ ɫɜɹɡɚɧ ɫ ɪɚɡɜɢɬɢɟɦ ɨɫɨɛɨɣ 
ɮɨɪɦɵ ɛɨɥɟɡɧɢ – ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɫɢɜɧɨɣ Ȼɉ, ɩɪɨɹɜɥɹɸɳɟɣɫɹ ɜ ɪɚɧɧɟɦ 
ɜɨɡɪɚɫɬɟ. Ɇɭɬɚɰɢɢ PARK2 ɨɛɭɫɥɨɜɥɢɜɚɸɬ ɨɤɨɥɨ 15% ɫɟɦɟɣɧɵɯ ɢ 4% 
ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɢɯ ɫɥɭɱɚɟɜ Ȼɉ ɫ ɞɟɛɸɬɨɦ ɞɨ 40 ɥɟɬ [37]. Ɇɭɬɚɰɢɢ ɷɬɨɝɨ ɝɟɧɚ 

http://medbiol.ru/medbiol/slom/0005b1ee.htm
http://medbiol.ru/medbiol/slom/0005b1ee.htm
http://medbiol.ru/medbiol/slom/00017770.htm
http://medbiol.ru/medbiol/slom/0005a98d.htm
http://medbiol.ru/medbiol/slom/0005bd2e.htm
http://humbio.ru/humbio/ng_genet/00028bb8.htm
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ɛɵɜɚɸɬ ɨɱɟɧɶ ɪɚɡɧɨɨɛɪɚɡɧɵɦɢ – ɜ ɨɫɧɨɜɧɨɦ ɷɬɨ ɜɫɬɚɤɢ ɢ ɞɟɥɟɰɢɢ ɷɤɡɨɧɨɜ.ȼ 
ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ ɩɚɪɤɢɧ ɪɚɫɫɦɚɬɪɢɜɚɟɬɫɹ ɜ ɤɚɱɟɫɬɜɟ ɩɨɥɢɜɚɥɟɧɬɧɨɝɨ 
ɧɟɣɪɨɩɪɨɬɟɤɬɨɪɧɨɝɨ ɚɝɟɧɬɚ, ɢɦɟɸɳɟɝɨ ɤɥɸɱɟɜɨɟ ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɞɥɹ ɜɵɠɢɜɚɧɢɹ 
ɞɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɢɯ ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɩɪɢ ɜɨɡɞɟɣɫɬɜɢɢ ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɧɟɣɪɨɬɨɤɫɢɧɨɜ [38].  
ȼ ɫɜɹɡɢ ɫ ɬɟɦ, ɱɬɨ ɩɚɪɤɢɧ ɭɱɚɫɬɜɭɟɬ ɜ ɭɬɢɥɢɡɚɰɢɢ ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɧɵɯ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɣ, 
ɫɥɟɞɭɟɬ ɭɩɨɦɹɧɭɬɶ ɨ ɜɚɠɧɨɫɬɢ ɷɬɢɯ ɨɪɝɚɧɟɥɥ ɜ ɠɢɡɧɟɞɟɹɬɟɥɶɧɨɫɬɢ ɧɟɣɪɨɧɨɜ. 
ɉɪɨɞɭɤɰɢɹ ȺɌɎ ɜ ɧɟɣɪɨɧɚɯ ɩɪɨɢɫɯɨɞɢɬ ɜ ɨɫɧɨɜɧɨɦ ɡɚ ɫɱɟɬ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɚɥɶɧɨɝɨ 
ɞɵɯɚɧɢɹ, ɪɨɥɶ ɝɥɢɤɨɥɢɡɚ ɜ ɩɨɫɬɦɢɬɨɬɢɱɟɫɤɢɯ ɧɟɣɪɨɧɚɯ ɡɧɚɱɢɬɟɥɶɧɨ ɦɟɧɶɲɟ, 
ɱɟɦ ɜ ɝɥɢɚɥɶɧɵɯ ɤɥɟɬɤɚɯ. ȼ ɯɨɞɟ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɚɥɶɧɨɝɨ ɞɵɯɚɧɢɹ ɩɪɨɢɡɜɨɞɹɬɫɹ 
ɚɤɬɢɜɧɵɟ ɮɨɪɦɵ ɤɢɫɥɨɪɨɞɚ, ɢ, ɱɟɦ ɜɵɲɟ ɢɧɬɟɧɫɢɜɧɨɫɬɶ ɞɵɯɚɧɢɹ, ɬɟɦ ɢɯ 
ɛɨɥɶɲɟ. ɉɪɢ ɷɬɨɦ ɭɪɨɜɟɧɶ ɝɥɭɬɚɬɢɨɧɚ ɜ ɧɟɣɪɨɧɚɯ ɧɢɠɟ, ɱɟɦ ɜ ɚɫɬɪɨɰɢɬɚɯ, ɱɬɨ 
ɞɟɥɚɟɬ ɢɯ ɨɫɧɨɜɧɨɣ ɦɢɲɟɧɶɸ ɨɤɢɫɥɢɬɟɥɶɧɨɝɨ ɫɬɪɟɫɫɚ. Ⱦɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɢɟ 
ɧɟɣɪɨɧɵ ɛɨɥɶɲɟ ɞɪɭɝɢɯ ɩɨɞɬɢɩɨɜ ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɩɨɞɜɟɪɠɟɧɵ ɨɤɢɫɥɢɬɟɥɶɧɨɦɭ 
ɫɬɪɟɫɫɭ, ɬ.ɤ. ɨɤɢɫɥɟɧɢɟ ɢ ɤɪɭɝɨɜɨɪɨɬ ɞɨɮɚɦɢɧɚ ɫɚɦɢ ɩɨ ɫɟɛɟ ɢɧɝɢɛɢɪɭɸɬ 
ɪɚɛɨɬɭ ɤɨɦɩɥɟɤɫɚ I ɢ ɩɨɜɵɲɚɸɬ ɬɟɦ ɫɚɦɵɦ ɩɪɨɞɭɤɰɢɸ ɚɤɬɢɜɧɵɯ ɮɨɪɦ 
ɤɢɫɥɨɪɨɞɚ. ɉɨɤɚɡɚɧɨ ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ ɪɚɛɨɬɵ ɤɨɦɩɥɟɤɫɚ I ɞɵɯɚɬɟɥɶɧɨɣ ɰɟɩɢ 
ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɣ ɜ ɧɟɣɪɨɧɚɯ ɩɪɢ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɜ ɩɨɫɬɦɨɪɬɚɥɶɧɵɯ ɨɛɪɚɡɰɚɯ. 
Ɇɢɬɨɯɨɧɞɪɢɢ «ɛɨɥɶɧɵɯ» ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɩɪɨɢɡɜɨɞɹɬ ɛɨɥɶɲɟ ɚɤɬɢɜɧɵɯ ɮɨɪɦ 
ɤɢɫɥɨɪɨɞɚ, ɱɟɦ ɧɟ ɦɭɬɚɧɬɧɵɟ ɧɟɣɪɨɧɵ. ɂɧɝɢɛɢɬɨɪɵ ɤɨɦɩɥɟɤɫɚ I ɪɨɬɟɧɨɧ ɢ 
MPTP ɜɵɡɵɜɚɸɬ ɢɡɛɢɪɚɬɟɥɶɧɭɸ ɝɢɛɟɥɶ ɞɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɢɯ ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɢ 
ɢɫɩɨɥɶɡɭɸɬɫɹ ɞɥɹ ɫɨɡɞɚɧɢɹ ɦɨɞɟɥɟɣ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɧɚ ɠɢɜɨɬɧɵɯ. ɗɬɨ 
ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɚɟɬ ɨɫɨɛɭɸ ɪɨɥɶ ɦɢɬɨɯɨɧɞɪɢɚɥɶɧɨɝɨ ɞɵɯɚɧɢɹ ɢ ɤɨɦɩɥɟɤɫɚ I ɜ 
ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɟ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ. 

 
1.3.6  Ƚɟɧ ATP13A2 
 ȼɩɟɪɜɵɟ ɨɩɢɫɚɧɧɵɣ ɜ ɢɨɪɞɚɧɫɤɨɣ ɫɟɦɶɟ ɫɢɧɞɪɨɦ Ʉɭɮɚɪ-Ɋɟɣɤɟɛɚ 

ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɪɟɞɤɨɣ ɮɨɪɦɨɣ ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɧɨɝɨ ɪɟɰɟɫɫɢɜɧɨɝɨ ɸɜɟɧɢɥɶɧɨɝɨ 
ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɚ ɫ ɬɚɤɢɦɢ ɞɨɩɨɥɧɢɬɟɥɶɧɵɦɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɦɢ, ɤɚɤ ɩɢɪɚɦɢɞɚɥɶɧɚɹ 
ɞɟɝɟɧɟɪɚɰɢɹ, ɜɨɫɯɨɞɹɳɢɣ ɩɚɪɟɡ ɡɪɟɧɢɹ ɢ ɞɟɦɟɧɰɢɹ. Ʌɨɤɭɫ PARK9, ɫɜɹɡɚɧɧɵɣ ɫ 
ɫɢɧɞɪɨɦɨɦ Ʉɭɮɚɪ-Ɋɟɣɤɟɛɚ, ɥɨɤɚɥɢɡɭɟɬɫɹ ɧɚ ɯɪɨɦɨɫɨɦɟ 1ɪ36. ɂɞɟɧɬɢɮɢɤɚɰɢɹ 
ɤɨɦɩɚɭɧɞɧɵɯ ɝɟɬɟɪɨɡɢɝɨɬɧɵɯ ɞɟɥɟɰɢɣ ɢ ɦɭɬɚɰɢɣ ɫɚɣɬɚ ɫɩɥɚɣɫɢɧɝɚ ɭ 
ɩɨɪɚɠɟɧɧɵɯ ɱɥɟɧɨɜ ɛɨɥɶɲɨɣ ɱɢɥɢɣɫɤɨɣ ɫɟɦɶɢ ɩɪɢɜɟɥɢ ɤ ɭɫɬɚɧɨɜɥɟɧɢɸ ɝɟɧɚ-
ɤɚɧɞɢɞɚɬɚ – ȺɌɎɚɡɵ ɬɢɩɚ 13Ⱥ2 (ATP13A2). ɗɬɨɬ ɝɟɧ ɢɦɟɟɬ ɞɥɢɧɭ 29 ɬ.ɩ.ɧ. ɢ 
ɫɨɞɟɪɠɢɬ 29 ɷɤɡɨɧɨɜ. ȼ ɢɨɪɞɚɧɫɤɨɣ ɫɟɦɶɟ ɛɵɥɚ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧɚ 
ɝɨɦɨɡɢɝɨɬɧɚɹ ɞɭɩɥɢɤɚɰɢɹ 22 ɩ.ɧ. Ⱦɪɭɝɢɟ ɜɚɪɢɚɰɢɢ ɝɟɧɚ - ɤɚɤ ɝɟɬɟɪɨ-, ɬɚɤ ɢ 
ɝɨɦɨɡɢɝɨɬ-ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɵɟ ɫ ɪɚɧɧɢɦɢ ɩɪɨɹɜɥɟɧɢɹɦɢ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɚ 
ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɵ ɜ Ȼɪɚɡɢɥɢɢ ɢ ɂɬɚɥɢɢ. ɇɨɤɞɚɭɧ ɨɪɬɨɥɨɝɚ ɝɟɧɚ ATP13A2 ɜ 
Caenorhabditis elegans ɧɟɢɡɜɟɫɬɧɵɦ ɩɭɬɟɦ ɩɨɜɵɲɚɟɬ ɭɪɨɜɟɧɶ ɧɟɤɨɪɪɟɤɬɧɨɝɨ 
ɮɨɥɞɢɧɝɚ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, ɚ ɨɪɬɨɥɨɝ ɝɟɧɚ ATP13A2 ɜ ɞɪɨɠɠɚɯ ɡɚɳɢɳɚɟɬ 
ɤɥɟɬɤɢ ɨɬ ɦɚɪɝɚɧɰɟɜɵɯ ɬɨɤɫɢɧɨɜ, ɭɤɚɡɵɜɚɹ ɧɚ ɫɜɹɡɶ ɦɟɠɞɭ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɧɵɦɢ 
ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɦɢ ɮɚɤɬɨɪɚɦɢ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɢ ɮɚɤɬɨɪɚɦɢ ɪɢɫɤɚ 
ɨɤɪɭɠɚɸɳɟɣ ɫɪɟɞɵ. ɇɢɤɚɤɢɯ ɝɢɫɬɨɩɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ ɞɚɧɧɵɯ, ɫɜɹɡɚɧɧɵɯ ɫ 
ɦɭɬɚɰɢɹɦɢ ɜ ɷɬɨɦ ɝɟɧɟ, ɩɨɥɭɱɟɧɨ ɧɟ ɛɵɥɨ [39]. 
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1.3.7  Ƚɟɧ GCH1 
Ƚɟɧ GCH1 (ȽɌɎ ɰɢɤɥɨɝɢɞɪɨɥɚɡɵ 1) ɫɨɫɬɨɢɬ ɢɡ 6 ɷɤɡɨɧɨɜ, ɪɚɫɩɨɥɚɝɚɟɬɫɹ 

ɧɚ 14 ɯɪɨɦɨɫɨɦɟ ɢ ɜ ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜɵɹɜɥɟɧɵ ɜɨ ɜɫɟɯ ɷɤɡɨɧɚɯ ɝɟɧɚ - 
ɩɪɢɱɟɦ ɧɟ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɨ ɤɥɚɫɬɟɪɢɡɚɰɢɢ ɦɭɬɚɰɢɣ ɢɥɢ ɱɚɫɬɵɯ ɦɭɬɚɰɢɣ. Ƚɟɧ GCH1 
ɫɜɹɡɚɧ ɫ ɜɵɪɚɛɨɬɤɨɣ ɞɨɮɚɦɢɧɚ ɜ ɝɨɥɨɜɧɨɦ ɦɨɡɝɟ. Ɋɢɝɢɞɧɨɫɬɶ ɢ ɩɨɬɟɪɹ 
ɦɵɲɟɱɧɨɣ ɮɭɧɤɰɢɢ ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɨɦ ɫɜɹɡɚɧɚ ɫ ɩɨɧɢɠɟɧɧɵɦ 
ɭɪɨɜɧɟɦ ɞɨɮɚɦɢɧɚ. 

Ⱦɨɮɚɦɢɧ ɢɝɪɚɟɬ ɧɟɦɚɥɨɜɚɠɧɭɸ ɪɨɥɶ ɜ ɨɛɟɫɩɟɱɟɧɢɢ ɤɨɝɧɢɬɢɜɧɨɣ 
ɞɟɹɬɟɥɶɧɨɫɬɢ. Ⱥɤɬɢɜɚɰɢɹ ɞɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɨɣ ɩɟɪɟɞɚɱɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɩɪɢ 
ɩɪɨɰɟɫɫɚɯ ɩɟɪɟɤɥɸɱɟɧɢɹ ɜɧɢɦɚɧɢɹ ɱɟɥɨɜɟɤɚ ɫ ɨɞɧɨɝɨ ɷɬɚɩɚ ɤɨɝɧɢɬɢɜɧɨɣ 
ɞɟɹɬɟɥɶɧɨɫɬɢ ɧɚ ɞɪɭɝɨɣ. Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ, ɧɟɞɨɫɬɚɬɨɱɧɨɫɬɶ ɞɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɨɣ 
ɩɟɪɟɞɚɱɢ ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ ɩɨɜɵɲɟɧɧɨɣ ɢɧɟɪɬɧɨɫɬɢ ɛɨɥɶɧɨɝɨ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢ 
ɩɪɨɹɜɥɹɟɬɫɹ ɡɚɦɟɞɥɟɧɧɨɫɬɶɸ ɤɨɝɧɢɬɢɜɧɵɯ ɩɪɨɰɟɫɫɨɜ (ɛɪɚɞɢɮɪɟɧɢɹ). Ⱦɚɧɧɵɟ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɬɢɩɢɱɧɵɦɢ ɤɨɝɧɢɬɢɜɧɵɦɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɦɢ 
ɛɨɥɟɡɧɟɣ ɫ ɞɨɮɚɦɢɧɟɪɝɢɱɟɫɤɨɣ ɧɟɞɨɫɬɚɬɨɱɧɨɫɬɶɸ, ɬɚɤɢɦɢ ɤɚɤ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦ 
(ɢɞɢɨɩɚɬɢɱɟɫɤɢɣ ɢ ɜɬɨɪɢɱɧɵɣ). ɉɪɢɱɢɧɨɣ ɜɨɡɧɢɤɧɨɜɟɧɢɹ ɜɬɨɪɢɱɧɵɯ ɮɨɪɦ 
ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɚ ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɪɚɡɧɵɟ ɮɚɤɬɨɪɵ. ȼ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬɢ ɨɬ ɩɪɢɱɢɧɵ 
ɜɨɡɧɢɤɧɨɜɟɧɢɹ ɫɢɦɩɬɨɦɨɜ ɜɵɞɟɥɹɸɬ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɧɵɣ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦ, 
ɜɚɫɤɭɥɹɪɧɵɣ – ɩɪɢ ɢɧɫɭɥɶɬɚɯ ɜ ɨɛɥɚɫɬɢ ɫɤɨɪɥɭɩɵ ɢ ɱɟɪɧɨɣ ɫɭɛɫɬɚɧɰɢɢ; 
ɬɨɤɫɢɱɟɫɤɢɣ ɢ ɝɢɩɨɤɫɢɱɟɫɤɢɣ, ɦɟɬɚɛɨɥɢɱɟɫɤɢɣ, ɩɨɫɬɷɧɰɟɮɚɥɢɱɟɫɤɢɣ, 
ɨɩɭɯɨɥɟɜɵɣ ɢ ɩɚɪɚɧɟɨɩɥɚɫɬɢɱɟɫɤɢɣ, ɬɪɚɜɦɚɬɢɱɟɫɤɢɣ ɩɪɢ ɬɹɠёɥɵɯ ɱɟɪɟɩɧɨ-
ɦɨɡɝɨɜɵɯ ɬɪɚɜɦɚɯ ɢɥɢ ɱɚɫɬɨɣ ɬɪɚɜɦɚɬɢɡɚɰɢɢ (ɷɧɰɟɮɚɥɨɩɚɬɢɹ ɛɨɤɫёɪɨɜ) [40]. 
ɑɚɫɬɵɦ ɫɢɦɩɬɨɦɨɦ ɜɬɨɪɢɱɧɨɝɨ ɩɚɪɤɢɧɫɨɧɢɡɦɚ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɪɢɝɢɞɧɚɹ ɞɢɫɬɨɧɢɹ. ȼ 
1994 ɝ. ɝɟɧ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɞɨɦɢɧɚɧɬɧɨɣ ɪɢɝɢɞɧɨɣ ɞɢɫɬɨɧɢɢ ɛɵɥ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧ. 
Ɉɤɚɡɚɥɨɫɶ, ɱɬɨ ɨɧ ɤɨɞɢɪɭɟɬ ɫɢɧɬɟɡ ɨɞɧɨɝɨ ɢɡ ɤɥɸɱɟɜɵɯ ɮɟɪɦɟɧɬɨɜ 
ɞɨɮɚɦɢɧɨɜɨɝɨ ɨɛɦɟɧɚ – ȽɌɎ-ɰɢɤɥɨɝɢɞɪɨɥɚɡɭ 1 (ȽɐȽ-1, ɢɥɢ GCH1). Ɏɟɪɦɟɧɬ 
ȽɐȽ-1 ɪɟɝɭɥɢɪɭɟɬ ɩɪɟɜɪɚɳɟɧɢɟ ȽɌɎ ɜ ɞɢɝɢɞɪɨɧɟɨɩɬɟɪɢɧ-ɬɪɢɮɨɫɮɚɬ; 
ɩɨɫɥɟɞɧɢɣ, ɜ ɫɜɨɸ ɨɱɟɪɟɞɶ, ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɫɭɛɫɬɪɚɬɨɦ ɞɥɹ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɹ 
ɬɟɬɪɚɝɢɞɪɨɛɢɨɩɬɟɪɢɧɚ (ȼɇ4) – ɤɨɮɚɤɬɨɪɚ ɬɢɪɨɡɢɧ-ɝɢɞɪɨɤɫɢɥɚɡɵ, 
ɨɬɜɟɬɫɬɜɟɧɧɨɣ ɡɚ ɫɢɧɬɟɡ ɞɨɮɚɦɢɧɚ ɢɡ ɬɢɪɨɡɢɧɚ (Ɋɢɫ.3).  

 

 
Ɋɢɫɭɧɨɤ 3 - Ɋɟɚɤɰɢɹ ɫɢɧɬɟɡɚ ɞɨɮɚɦɢɧɚ 

 

ɉɪɢ ɧɚɥɢɱɢɢ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɟ GCH1 ɧɚɪɭɲɚɟɬɫɹ ɮɭɧɤɰɢɹ ɞɚɧɧɨɝɨ 
ɮɟɪɦɟɧɬɚ ɢ ɜɟɫɶ ɩɨɫɥɟɞɭɸɳɢɣ ɛɢɨɯɢɦɢɱɟɫɤɢɣ ɤɚɫɤɚɞ, ɱɬɨ ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ 
ɧɟɞɨɫɬɚɬɨɱɧɨɫɬɢ ɫɢɧɬɟɡɚ ɞɨɮɚɦɢɧɚ ɜ ɧɟɣɪɨɧɚɯ ɱɟɪɧɨɣ ɫɭɛɫɬɚɧɰɢɢ [41].  

Ɇɭɬɚɰɢɢ ɭɞɚɟɬɫɹ ɜɵɹɜɢɬɶ ɬɨɥɶɤɨ ɜ 40-50% ɫɟɦɟɣɧɵɯ ɢ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɢɯ 
ɫɥɭɱɚɟɜ ɧɟɞɨɫɬɚɬɨɱɧɨɫɬɢ ɮɟɪɦɟɧɬɚ, ɬ.ɤ. ɨɛɵɱɧɨ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ ȽɌɎ 
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ɰɢɤɥɨɝɢɞɪɨɥɚɡɵ-1 ɩɪɢɜɨɞɹɬ ɤ ɫɧɢɠɟɧɢɸ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɮɟɪɦɟɧɬɚ ɞɨ 40-50% ɨɬ 
ɧɨɪɦɵ. ɇɨ ɜ ɧɟɤɨɬɨɪɵɯ ɫɥɭɱɚɹɯ (ɧɚɩɪɢɦɟɪ, ɩɪɢ ɦɭɬɚɰɢɢ G201E) ɭɪɨɜɟɧɶ 
ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɫɧɢɠɚɟɬɫɹ ɞɨ 20% ɨɬ ɧɨɪɦɵ.  

ȼ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɢ ɩɨ ɫɟɤɜɟɧɢɪɨɜɚɧɢɸ ɷɤɡɨɦɚ [42] ɛɵɥɨ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧɨ 
11 ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɝɟɬɟɪɨɡɢɝɨɬɧɵɯ ɦɭɬɚɰɢɣ, 6 ɢɡ ɤɨɬɨɪɵɯ ɧɟ ɛɵɥɢ ɨɩɢɫɚɧɵ ɪɚɧɟɟ. ȼ 
ɜɵɛɨɪɤɟ ɨɛɫɥɟɞɭɟɦɵɯ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɞɢɚɝɧɨɡɨɦ Ȼɉ ɛɵɥɚ ɪɚɫɫɱɢɬɚɧɚ 
ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɶ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɟ GCH1 ɜ ɫɪɚɜɧɟɧɢɟ ɫ ɝɪɭɩɩɨɣ ɤɨɧɬɪɨɥɹ. 
ɑɚɫɬɨɬɚ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ GCH1 ɛɵɥɚ ɡɧɚɱɢɬɟɥɶɧɨ ɜɵɲɟ ɜ ɝɪɭɩɩɟ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ Ȼɉ - 
0,52%, ɱɟɦ ɜ ɤɨɧɬɪɨɥɟ – 0,15%.  

 
1.3.8  Ƚɟɧ UCH-L1 
UCH-L1 (Ubiquitin carboxy-terminal hydrolase L1)  ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɱɥɟɧɨɦ 

ɫɟɦɟɣɫɬɜɚ ɝɟɧɨɜ, ɩɪɨɞɭɤɬɵ ɤɨɬɨɪɨɝɨ ɝɢɞɪɨɥɢɡɭɸɬ ɧɟɛɨɥɶɲɢɟ C-ɤɨɧɰɟɜɵɟ 
ɚɞɞɭɤɬɵ ɭɛɢɤɜɢɬɢɧɚ ɫ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɟɦ ɭɛɢɤɜɢɬɢɧɨɜɨɝɨ ɦɨɧɨɦɟɪɚ. ɗɤɫɩɪɟɫɫɢɹ 
UCH-L1 ɜɵɫɨɤɨ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɚ ɞɥɹ ɧɟɣɪɨɧɨɜ ɢ ɤɥɟɬɨɤ ɞɢɮɮɭɡɧɨɣ 
ɧɟɣɪɨɷɧɞɨɤɪɢɧɧɨɣ ɫɢɫɬɟɦɵ ɢ ɢɯ ɨɩɭɯɨɥɟɣ. Ɉɧ ɩɪɢɫɭɬɫɬɜɭɟɬ ɜ ɢɡɨɛɢɥɢɢ ɜɨ ɜɫɟɯ 
ɧɟɣɪɨɧɚɯ (ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ 1-2% ɨɬ ɨɛɳɟɝɨ ɛɟɥɤɚ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ), ɜɵɪɚɠɟɧɧɵɣ 
ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɫɤɢ ɜ ɧɟɣɪɨɧɚɯ ɢ ɹɢɱɤɟ/ɹɢɱɧɢɤɟ [43]. Ʉɚɬɚɥɢɬɢɱɟɫɤɚɹ ɬɪɢɚɞɚ UCH-L1 
ɫɨɞɟɪɠɢɬ ɰɢɫɬɟɢɧ ɜ ɩɨɥɨɠɟɧɢɢ 90, ɚɫɩɚɪɬɚɬ ɜ ɩɨɥɨɠɟɧɢɢ 176 ɢ ɝɢɫɬɢɞɢɧ ɜ 
ɩɨɥɨɠɟɧɢɢ 161, ɤɨɬɨɪɵɟ ɨɬɜɟɬɫɬɜɟɧɧɵ ɡɚ ɟɝɨ ɝɢɞɪɨɥɚɡɧɭɸ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɶ.  

Ɍɨɱɟɱɧɚɹ ɦɭɬɚɰɢɹ I93M,  ɛɵɥɚ ɜɵɹɜɥɟɧɚ ɢ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧɚ ɩɪɢɱɢɧɨɣ 
ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ ɜ ɨɞɧɨɣ ɧɟɦɟɰɤɨɣ ɫɟɦɶɟ. ɏɨɬɹ ɷɬɨ ɨɬɤɪɵɬɢɟ ɫɨɦɧɢɬɟɥɶɧɨ, 
ɩɨɫɤɨɥɶɤɭ ɧɢ ɭ ɤɨɝɨ ɢɡ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɷɬɨɣ ɦɭɬɚɰɢɟɣ ɧɟ ɛɵɥɨ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɨ ɛɨɥɟɡɧɢ 
ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ [44]. Ʉɪɨɦɟ ɬɨɝɨ, ɛɵɥɨ ɜɵɹɜɥɟɧɨ, ɱɬɨ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦ S18Y ɫɜɹɡɚɧ ɫ 
ɭɦɟɧɶɲɟɧɢɟɦ ɪɢɫɤɚ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ, ɬ.ɤ. ɷɬɨɬ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦ 
ɩɨɜɵɲɚɟɬ ɚɧɬɢɨɤɫɢɞɚɧɬɧɭɸ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɶ. Ɋɹɞ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ ɫɜɹɡɵɜɚɟɬ 
ɩɨɥɢɦɨɪɮɧɵɣ ɜɚɪɢɚɧɬ S18Y UCH-L1 ɫ ɡɚɳɢɬɨɣ ɨɬ ɫɩɨɪɚɞɢɱɟɫɤɨɣ ɛɨɥɟɡɧɢ 
ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ. Ɇɟɯɚɧɢɡɦ, ɭɱɚɫɬɜɭɸɳɢɣ ɜ ɷɬɨɣ ɡɚɳɢɬɧɨɣ ɮɭɧɤɰɢɢ, ɧɟɢɡɜɟɫɬɟɧ, 
ɧɨ, ɤɚɤ ɩɪɚɜɢɥɨ, ɩɪɟɞɩɨɥɚɝɚɟɬɫɹ, ɱɬɨ ɨɧ ɫɜɹɡɚɧ ɫ ɭɛɢɤɜɢɬɢɧ-ɩɪɨɬɟɚɫɨɦɧɨɣ 
ɫɢɫɬɟɦɨɣ [45]. 

ɉɪɢ ɩɪɨɜɟɞɟɧɢɢ ɚɧɚɥɢɡɚ ɪɹɞɚ ɩɭɛɥɢɤɚɰɢɣ ɩɨ ɚɫɫɨɰɢɚɰɢɢ ɦɭɬɚɰɢɢ S18Y ɜ 
ɝɟɧɟ ɭɛɢɤɜɢɬɢɧ ɤɚɪɛɨɤɫɢɬɟɪɦɢɧɚɥɶɧɨɣ ɝɢɞɪɨɥɚɡɵ L1 ɫ ɪɚɡɜɢɬɢɟɦ Ȼɉ ɛɵɥɚ 
ɜɵɹɜɥɟɧɚ ɫɬɚɬɢɫɬɢɱɟɫɤɢ ɡɧɚɱɢɦɚɹ ɨɛɪɚɬɧɚɹ ɫɜɹɡɶ. ȼ ɞɚɧɧɨɣ ɪɚɛɨɬɟ ɛɵɥɨ 
ɩɪɨɚɧɚɥɢɡɢɪɨɜɚɧɨ 1970 ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɞɢɚɝɧɨɡɨɦ Ȼɉ ɢ 2224 ɱɟɥɨɜɟɤɚ ɢɡ 
ɤɨɧɬɪɨɥɶɧɨɣ ɝɪɭɩɩɵ. Ȼɵɥɚ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɚ ɫɬɚɬɢɫɬɢɱɟɫɤɢ ɡɧɚɱɢɦɚɹ ɨɛɪɚɬɧɚɹ ɫɜɹɡɶ 
S18Y ɫ Ȼɉ. ɇɨɫɢɬɟɥɢ ɜɚɪɢɚɧɬɚ ɚɥɥɟɥɹ Y/Y ɩɥɸɫ Y/S ɩɪɨɬɢɜ S/S) ɢɦɟɥɢ 
ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɲɚɧɫɨɜ 0,84, ɬɨɝɞɚ ɤɚɤ ɞɥɹ ɜɚɪɢɚɧɬɚ ɚɥɥɟɥɹ Y/Y ɩɪɨɬɢɜ S/S ɩɥɸɫ 
Y/S ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ ɲɚɧɫɨɜ ɪɚɜɧɨ 0,71. Ɉɛɪɚɬɧɚɹ ɫɜɹɡɶ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɨɱɟɜɢɞɧɚ ɭ 
ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɜ ɦɨɥɨɞɨɦ ɜɨɡɪɚɫɬɟ. ɗɬɢ ɞɚɧɧɵɟ ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɚɸɬ, ɱɬɨ UCHL1 ɹɜɥɹɟɬɫɹ 
ɝɟɧɨɦ, ɤɨɬɨɪɵɣ ɦɨɠɟɬ ɹɜɥɹɬɶɫɹ ɡɚɳɢɬɨɣ ɨɬ Ȼɉ, ɚ ɡɧɚɱɢɬ ɹɜɥɹɟɬɫɹ 
ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɶɧɨɣ ɦɢɲɟɧɶɸ ɞɥɹ ɞɚɥɶɧɟɣɲɢɯ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ ɟɝɨ ɚɫɫɨɰɢɚɰɢɢ ɫ Ȼɉ 
[46]. Ɉɞɧɚɤɨ ɷɬɢ ɞɚɧɧɵɟ ɧɟ ɢɦɟɸɬ ɨɞɧɨɡɧɚɱɧɨɝɨ ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɟɧɢɹ. 
Ⱦɨɤɚɡɚɬɟɥɶɫɬɜɨɦ ɬɨɦɭ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɟ, ɜ ɤɨɬɨɪɨɦ ɨɩɪɨɜɟɪɝɚɟɬɫɹ ɬɨ, ɱɬɨ 
ɦɭɬɚɰɢɹ S18Y ɜ ɝɟɧɟ UCHL1 ɢɦɟɟɬ ɡɚɳɢɬɧɵɟ ɨɬ Ȼɉ ɫɜɨɣɫɬɜɚ [47].   
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1.3.9  Ƚɟɧɵ CAV1 ɢ CAV2 
Ƚɟɧɵ CAV1 ɢ CAV2 ɤɨɞɢɪɭɸɬ ɛɟɥɤɢ ɤɚɜɟɨɥɢɧɵ. ɍ ɩɨɡɜɨɧɨɱɧɵɯ 

ɫɭɳɟɫɬɜɭɟɬ ɬɪɢ ɜɢɞɚ ɤɚɜɟɨɥɢɧɨɜ – 1,2 ɢ 3 ɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɟɧɧɨ. ȼ ɤɥɟɬɤɟ ɤɚɜɟɨɥɢɧ 
ɫɨɛɢɪɚɟɬɫɹ ɜ ɨɥɢɝɨɦɟɪɵ, ɫɜɹɡɵɜɚɟɬ ɯɨɥɟɫɬɟɪɢɧ ɢ ɫɮɢɧɝɨɥɢɩɢɞɵ ɜ 
ɨɩɪɟɞɟɥёɧɧɵɯ ɭɱɚɫɬɤɚɯ ɤɥɟɬɨɱɧɨɣ ɦɟɦɛɪɚɧɵ, ɱɬɨ ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ ɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɸ 
ɤɚɜɟɨɥ. Ƚɟɧ CAV-1 ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɤɚɧɞɢɞɚɬɨɦ ɧɚ ɝɟɧ-ɫɭɩɪɟɫɫɨɪ ɨɩɭɯɨɥɢ ɢ 
ɨɬɪɢɰɚɬɟɥɶɧɵɦ ɪɟɝɭɥɹɬɨɪɨɦ ɤɚɫɤɚɞɚ ɦɢɬɨɝɟɧ-ɚɤɬɢɜɢɪɭɸɳɢɯ Ras-ɤɢɧɚɡ. Ƚɟɧɵ 
CAV-1 ɢ CAV-2 ɪɚɫɩɨɥɨɠɟɧɵ ɪɹɞɨɦ ɞɪɭɝ ɫ ɞɪɭɝɨɦ ɧɚ 7 ɯɪɨɦɨɫɨɦɟ ɢ 
ɷɤɫɩɪɟɫɫɢɪɭɸɬ ɤɨɥɨɤɚɥɢɡɭɸɳɢɟ ɛɟɥɤɢ, ɨɛɪɚɡɭɸɳɢɟ ɤɚɜɟɨɥɵ [48]. Ʉɚɜɟɨɥɵ 
ɭɱɚɫɬɜɭɸɬ ɜ ɩɟɪɟɞɚɱɟ ɤɥɟɬɨɱɧɵɯ ɫɢɝɧɚɥɨɜ, ɷɧɞɨɰɢɬɨɡɟ, ɨɧɤɨɝɟɧɟɡɟ, ɡɚɪɚɠɟɧɢɢ 
ɤɥɟɬɤɢ ɪɹɞɨɦ ɩɚɬɨɝɟɧɧɵɯ ɛɚɤɬɟɪɢɣ ɢ ɜɢɪɭɫɨɜ [49]. 

ȿɫɬɶ ɞɚɧɧɵɟ ɨ ɜɚɠɧɨɫɬɢ ɤɚɜɟɨɥɢɧɨɜ ɩɪɢ ɧɟɣɪɨɞɟɝɟɧɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɛɨɥɟɡɧɹɯ ɢ 
ɫɬɚɪɟɧɢɢ. ɍ ɦɵɲɟɣ ɨɞɧɨɣ ɢɡ ɩɪɢɱɢɧ ɞɟɝɟɧɟɪɚɰɢɢ ɫɢɧɚɩɫɨɜ, ɫɜɹɡɚɧɧɨɣ ɫɨ 
ɫɬɚɪɟɧɢɟɦ, ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɜɨɡɪɚɫɬɧɨɟ ɫɧɢɠɟɧɢɟ ɷɤɫɩɪɟɫɫɢɢ ɯɨɥɟɫɬɟɪɢɧ-
ɫɜɹɡɵɜɚɸɳɟɝɨ ɛɟɥɤɚ CAV-1 [50]. Ɍɚɤɠɟ CAV-1 ɛɵɥ ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧ ɤɚɤ 
ɫɭɛɫɬɪɚɬ ɞɥɹ ɩɚɪɤɢɧɚ, ɨɞɧɨɝɨ ɢɡ ɨɫɧɨɜɧɵɯ ɝɟɧɨɜ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ Ȼɉ. 
ɉɨɬɟɪɹ ɮɭɧɤɰɢɢ ɩɚɪɤɢɧɚ ɤɚɤ ɰɢɬɨɡɨɥɶɧɨɣ ɭɛɢɤɜɢɬɢɧ-E3-ɥɢɝɚɡɵ ɫɩɨɫɨɛɫɬɜɭɟɬ 
ɧɚɪɭɲɟɧɢɸ ɭɛɢɤɜɢɬɢɧɢɥɢɪɨɜɚɧɢɹ ɢ ɞɟɝɪɚɞɚɰɢɢ CAV-1, ɩɪɢɜɨɞɹ ɤ ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɸ 
ɤɚɜɟɨɥɢɧɚ-1 ɢ 2 ɜ ɤɥɟɬɤɚɯ. ɉɨɜɵɲɟɧɧɵɣ ɭɪɨɜɟɧɶ ɤɚɜɟɨɥɢɧɚ ɜ ɦɟɦɛɪɚɧɚɯ ɤɥɟɬɨɤ 
ɩɪɢɜɨɞɹɬ ɤ ɢɡɦɟɧɟɧɢɸ ɨɛɳɟɝɨ ɭɪɨɜɧɹ ɯɨɥɟɫɬɟɪɢɧɚ ɢ ɬɟɤɭɱɟɫɬɢ ɦɟɦɛɪɚɧ, ɱɬɨ 
ɧɚɪɭɲɚɟɬ ɪɟɝɭɥɹɰɢɸ ɷɧɞɨɰɢɬɨɡɚ. Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ, ɷɬɨ ɦɨɠɟɬ ɬɚɤɠɟ ɹɜɢɬɶɫɹ 
ɮɚɤɬɨɪɨɦ, ɜɵɡɵɜɚɸɳɢɦ ɪɚɡɜɢɬɢɟ Ȼɉ [51]. 

 
1.2.10  Ƚɟɧ GBA 
Ƚɟɧ GBA (ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚɡɚ) ɧɟ ɬɚɤ ɞɚɜɧɨ ɧɚɱɚɥ ɩɪɢɜɥɟɤɚɬɶ ɜɧɢɦɚɧɢɟ 

ɭɱɟɧɵɯ ɢ ɧɟ ɜɯɨɞɢɬ ɜ ɫɩɟɤɬɪ ɚɧɚɥɢɡɢɪɭɟɦɵɯ ɧɚɛɨɪɚɦɢ ɨɬ MRC-Holland ɝɟɧɨɜ. 
Ɉɞɧɚɤɨ ɷɬɨ ɧɟ ɨɡɧɚɱɚɟɬ, ɱɬɨ ɟɝɨ ɜɥɢɹɧɢɟ ɧɚ ɪɚɡɜɢɬɢɟ Ȼɉ ɦɟɧɟɟ ɡɧɚɱɢɦɨ. 
Ʉɚɪɬɢɧɚ ɫɤɨɪɟɟ ɨɛɪɚɬɧɚɹ. Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚɡɵ (GBA) ɹɜɥɹɸɬɫɹ 
ɨɞɧɢɦɢ ɢɡ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɵɯ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ ɪɚɡɜɢɬɢɹ 
ɛɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ (Ȼɉ). Ɇɭɬɚɰɢɢ GBA ɩɨɜɵɲɚɸɬ ɪɢɫɤ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ 
ɜ 6–7 ɪɚɡ ɜɨ ɜɫɟɯ ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ [52]. Ɋɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɶ ɮɨɪɦɵ Ȼɉ, ɜɵɡɜɚɧɧɨɣ 
ɦɭɬɚɰɢɟɣ ɜ ɝɟɧɟ ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚɡɵ ɜ ɟɜɪɨɩɟɣɫɤɢɯ ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ ɢ ɜ Ɋɨɫɫɢɢ 
ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ 4–5% ɜɫɟɯ ɫɥɭɱɚɟɜ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ [53]. Ƚɨɦɨɡɢɝɨɬɧɵɟ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ 
GBA ɩɪɢɜɨɞɹɬ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɛɨɥɟɡɧɢ Ƚɨɲɟ, ɨɬɧɨɫɹɳɟɣɫɹ ɤ ɤɥɚɫɫɭ ɥɢɡɨɫɨɦɚɥɶɧɵɯ 
ɛɨɥɟɡɧɟɣ ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɹ ɫ ɚɭɬɨɫɨɦɧɨ-ɪɟɰɟɫɫɢɜɧɵɦ ɬɢɩɨɦ ɧɚɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ. 

Ƚɟɧ GBA ɫɨɫɬɨɢɬ ɢɡ 11 ɷɤɡɨɧɨɜ ɢ ɤɨɞɢɪɭɟɬ ɥɢɡɨɫɨɦɚɥɶɧɵɣ ɮɟɪɦɟɧɬ – 
ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚɡɭ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɨɬɜɟɱɚɟɬ ɡɚ ɭɬɢɥɢɡɚɰɢɸ ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚ. ȼ 
ɪɚɦɤɚɯ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɚ Ȼɉ ɩɪɟɞɩɨɥɚɝɚɟɬɫɹ, ɱɬɨ ɦɭɬɚɰɢɢ ɝɟɧɚ GBA, 
ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɧɵɟ ɫɨ ɫɧɢɠɟɧɢɟɦ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɮɟɪɦɟɧɬɚ, ɦɨɝɭɬ ɫɩɨɫɨɛɫɬɜɨɜɚɬɶ 
ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɸ ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚ ɜ ɬɤɚɧɹɯ ɝɨɥɨɜɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ, ɤɨɬɨɪɵɣ, ɜ ɫɜɨɸ 
ɨɱɟɪɟɞɶ, ɜɥɢɹɟɬ ɧɚ ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɟ ɧɟɣɪɨɬɨɤɫɢɱɧɵɯ ɮɨɪɦ ɛɟɥɤɚ ɚɥɶɮɚ-ɫɢɧɭɤɥɟɢɧɚ, 
ɚɝɪɟɝɚɰɢɹ ɤɨɬɨɪɨɝɨ ɫɟɝɨɞɧɹ ɪɚɫɫɦɚɬɪɢɜɚɟɬɫɹ ɜ ɤɚɱɟɫɬɜɟ ɰɟɧɬɪɚɥɶɧɨɝɨ ɡɜɟɧɚ 
ɩɚɬɨɝɟɧɟɡɚ Ȼɉ (Ɋɢɫɭɧɨɤ 4).  

 

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A5%D0%BE%D0%BB%D0%B5%D1%81%D1%82%D0%B5%D1%80%D0%B8%D0%BD
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%A1%D1%84%D0%B8%D0%BD%D0%B3%D0%BE%D0%BB%D0%B8%D0%BF%D0%B8%D0%B4%D1%8B
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%AD%D0%BD%D0%B4%D0%BE%D1%86%D0%B8%D1%82%D0%BE%D0%B7
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%9A%D0%B0%D0%BD%D1%86%D0%B5%D1%80%D0%BE%D0%B3%D0%B5%D0%BD%D0%B5%D0%B7
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%9F%D0%B0%D1%82%D0%BE%D0%B3%D0%B5%D0%BD
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%91%D0%B0%D0%BA%D1%82%D0%B5%D1%80%D0%B8%D0%B8
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%92%D0%B8%D1%80%D1%83%D1%81
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[ȼɜɟɞɢɬɟ ɰɢɬɚɬɭ ɢɡ ɞɨɤɭɦɟɧɬɚ ɢɥɢ ɤɪɚɬɤɨɟ ɨɩɢɫɚɧɢɟ ɢɧɬɟɪɟɫɧɨɝɨ 
ɫɨɛɵɬɢɹ. ɇɚɞɩɢɫɶ ɦɨɠɧɨ ɩɨɦɟɫɬɢɬɶ ɜ ɥɸɛɨɟ ɦɟɫɬɨ ɞɨɤɭɦɟɧɬɚ. Ⱦɥɹ 
ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɮɨɪɦɚɬɢɪɨɜɚɧɢɹ ɧɚɞɩɢɫɢ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɟɣ ɛɪɨɫɤɢɟ ɰɢɬɚɬɵ, 
ɢɫɩɨɥɶɡɭɣɬɟ ɜɤɥɚɞɤɭ "Ɋɚɛɨɬɚ ɫ ɧɚɞɩɢɫɹɦɢ".]ɜɚɢɜɦɜɦɜɩɭɦɜɩɦɜ 
ɓɭɲɤɩɪɦɬɜɨɦɚɩɪɚɨɜɥɫɬɦɩɪɨɚɤɥɜɵɞɱɫɶɬɦɚɨɤɲɥɜɞɵɱɫɶ ɬɦɩɚɨɲɥɜɞɵɱɫ 
Ⱥɩɨɥɲɤɚɭɳɜɵɥɞɱɹɶɫɬɦɨɚɩɤɲɵɜɥɞ  
   
  
  
ɐɭɨɳɰɲɬ ɚɚɬ  
 ɐɳɬ ɭɰɚɥɨɜɦɢɭɰɚɪɬ  ɳ 
ɲɰɨɜɭɝɪɚɭɪɰɭɲɵɩɤɭɚɪɲɜɨɜɵɬɪɝɚɤɵɜɥɨɫɦɢɚɨɲɜɳɵɡɮɯɱɹɞɫɜɥɚɶɜ536ɫɦ
87 ɬ45ɥ312ɪ5ɩ6ɜɫ8ɱɹ46ɫɚɦ [ȼɜɟɞɢɬɟ ɰɢɬɚɬɭ ɢɡ ɞɨɤɭɦɟɧɬɚ ɢɥɢ ɤɪɚɬɤɨɟ 
ɨɩɢɫɚɧɢɟ ɢɧɬɟɪɟɫɧɨɝɨ ɫɨɛɵɬɢɹ. ɇɚɞɩɢɫɶ ɦɨɠɧɨ ɩɨɦɟɫɬɢɬɶ ɜ ɥɸɛɨɟ 
ɦɟɫɬɨ ɞɨɤɭɦɟɧɬɚ. Ⱦɥɹ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɮɨɪɦɚɬɢɪɨɜɚɧɢɹ ɧɚɞɩɢɫɢ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɟɣ 
ɛɪɨɫɤɢɟ ɰɢɬɚɬɵ, ɢɫɩɨɥɶɡɭɣɬɟ ɜɤɥɚɞɤɭ "Ɋɚɛɨɬɚ ɫ 
ɧɚɞɩɢɫɹɦɢ".]ɜɚɢɜɦɜɦɜɩɭɦɜɩɦɜ 
ɓɭɲɤɩɪɦɬɜɨɦɚɩɪɚɨɜɥɫɬɦɩɪɨɚɤɥɜɵɞɱɫɶɬɦɚɨɤɲɥɜɞɵɱɫɶ ɬɦɩɚɨɲɥɜɞɵɱɫ 
Ⱥɩɨɥɲɤɚɭɳɜɵɥɞɱɹɶɫɬɦɨɚɩɤɲɵɜɥɞ  
   
  
  
ɐɭɨɳɰɲɬ ɚɚɬ  
 ɐɳɬ ɭɰɚɥɨɜɦɢɭɰɚɪɬ  ɳ 
ɲɰɨɜɭɝɪɚɭɪɰɭɲɵɩɤɭɚɪɲɜɨɜɵɬɪɝɚɤɵɜɥɨɫɦɢɚɨɲɜɳɵɡɮɯɱɹɞɫɜɥɚɶɜ536ɫɦ
87 
ɬ45ɥ312ɪ5ɩ6ɜɫ8ɱɹ46ɫɚɦɩɪɧɨɝɥ87ɶɬɢɦ96ɫ5ɱɹ3ɫɜ1ɚ4ɩɟɪɧɨɝɥ87ɪɬ6ɢɫ5ɱ32
1ɜɚ54ɩɟɪɧ87ɨɪɩ6ɫ35ɱ21ɹɵɜ45ɚɤɟ8ɪɨ6ɬ5ɦ3ɢ21 ɩɚ568
Ʉɭ

ɍɤɩ65ɧɪ89ɩɚɜɵ32ɚ65ɪɧɩ32ɫɜɵɤɭɨɚɪɜɥɚɪɝɲɜɵɥɞɞɞɞɞɞɭɲɳɡɰɯɜɳɠɵɞɥ
ɹɱɫɦɢɬɶɛɸ.ɮɵɜɚɩɪɨɥɞɠɷɣɰɭɲɳɡɯɴɯɡɳɲɟɭɰɣɮɵɜɩɨɞɠɷ.ɸɛɶɢɦɫɱɹɮɣɰ
ɵɱɫɜɭɤɚɦɢɩɟɧɪɬɶɨɝɲɥɛɞɳɡɠ.ɷɴɯɡɳɲɝɧɟɤɭɰɣɮɵɜɚɩɪɠɷ.ɸɛɶɢɦɫɱɹɱɜɚɩɪ
ɨɥɞɠ

Ʌɨɪɩɚɜɱɵɫɦɨɥɞɠɷ.ɸɩɚɜɵɱɠɷɠɸɨɪɩɵ10365984512ɜɚ6ɩ8ɪɧɨ451ɢɩɚɦɜ6ɚ
8ɝɲɥɳɠ4ɞɸ5ɛ1ɶɬɢ2ɦ5ɫɜ68ɚɤɩɟ97ɧɪɥɞ45ɛ12ɬɪɢɦɚɫɜ5ɵ68ɚɥɞ4ɛ1ɶ2ɬɢɦɫ
ɜɵ65ɚɤ84ɬɶ12ɢɦɫɜɵ5ɚ6ɤɩ
ɩɪɧɨɝɥ87ɶɬɢɦ96ɫ5ɱɹ3ɫɜ1ɚ4ɩɟɪɧɨɝɥ87ɪɬ6ɢɫ5ɱ321ɜɚ54ɩɟɪɧ87ɨɪɩ6ɫ35ɱ21
ɹɵɜ45ɚɤɟ8ɪɨ6ɬ5ɦ3ɢ21 ɩɚ568
Ʉɭ
ɍɤɩ65ɧɪ89ɩɚɜɵ32ɚ65ɪ [ȼɜɟɞɢɬɟ ɰɢɬɚɬɭ ɢɡ ɞɨɤɭɦɟɧɬɚ ɢɥɢ ɤɪɚɬɤɨɟ 

ɨɩɢɫɚɧɢɟ ɢɧɬɟɪɟɫɧɨɝɨ ɫɨɛɵɬɢɹ. ɇɚɞɩɢɫɶ ɦɨɠɧɨ ɩɨɦɟɫɬɢɬɶ ɜ ɥɸɛɨɟ 
ɦɟɫɬɨ ɞɨɤɭɦɟɧɬɚ. Ⱦɥɹ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɮɨɪɦɚɬɢɪɨɜɚɧɢɹ ɧɚɞɩɢɫɢ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɟɣ 
ɛɪɨɫɤɢɟ ɰɢɬɚɬɵ, ɢɫɩɨɥɶɡɭɣɬɟ ɜɤɥɚɞɤɭ "Ɋɚɛɨɬɚ ɫ 
ɧɚɞɩɢɫɹɦɢ".]ɜɚɢɜɦɜɦɜɩɭɦɜɩɦɜ
ɓɭɲɤɩɪɦɬɜɨɦɚɩɪɚɨɜɥɫɬɦɩɪɨɚɤɥɜɵɞɱɫɶɬɦɚɨɤɲɥɜɞɵɱɫɶ ɬɦɩɚɨɲɥɜɞɵɱɫ
Ⱥɩɨɥɲɤɚɭɳɜɵɥɞɱɹɶɫɬɦɨɚɩɤɲɵɜɥɞ 

 
                Ɋɢɫɭɧɨɤ 4 - Ɇɟɯɚɧɢɡɦ ɪɚɡɜɢɬɢɹ GBA ɮɨɪɦɵ Ȼɨɥɟɡɧɢ ɉɚɪɤɢɧɫɨɧɚ 

 

ȼ 2004 ɝɨɞɭ ɜɩɟɪɜɵɟ ɛɵɥɨ ɨɬɦɟɱɟɧɨ, ɱɬɨ ɭ ɛɥɢɡɤɢɯ ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɢɤɨɜ 
ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɛɨɥɟɡɧɶɸ Ƚɨɲɟ ɡɧɚɱɢɬɟɥɶɧɨ ɩɨɜɵɲɟɧɚ ɡɚɛɨɥɟɜɚɟɦɨɫɬɶ Ȼɉ ɩɨ 
ɫɪɚɜɧɟɧɢɸ ɫ ɨɛɳɟɣ ɩɨɩɭɥɹɰɢɟɣ [54]. ȼ ɞɚɥɶɧɟɣɲɟɦ ɛɵɥɨ ɩɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɤɚɤ 
ɩɚɰɢɟɧɬɵ ɫ ɛɨɥɟɡɧɶɸ Ƚɨɲɟ, ɬɚɤ ɢ ɝɟɬɟɪɨɡɢɝɨɬɧɵɟ ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜ ɝɟɧɟ 
GBA, ɩɨɞɜɟɪɠɟɧɵ ɩɨɜɵɲɟɧɧɨɦɭ ɪɢɫɤɭ ɪɚɡɜɢɬɢɹ Ȼɉ. ɂ ɞɚɧɧɚɹ ɚɫɫɨɰɢɚɰɢɹ 
ɛɵɥɚ ɦɧɨɝɨɤɪɚɬɧɨ ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɟɧɚ ɞɥɹ ɜɫɟɯ ɩɨɩɭɥɹɰɢɣ [55, 56]. 

ȼ ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ ɜ ɝɟɧɟ GBA ɨɩɢɫɚɧɨ ɛɨɥɟɟ 300 ɦɭɬɚɰɢɣ, ɜɤɥɸɱɚɸɳɢɯ 
ɬɨɱɤɨɜɵɟ ɦɭɬɚɰɢɢ, ɞɟɥɟɰɢɢ, ɢɧɫɟɪɰɢɢ, ɦɭɬɚɰɢɢ ɫɚɣɬɨɜ ɫɩɥɚɣɫɢɧɝɚ, 
ɜɧɭɬɪɢɝɟɧɧɵɟ ɩɟɪɟɫɬɪɨɣɤɢ. ȼɨɡɦɨɠɧɨ, ɬɚɤɨɣ ɛɨɥɶɲɨɣ ɧɚɛɨɪ ɪɚɡɧɨɨɛɪɚɡɧɵɯ ɢ ɜ 
ɨɞɢɧɚɤɨɜɨɣ ɦɟɪɟ ɡɧɚɱɢɦɵɯ ɦɭɬɚɰɢɣ ɫɬɚɥ ɩɪɢɱɢɧɨɣ ɬɨɦɭ, ɱɬɨ ɷɬɨɬ ɝɟɧ ɧɟ ɛɵɥ 
ɜɤɥɸɱɟɧ ɜ ɧɚɛɨɪɵ ɞɥɹ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ ɨɬ MRC-Holland. ȼ ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ 
ɩɨɩɭɥɹɰɢɹɯ ɨɩɢɫɚɧɵ ɦɚɠɨɪɧɵɟ ɦɭɬɚɰɢɢ ɝɟɧɚ. ȼ ɪɨɫɫɢɣɫɤɨɣ ɩɨɩɭɥɹɰɢɢ ɱɚɳɟ 
ɜɵɹɜɥɹɸɬɫɹ ɦɭɬɚɰɢɢ A1226G (N370S) ɢ T1448C (L444P) ɫɪɟɞɢ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ 
ɛɨɥɟɡɧɶɸ Ƚɨɲɟ, ɫɨɫɬɚɜɥɹɹ 45 ɢ 23% ɦɭɬɚɧɬɧɵɯ ɚɥɥɟɥɟɣ, ɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɟɧɧɨ [57]. 
Ȼɨɥɶɲɢɧɫɬɜɨ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɟ GBA ɧɟ ɩɪɢɜɨɞɹɬ ɤ ɩɨɥɧɨɦɭ ɨɬɫɭɬɫɬɜɢɸ 
ɮɟɪɦɟɧɬɚɬɢɜɧɨɣ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɞɚɧɧɨɝɨ ɥɢɡɨɫɨɦɧɨɝɨ ɮɟɪɦɟɧɬɚ, ɧɨ ɚɫɫɨɰɢɢɪɨɜɚɧɵ 
ɫ ɟɟ ɫɧɢɠɟɧɢɟɦ. Ɍɚɤ, ɧɚɩɪɢɦɟɪ, ɨɫɬɚɬɨɱɧɚɹ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɶ ɮɟɪɦɟɧɬɚ ɩɪɢ ɦɭɬɚɰɢɢ 
T1448C (L444P) ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ 5%, ɩɪɢ ɦɭɬɚɰɢɢ A1226G (N370S) – 13% [58]. 

Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ – ɝɟɧ ɝɥɸɤɨɰɟɪɟɛɪɨɡɢɞɚɡɵ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɨɞɧɨɣ ɢɡ ɨɫɧɨɜɧɵɯ 
ɦɢɲɟɧɟɣ ɞɥɹ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɯ ɚɫɩɟɤɬɨɜ Ȼɉ, ɬ.ɤ. ɡɚɧɢɦɚɟɬ ɞɚɥɟɤɨ ɧɟ 
ɩɨɫɥɟɞɧɟɟ ɦɟɫɬɨ ɩɨ ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɢ ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ Ȼɉ ɫɪɟɞɢ ɜɫɟɯ 
ɩɨɩɭɥɹɰɢɣ, ɜɤɥɸɱɚɹ Ɋɨɫɫɢɸ.  
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2 Ɇɚɬɟɪɢɚɥɵ ɢ ɦɟɬɨɞɵ 
 

2.1 Ɉɛɴɟɤɬ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ 
Ɉɛɴɟɤɬɨɦ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɹɜɥɹɥɚɫɶ ɝɟɧɨɦɧɚɹ ȾɇɄ, ɜɵɞɟɥɟɧɧɚɹ ɢɡ 

ɥɟɣɤɨɰɢɬɨɜ ɰɟɥɶɧɨɣ ɤɪɨɜɢ 25 ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ Ȼɉ, ɩɨɫɬɭɩɢɜɲɢɯ ɧɚ 
ɤɨɧɫɭɥɶɬɚɬɢɜɧɵɣ ɩɪɢɟɦ ɜɪɚɱɚ-ɧɟɜɪɨɥɨɝɚ ȼ.Ƚ.Ⱥɛɪɚɦɨɜɚ ɜ ɎȽȻɍ ɎɋɇɄɐ 
ɎɆȻȺ ɝ.Ʉɪɚɫɧɨɹɪɫɤ. ȼɫɟ ɩɚɰɢɟɧɬɵ ɢɦɟɸɬ ɩɨɞɬɜɟɪɠɞɟɧɧɵɣ ɞɢɚɝɧɨɡ Ȼɉ, 
ɩɨɫɬɚɜɥɟɧɧɵɣ ɜɪɚɱɨɦ-ɧɟɜɪɨɥɨɝɨɦ ȼ.Ƚ. Ⱥɛɪɚɦɨɜɵɦ ɧɚ ɨɫɧɨɜɚɧɢɢ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢɯ 
ɞɚɧɧɵɯ ɢ ɪɟɤɨɦɟɧɞɚɰɢɹɦɢ ɩɨ ɭɫɬɚɧɨɜɥɟɧɢɸ ɞɢɚɝɧɨɡɚ Brain Bank [4]. 

ɂɡ 25 ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɜɫɟɝɨ 15 ɠɟɧɳɢɧ ɢ 10 ɦɭɠɱɢɧ, ɜ ɩɪɨɰɟɧɬɧɨɦ 
ɫɨɨɬɧɨɲɟɧɢɢ – 60% ɢ 40% ɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɟɧɧɨ. ɋɪɟɞɧɢɣ ɜɨɡɪɚɫɬ ɜɫɟɯ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ – 
52,4±11,3 ɝɨɞɚ. ɂɡ ɜɫɟɯ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɞɜɨɟ ɢɡ ɧɢɯ ɢɦɟɸɬ ɦɟɠɞɭ ɫɨɛɨɣ ɪɨɞɫɬɜɟɧɧɵɟ 
ɫɜɹɡɢ, ɚ ɢɦɟɧɧɨ, ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɦɚɬɟɪɶɸ ɢ ɞɨɱɟɪɶɸ, ɩɨɷɬɨɦɭ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɸɬ ɨɫɨɛɵɣ 
ɢɧɬɟɪɟɫ, ɬɚɤ ɤɚɤ ɭ ɞɨɱɟɪɢ ɨɬɫɥɟɠɢɜɚɟɬɫɹ ɪɚɧɧɟɟ ɧɚɱɚɥɨ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ – ɞɨ 40 ɥɟɬ. 

ɂɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɟ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɧɚ ɧɚɥɢɱɢɟ ɦɭɬɚɰɢɣ, ɜɨɜɥɟɱɟɧɧɵɯ ɜ ɩɚɬɨɝɟɧɟɡ 
Ȼɉ, ɩɪɨɜɨɞɢɥɢ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ. 

  
2.2 ȼɵɞɟɥɟɧɢɟ ȾɇɄ ɧɚɛɨɪɨɦ Promega Wizard Genomic DNA 

Purification Kit 
Ʉɨɦɩɚɧɢɟɣ MRC-Holland ɞɥɹ ɧɚɞɟɠɧɨɫɬɢ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɜ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ 

ɩɪɨɜɟɪɟɧ ɢ ɪɟɤɨɦɟɧɞɨɜɚɧ ɤ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɸ ɧɚɛɨɪ ɪɟɚɝɟɧɬɨɜ ɞɥɹ ɜɵɞɟɥɟɧɢɹ 
ȾɇɄ ɤɨɦɩɚɧɢɢ Promega - Promega Wizard Genomic DNA Purification Kit. 
ȼɵɞɟɥɟɧɢɟ ȾɇɄ ɩɪɨɜɨɞɢɥɢ ɫɨɝɥɚɫɧɨ ɢɧɫɬɪɭɤɰɢɢ ɩɪɨɢɡɜɨɞɢɬɟɥɹ ɧɚɛɨɪɚ. 

ɉɪɨɬɨɤɨɥ ɞɥɹ ɜɵɞɟɥɟɧɢɟ ɝɟɧɨɦɧɨɣ ȾɇɄ ɢɡ ɰɟɥɶɧɨɣ ɤɪɨɜɢ (ɨɛɴɟɦ ɨɛɪɚɡɰɚ 
300 ɦɤɥ): 

1. ɉɨɞɝɨɬɨɜɶɬɟ ɱɢɫɬɵɟ ɩɪɨɛɢɪɤɢ, ɩɨɞɩɢɲɢɬɟ ɢɯ ɢ ɪɚɡɥɟɣɬɟ ɩɨ 900 ɦɤɥ 
Cell Lysis Solution. 

2. Ȼɵɫɬɪɨ ɪɚɡɦɨɪɨɡɶɬɟ (ɦɨɠɧɨ ɩɪɨɝɪɟɬɶ ɜ ɪɭɤɟ) ɩɪɨɛɢɪɤɢ ɫ ɡɚɦɨɪɨɠɟɧɧɨɣ 
ɤɪɨɜɶɸ, ɚɤɤɭɪɚɬɧɨ ɩɟɪɟɦɟɲɚɣɬɟ ɫɨɞɟɪɠɢɦɨɟ ɩɟɪɟɜɨɪɚɱɢɜɚɧɢɟɦ, ɨɬɛɟɪɢɬɟ 
ɚɥɢɤɜɨɬɭ ɜ 300 ɦɤɥ ɜ ɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɭɸɳɢɣ ɩɪɢɝɨɬɨɜɥɟɧɧɵɣ ɷɩɢɧɞɨɪɮ (ɫɦ. 1) 

3. ɉɟɪɟɦɟɲɚɬɶ ɚɤɤɭɪɚɬɧɨ ɫɨɞɟɪɠɢɦɨɟ ɩɟɪɟɜɨɪɚɱɢɜɚɧɢɟɦ ɢ ɩɨɫɬɚɜɢɬɶ ɜ 
ɲɬɚɬɢɜɟ ɧɚ ɩɥɚɬɮɨɪɦɭ ɞɥɹ ɩɟɪɟɦɟɲɢɜɚɧɢɹ, ɟɫɥɢ ɧɟɬ ɜɨɡɦɨɠɧɨɫɬɢ ɩɨɫɬɨɹɧɧɨɝɨ 
ɦɹɝɤɨɝɨ ɩɟɪɟɦɟɲɢɜɚɧɢɹ, ɬɨ ɨɫɬɚɜɢɬɶ ɜ ɲɬɚɬɢɜɟ ɢ ɩɟɪɢɨɞɢɱɟɫɤɢ ɩɟɪɟɦɟɲɢɜɚɬɶ 
ɩɟɪɟɜɨɪɚɱɢɜɚɧɢɟɦ ~ 1-2 ɱɚɫɚ. 

4. Ɉɬɤɪɭɬɢɬɶ ɜ ɰɟɧɬɪɢɮɭɝɟ 5 ɦɢɧ. ɉɪɢ 10 ɬɵɫ. ɨɛɨɪɨɬɨɜ. ɉɪɨɛɢɪɤɢ 
ɭɫɬɚɧɨɜɢɬɶ ɜ ɰɟɧɬɪɢɮɭɝɭ ɯɜɨɫɬɢɤɨɦ ɨɬ ɰɟɧɬɪɚ! 

5. Ⱥɤɤɭɪɚɬɧɨ ɫɥɢɬɶ ɫɭɩɟɪɧɚɬɚɧɬ ɢɥɢ ɭɞɚɥɢɬɶ ɨɬɫɚɫɵɜɚɬɟɥɟɦ, ɧɚ ɞɧɟ 
ɨɫɬɚɧɟɬɫɹ ɨɫɚɞɨɤ, ɩɪɢ ɫɥɢɜɚɧɢɢ ɩɪɨɛɢɪɤɭ ɞɟɪɠɚɬɶ ɬɚɤ, ɱɬɨɛɵ ɜɵɥɢɜɚɥɨɫɶ ɱɟɪɟɡ 
ɩɪɨɬɢɜɨɩɨɥɨɠɧɭɸ ɨɬ ɯɜɨɫɬɢɤɚ ɫɬɨɪɨɧɭ. 

6. Ʉ ɨɫɚɞɤɭ ɞɨɛɚɜɢɬɶ ɟɳɟ 500 ɦɤɥ Cell Lysis Solution, ɩɟɪɟɦɟɲɚɬɶ 
ɩɟɪɟɜɨɪɚɱɢɜɚɧɢɟɦ ɢ ɟɳɟ ɩɨɫɬɚɜɢɬɶ ɬɪɹɫɬɢɫɶ ɧɚ 30 ɦɢɧ. – 1ɱɚɫ 

7. ɉɨɜɬɨɪɢɬɶ ɩ. 4, ɫɥɢɬɶ ɫɭɩɟɪɧɚɬɚɧɬ. ȼɫɬɪɹɯɧɢɬɟ ɩɪɨɛɢɪɤɭ ɞɨ ɬɟɯ ɩɨɪ, 
ɩɨɤɚ ɥɟɣɤɨɰɢɬɵ ɧɟ ɪɚɫɬɜɨɪɹɬɫɹ (10-15 ɫɟɤɭɧɞ) 

8. Ⱦɨɛɚɜɢɬɶ 300 ɦɤɥ Nuclei Lysis Solution ɜ ɩɪɨɛɢɪɤɭ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɭɸ 
ɪɟɫɭɫɩɟɧɞɢɪɨɜɚɧɧɵɟ ɤɥɟɬɤɢ. ɉɟɪɟɦɟɲɚɬɶ ɧɚ ɜɨɪɬɟɤɫɟ, ɱɬɨɛɵ ɥɢɡɢɪɨɜɚɬɶ 
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ɥɟɣɤɨɰɢɬɵ. Ɋɚɫɬɜɨɪ ɞɨɥɠɟɧ ɫɬɚɬɶ ɨɱɟɧɶ ɜɹɡɤɢɦ. ȿɫɥɢ ɩɨɫɥɟ ɫɦɟɲɢɜɚɧɢɹ ɜɢɞɧɵ 
ɫɤɨɩɥɟɧɢɹ ɤɥɟɬɨɤ, ɢɧɤɭɛɢɪɭɣɬɟ ɪɚɫɬɜɨɪ ɩɪɢ 37°C ɞɨ ɬɟɯ ɩɨɪ, ɩɨɤɚ ɧɟ ɛɭɞɭɬ 
ɪɚɡɪɭɲɟɧɵ ɜɫɟ ɤɨɦɤɢ. ȿɫɥɢ ɫɤɨɩɥɟɧɢɹ ɜɫɟ ɟɳɟ ɜɢɞɧɵ ɱɟɪɟɡ 1 ɱɚɫ, ɞɨɛɚɜɶɬɟ 
ɞɨɩɨɥɧɢɬɟɥɶɧɨ 100 ɦɤɥ Nuclei Lysis Solution ɢ ɩɨɜɬɨɪɢɬɟ ɢɧɤɭɛɚɰɢɸ. 

9. Ⱦɨɛɚɜɶɬɟ 100 ɦɤɥ Protein Precipication Solution ɢ ɩɟɪɟɦɟɲɚɣɬɟ ɧɚ 
ɜɨɪɬɟɤɫɟ ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ 10-20 ɫɟɤɭɧɞ. ɇɟɛɨɥɶɲɢɟ ɛɟɥɤɨɜɵɟ ɝɥɵɛɵ ɦɨɝɭɬ ɛɵɬɶ 
ɜɢɞɧɵ ɩɨɫɥɟ ɜɨɪɬɟɤɫɢɪɨɜɚɧɢɹ. ɉɪɢɦɟɱɚɧɢɟ: ȿɫɥɢ ɧɚ ɷɬɚɩɟ 6 ɛɵɥ ɞɨɛɚɜɥɟɧ 
ɞɨɩɨɥɧɢɬɟɥɶɧɵɣ Nuclei Lysis Solution, ɞɨɛɚɜɶɬɟ ɜ ɨɛɳɟɣ ɫɥɨɠɧɨɫɬɢ 130 ɦɤɥ 
ɪɚɫɬɜɨɪɚ ɞɥɹ ɨɫɚɠɞɟɧɢɹ ɩɪɨɬɟɢɧɚ ɞɥɹ ɨɛɴɟɦɚ ɩɪɨɛ 300 ɦɤɥ. 

10. ɐɟɧɬɪɢɮɭɝɢɪɭɣɬɟ ɩɪɢ 13000-16000 g ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ 3 ɦɢɧɭɬ ɩɪ ɤɨɦɧɚɬɧɨɣ 
ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟ. Ⱦɨɥɠɟɧ ɛɵɬɶ ɜɢɞɟɧ ɬɟɦɧɨ-ɤɨɪɢɱɧɟɜɵɣ ɛɟɥɤɨɜɵɣ ɨɫɚɞɨɤ 

11. ɋɭɩɟɪɧɚɬɚɧɬ ɩɟɪɟɧɟɫɬɢ ɜ ɱɢɫɬɭɸ 1,5 ɦɥ ɦɢɤɪɨɰɟɧɬɪɢɮɭɠɧɭɸ 
ɩɪɨɛɢɪɤɭ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɭɸ 300 ɦɤɥ ɢɡɨɩɪɨɩɚɧɨɥɚ ɤɨɦɧɚɬɧɨɣ ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɵ. 

12. Ⱥɤɤɭɪɚɬɧɨ ɩɟɪɟɦɟɲɚɣɬɟ ɪɚɫɬɜɨɪ ɞɨ ɬɟɯ ɩɨɪ, ɩɨɤɚ ɛɟɥɵɟ ɧɢɬɟɜɢɞɧɵɟ 
ɧɢɬɢ ȾɇɄ ɧɟ ɨɛɪɚɡɭɸɬ ɜɢɞɢɦɭɸ ɦɚɫɫɭ. 

13. ɐɟɧɬɪɢɮɭɝɢɪɭɣɬɟ ɩɪɢ 13000-16000 g ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ 1 ɦɢɧɭɬɵ ɩɪɢ 
ɤɨɦɧɚɬɧɨɣ ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟ. ȾɇɄ ɛɭɞɟɬ ɜɢɞɧɚ ɜ ɜɢɞɟ ɛɟɥɨɝɨ ɨɫɚɞɤɚ. 

14. ɋɥɟɣɬɟ ɫɭɩɟɪɧɚɬɚɧɬ ɢ ɞɨɛɚɜɶɬɟ 300 ɦɤɥ 70% ɷɬɚɧɨɥɚ. Ɉɫɬɨɪɨɠɧɨ 
ɩɟɪɟɜɟɪɧɢɬɟ ɩɪɨɛɢɪɤɭ ɧɟɫɤɨɥɶɤɨ ɪɚɡ, ɱɬɨɛɵ ɪɚɫɬɜɨɪɢɬɶ ɨɫɚɞɨɤ ȾɇɄ. ɉɨɜɬɨɪɢɬɟ 
ɰɟɧɬɪɢɮɭɝɢɪɨɜɚɧɢɟ ɬɚɤɠɟ ɤɚɤ ɢ ɜ ɩ. 13. 

15. Ɉɫɬɨɪɨɠɧɨ ɭɞɚɥɢɬɟ ɷɬɚɧɨɥ ɨɫɬɚɫɵɜɚɟɬɟɥɟɦ. ȼ ɷɬɨɬ ɦɨɦɟɧɬ ɝɪɚɧɭɥɵ 
ȾɇɄ ɨɱɟɧɶ ɪɵɯɥɵɟ, ɢ ɩɨɷɬɨɦɭ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɢɡɛɟɝɚɬɶ ɩɨɩɚɞɚɧɢɹ ȾɇɄ ɜ 
ɧɚɤɨɧɟɱɧɢɤ. ɉɟɪɟɜɟɪɧɭɬɶ ɩɪɨɛɢɪɤɭ ɧɚ ɱɢɫɬɭɸ ɚɞɫɨɪɛɢɪɭɸɳɭɸ ɛɭɦɚɝɭ ɢ 
ɜɵɫɭɲɢɬɶ ɧɚ ɜɨɡɞɭɯɟ ɩɪɨɛɢɪɤɭ ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ 10-15 ɦɢɧɭɬ. 

16. Ⱦɨɛɚɜɶɬɟ 100 ɦɤɥ DNA Rehydration Solution ɜ ɩɪɨɛɢɪɤɭ ɢ 
ɝɢɞɪɚɬɢɪɭɣɬɟ ȾɇɄ, ɢɧɤɭɛɢɪɭɹ ɩɪɢ 65°C ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ 1 ɱɚɫɚ. ɉɟɪɢɨɞɢɱɟɫɤɢ 
ɫɦɟɲɢɜɚɣɬɟ ɪɚɫɬɜɨɪ, ɨɫɬɨɪɨɠɧɨ ɩɨɫɬɭɤɢɜɚɹ ɩɨ ɩɪɨɛɢɪɤɟ. Ɍɚɤɠɟ ɦɨɠɧɨ 
ɪɟɝɢɞɪɚɬɢɪɨɜɚɬɶ ȾɇɄ ɩɭɬɟɦ ɢɧɤɭɛɚɰɢɢ ɪɚɫɬɜɨɪɚ ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ ɧɨɱɢ ɩɪɢ ɤɨɦɧɚɬɧɨɣ 
ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟ ɢɥɢ ɩɪɢ 4°C. 

17. ɏɪɚɧɢɬɟ ȾɇɄ ɩɪɢ 2-8°C. 
ɉɨɫɥɟ ɜɵɞɟɥɟɧɢɹ ȾɇɄ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɵɦ ɲɚɝɨɦ ɹɜɥɹɥɨɫɶ ɢɡɦɟɪɟɧɢɟ ɟɟ 

ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɢ, ɬ.ɤ. ɞɥɹ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ ɫɭɳɟɫɬɜɭɸɬ ɪɚɦɤɢ ɞɨɩɭɫɬɢɦɨɣ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɢ ȾɇɄ, ɞɨɛɚɜɥɹɟɦɨɣ ɜ ɚɧɚɥɢɡɢɪɭɟɦɭɸ ɩɪɨɛɭ. ɇɟɨɛɯɨɞɢɦɚɹ 
ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ ȾɇɄ ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ ɨɬ 50 ɞɨ 250ɧɝ, ɧɨ ɨɩɬɢɦɚɥɶɧɨɟ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ȾɇɄ 
ɨɩɪɟɞɟɥɹɟɬɫɹ ɜ ɞɢɚɩɨɡɨɧɟ 50-100ɧɝ. 

 
2.3 ɂɡɦɟɪɟɧɢɟ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɢ ȾɇɄ 
ȼ ɨɛɪɚɡɟɰ ɜɜɨɞɢɬɫɹ ɮɥɭɨɪɟɫɰɟɧɬɧɵɣ ɡɨɧɞ, ɤɨɬɨɪɵɣ ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɫɤɢ 

ɫɜɹɡɵɜɚɟɬ ɰɟɥɟɜɭɸ ɦɨɥɟɤɭɥɭ, ɨɛɪɚɡɭɹ ɮɥɭɨɪɟɫɰɟɧɬɧɵɣ ɤɨɦɩɥɟɤɫ. ɂɫɬɨɱɧɢɤ 
ɫɜɟɬɚ ɜɨɡɛɭɠɞɚɟɬ ɮɥɭɨɪɟɫɰɟɧɰɢɸ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɩɪɨɩɨɪɰɢɨɧɚɥɶɧɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɢ 
ɨɩɪɟɞɟɥɹɟɦɨɝɨ ɜɟɳɟɫɬɜɚ. ɉɪɢɛɨɪ ɢɡɦɟɪɹɟɬ ɢɧɬɟɧɫɢɜɧɨɫɬɶ ɫɜɟɱɟɧɢɹ ɢ 
ɪɚɫɫɱɢɬɵɜɚɟɬ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɸ. 

ɂɡɦɟɪɟɧɢɟ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɢ ȾɇɄɫ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟɦ ɧɚɛɨɪɚ ɪɟɚɝɟɧɬɨɜ Quant-
iT™ ɧsDNA AssayKit ɢ ɮɥɭɨɪɢɦɟɬɪɚQubit (Invitrogen) ɩɪɨɢɡɜɨɞɢɥɨɫɶ ɫɨɝɥɚɫɧɨ 
ɫɥɟɞɭɸɳɟɣ ɦɟɬɨɞɢɤɟ: 
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Ɋɚɡɦɨɪɨɡɢɬɶ ɜɫɟ ɪɟɚɝɟɧɬɵ ɩɪɢ ɤɨɦɧɚɬɧɨɣ ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟ. 
1. ɇɚɫɬɚɜɢɬɶ ɩɪɨɛɢɪɤɢ ɧɚ 0,5 ɦɥ ɜ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟ (n), ɪɚɜɧɨɦ ɱɢɫɥɭ ɨɛɪɚɡɰɨɜ 

ȾɇɄ ɩɥɸɫ 2 ɫɬɚɧɞɚɪɬɚ. ɉɨɞɩɢɫɚɬɶ ɧɚ ɤɪɵɲɟɱɤɚɯ ɧɨɦɟɪɚ ɨɛɪɚɡɰɨɜ ɢ 
ɫɬɚɧɞɚɪɬɨɜ. 

2. ɉɪɢɝɨɬɨɜɢɬɶ Ɋɚɛɨɱɭɸ ɫɦɟɫɶ: 1×n ɦɤɥ Ɋɟɚɝɟɧɬɚ + 199×n ɦɤɥ ɛɭɮɟɪɚ 
3. Ɋɚɫɤɚɩɚɬɶ ɜ ɩɪɨɛɢɪɤɢ:  
ɚ) ɞɥɹ ɫɬɚɧɞɚɪɬɨɜ 190 ɦɤɥ Ɋɚɛɨɱɟɣ ɫɦɟɫɢ + 10 ɦɤɥ ɋɬɚɧɞɚɪɬɚ; 
ɛ) ɞɥɹ ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɵɯ ɨɛɪɚɡɰɨɜ: 199 –180 ɦɤɥ Ɋɚɛɨɱɟɣ ɫɦɟɫɢ + 1 – 20 ɦɤɥ 

ȾɇɄ 
4. ȼɨɪɬɟɤɫɢɪɨɜɚɬɶ 2 –3 ɫɟɤ, ɫɛɪɨɫɢɬɶ ɤɚɩɥɢ. 
5. ɂɧɤɭɛɢɪɨɜɚɬɶ 2 ɦɢɧ. 
6. ȼɤɥɸɱɢɬɶ Qubit ɜ ɫɟɬɶ. ȿɫɥɢ ɩɪɢɛɨɪ ɧɚɯɨɞɢɬɫɹ ɜ ɫɩɹɳɟɦ ɪɟɠɢɦɟ, 

ɧɚɠɚɬɶ ɥɸɛɭɸ ɤɧɨɩɤɭ ɞɥɹ ɩɟɪɟɯɨɞɚ ɜ ɪɚɛɨɱɢɣ ɪɟɠɢɦ. 
7. ȼɵɛɪɚɬɶ ɜɢɞ ɚɧɚɥɢɡɚ (ssDNA HS Assay), ɢɫɩɨɥɶɡɭɹ ɤɧɨɩɤɢ ↑ ɢ ↓. 

ɇɚɠɚɬɶ GO. 
8. ɉɪɨɢɡɜɟɫɬɢ ɤɚɥɢɛɪɨɜɤɭ: 
ɚ) ȼɵɛɪɚɬɶ ɫɬɚɪɭɸ ɤɚɥɢɛɪɨɜɤɭ – Use last calibration. ɇɚɠɚɬɶ GO. 
ɂɅɂ 
ɛ) ɉɪɨɢɡɜɟɫɬɢ ɤɚɥɢɛɪɨɜɤɭ ɡɚɧɨɜɨ: 
- ɜɫɬɚɜɢɬɶ ɋɬɚɧɞɚɪɬ №1, ɧɚɠɚɬɶ GO; 
- ɜɫɬɚɜɢɬɶ ɋɬɚɧɞɚɪɬ №2, ɧɚɠɚɬɶ GO. 
9. ȼɫɬɚɜɢɬɶ ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɭɸ ɩɪɨɛɭ, ɧɚɠɚɬɶ GO. ɇɚ ɷɤɪɚɧɟ ɩɨɹɜɢɬɫɹ ɱɢɫɥɨ. 
10. Ɂɚɩɢɫɚɬɶ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬ. 
11. ɍɛɪɚɬɶ ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɭɸ ɩɪɨɛɭ ɢɡ ɩɪɢɛɨɪɚ, ɜɫɬɚɜɢɬɶ ɫɥɟɞɭɸɳɭɸ ɢ 

ɧɚɠɚɬɶ GO. 
 
2.4 Ɇɟɬɨɞɢɤɚ ɩɪɨɜɟɞɟɧɢɹ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ 
ȼɟɫɶ MLPA-ɚɧɚɥɢɡ ɦɨɠɧɨ ɭɫɥɨɜɧɨ ɪɚɡɞɟɥɢɬɶ ɧɚ 6 ɨɫɧɨɜɧɵɯ ɷɬɚɩɨɜ: 

ɞɟɧɚɬɭɪɚɰɢɹ, ɝɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɹ, ɥɢɝɚɡɧɚɹ ɪɟɚɤɰɢɹ, ɉɐɊ-ɚɦɩɥɢɮɢɤɚɰɢɹ 

Ɋɢɫɭɧɨɤ 4 - MLPA-ɚɧɚɥɢɡ 
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ɝɢɛɪɢɞɢɡɨɜɚɜɲɢɯɫɹ ȾɇɄ-ɡɨɧɞɨɜ, ɷɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɬɢɱɟɫɤɚɹ ɞɟɬɟɤɰɢɹ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɜ ɫ 
ɩɨɦɨɳɶɸ ɮɪɚɝɦɟɧɬɧɨɝɨ ɚɧɚɥɢɡɚ, ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɧɵɣ ɚɧɚɥɢɡ ɞɚɧɧɵɯ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ 
ɩɪɨɝɪɚɦɦɧɨɝɨ ɨɛɟɫɩɟɱɟɧɢɹ Coffalyzer.Net. 

ȼ ɨɛɳɢɯ ɱɟɪɬɚɯ ɦɟɬɨɞ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɟɬ ɫɨɛɨɣ ɪɚɡɧɨɜɢɞɧɨɫɬɶ 
ɦɭɥɶɬɢɩɥɟɤɫɧɨɣ ɉɐɊ, ɜ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɟ ɤɨɬɨɪɨɣ ɚɦɩɥɢɮɢɰɢɪɭɸɬɫɹ ɧɟɫɤɨɥɶɤɨ 
ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɭɱɚɫɬɤɨɜ ȾɇɄ ɬɨɥɶɤɨ c ɨɞɧɨɣ ɩɚɪɨɣ ɩɪɚɣɦɟɪɨɜ, ɤɨɦɩɥɢɦɟɧɬɚɪɧɵɯ 
ɡɨɧɞɚɦ. ɉɪɟɢɦɭɳɟɫɬɜɨ ɦɟɬɨɞɚ ɜ ɬɨɦ ɱɬɨ, ɨɞɧɨɜɪɟɦɟɧɧɨ ɜɨɡɦɨɠɧɨ ɩɪɨɜɨɞɢɬɶ 
ɚɧɚɥɢɡ ɧɟɫɤɨɥɶɤɢɯ ɭɱɚɫɬɤɨɜ ȾɇɄ (ɞɨ 50 ɡɨɧɞɨɜ). Ʉɚɠɞɵɣ ɡɨɧɞ ɢɦɟɟɬ 
ɭɧɢɤɚɥɶɧɭɸ ɞɥɢɧɭ, ɬɚɤ ɱɬɨ ɩɨɥɭɱɟɧɧɵɟ ɚɦɩɥɢɤɨɧɵ ɦɨɠɧɨ ɪɚɡɞɟɥɢɬɶ ɢ 
ɢɞɟɧɬɢɮɢɰɢɪɨɜɚɬɶ ɩɭɬɟɦ ɤɚɩɢɥɥɹɪɧɨɝɨ ɷɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ. ɋɪɚɜɧɢɜɚɹ ɡɧɚɱɟɧɢɹ 
ɫɢɝɧɚɥɨɜ, ɩɨɥɭɱɟɧɧɵɯ ɞɥɹ ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɨɝɨ ɨɛɪɚɡɰɚ, ɫ ɞɚɧɧɵɦɢ, ɩɨɥɭɱɟɧɧɵɦɢ ɞɥɹ 
ɪɟɮɟɪɟɧɫɧɵɯ ɨɛɪɚɡɰɨɜ, ɦɨɠɧɨ ɨɩɪɟɞɟɥɢɬɶ ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɶɧɨɟ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɤɚɠɞɨɝɨ 
ɚɦɩɥɢɤɨɧɚ (Ɋɢɫɭɧɨɤ 4). 

Ⱦɚɧɧɵɣ ɦɟɬɨɞ ɚɧɚɥɢɡɚ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɜɵɫɨɤɨɬɨɱɧɵɦ ɢ ɩɨɡɜɨɥɹɟɬ ɞɟɬɟɤɬɢɪɨɜɚɬɶ 
ɪɚɡɥɢɱɢɹ ɜ ɰɟɥɟɜɨɦ ɭɱɚɫɬɤɟ ȾɇɄ ɜɫɟɝɨ ɜ ɨɞɢɧ ɧɭɤɥɟɨɬɢɞ. ɉɪɨɜɨɞɢɬɶ ɦɟɬɨɞɢɤɭ 
ɮɪɚɝɦɟɧɬɧɨɝɨ ɚɧɚɥɢɡɚ ɜɨɡɦɨɠɧɨ ɧɚ ɫɟɤɜɟɧɚɬɨɪɟ ɫ ɮɭɧɤɰɢɟɣ ɤɚɩɢɥɥɹɪɧɨɝɨ 
ɷɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ.   

Ɇɟɬɨɞɢɤɚ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ ɩɪɨɜɨɞɢɬɫɹ ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ ɞɜɭɯ ɞɧɟɣ. ɉɪɨɝɪɚɦɦɚ ɞɥɹ 
ɬɟɪɦɨɰɢɤɥɟɪɚ (Ɋɢɫɭɧɨɤ 5) ɜɵɝɥɹɞɢɬ ɫɥɟɞɭɸɳɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ:  

 

 
       Ɋɢɫɭɧɨɤ 5 – ɉɪɨɬɨɤɨɥ MLPA-ɪɟɚɤɰɢɣ ɞɥɹ ɚɦɩɥɢɮɢɤɚɬɨɪɚ 

 

Ɍɚɤ ɤɚɤ ɦɟɬɨɞɢɤɚ ɧɟ ɩɪɨɫɬɚɹ ɢ ɫɨɫɬɨɢɬ ɢɡ ɧɟɫɤɨɥɶɤɢɯ ɷɬɚɩɨɜ, ɢɦɟɟɬ 
ɫɦɵɫɥ ɪɚɫɫɦɨɬɪɟɬɶ ɜɫɟ ɷɬɚɩɵ ɩɨɞɪɨɛɧɟɟ.  

1. Ⱦɟɧɚɬɭɪɚɰɢɹ ɢ ɝɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɹ.  
ȼɵɞɟɥɟɧɧɚɹ ȾɇɄ ɩɨɞɜɟɪɝɚɟɬɫɹ ɞɟɧɚɬɭɪɚɰɢɢ ɢ ɝɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɢ ɫɨ 

ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɵɦɢ ɞɥɹ ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɵɯ ɝɟɧɨɜ ɨɥɢɝɨɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɵɦɢ ɡɨɧɞɚɦɢ. Ʉɚɠɞɵɣ 
ɡɨɧɞ ɫɨɫɬɨɢɬ ɢɡ ɞɜɭɯ ɱɚɫɬɟɣ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɝɢɛɪɢɞɢɡɭɸɬɫɹ ɧɚ ɬɚɪɝɟɬɧɨɣ ȾɇɄ ɬɚɤɢɦ 
ɨɛɪɚɡɨɦ, ɱɬɨ ɦɟɠɞɭ ɧɢɦɢ ɨɫɬɚɟɬɫɹ «ɩɪɨɛɟɥ» ɜ ɨɞɢɧ ɧɭɤɥɟɨɬɢɞ. Ʉɚɠɞɚɹ ɢɡ ɞɜɭɯ 
ɱɚɫɬɟɣ ɡɨɧɞɚ ɫɨɞɟɪɠɢɬ ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨɫɬɶ, ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬɚɪɧɭɸ ɨɞɧɨɦɭ ɢɡ ɩɚɪɵ 
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ɭɧɢɜɟɪɫɚɥɶɧɵɯ ɩɪɚɣɦɟɪɨɜ. Ⱦɥɹ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɡɧɚɱɢɦɵɯ ɝɟɧɨɜ ɬɟɫɬ-ɫɢɫɬɟɦɚ 
ɫɨɞɟɪɠɢɬ ɧɟɫɤɨɥɶɤɨ ɡɨɧɞɨɜ, ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬɚɪɧɵɯ ɪɚɡɧɵɦ ɭɱɚɫɬɤɚɦ ɷɬɨɝɨ ɝɟɧɚ. ɗɬɨ 
ɩɨɡɜɨɥɹɟɬ ɡɧɚɱɢɬɟɥɶɧɨ ɭɜɟɥɢɱɢɬɶ ɧɚɞɟɠɧɨɫɬɶ ɩɨɥɭɱɚɟɦɵɯ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɜ. ȼɫɟ 
ɪɟɚɤɰɢɢ ɩɪɨɬɟɤɚɸɬ ɜ ɫɬɚɧɞɚɪɬɧɨɣ ɉɐɊ-ɩɪɨɛɢɪɤɟ, ɧɚɯɨɞɹɳɟɣɫɹ ɜ 
ɬɟɪɦɨɰɢɤɥɟɪɟ. 

2. Ʌɢɝɢɪɨɜɚɧɢɟ. 
ɉɨɫɥɟ 16—20 ɱ ɝɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɢ ɜ ɪɟɚɤɰɢɸ ɞɨɛɚɜɥɹɸɬ ɥɢɝɚɡɧɭɸ ɫɦɟɫɶ, 

ɤɨɬɨɪɚɹ ɫɨɞɟɪɠɢɬ ɜ ɫɟɛɟ ɮɟɪɦɟɧɬ — ɥɢɝɚɡɭ. Ɉɧɚ «ɫɲɢɜɚɟɬ» ɞɜɟ ɩɨɥɨɜɢɧɵ 
ɤɚɠɞɨɝɨ ɡɨɧɞɚ ɦɟɠɞɭ ɫɨɛɨɣ. Ⱦɚɧɧɚɹ ɪɟɚɤɰɢɹ ɭɜɟɥɢɱɢɜɚɟɬ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɨɫɬɶ ɬɟɫɬɚ, 
ɩɨɫɤɨɥɶɤɭ ɥɢɝɚɡɧɚɹ ɪɟɚɤɰɢɹ ɦɨɠɟɬ ɩɪɨɣɬɢ ɬɨɥɶɤɨ ɜ ɬɨɦ ɫɥɭɱɚɟ, ɤɨɝɞɚ ɞɜɟ 
ɩɨɥɨɜɢɧɵ ɡɨɧɞɚ ɝɢɛɪɢɞɢɡɨɜɚɥɢɫɶ ɫɬɪɨɝɨ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɨ ɢ ɧɚɯɨɞɹɬɫɹ ɪɹɞɨɦ ɫ 
ɪɚɫɫɬɨɹɧɢɟɦ ɜ ɨɞɢɧ ɧɭɤɥɟɨɬɢɞ. 

3. ɉɐɊ. 
Ɂɚɬɟɦ ɜ ɪɟɚɤɰɢɸ ɜɧɨɫɢɬɫɹ ɉɐɊ-ɫɦɟɫɶ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɫɨɞɟɪɠɢɬ ɩɚɪɭ 

ɭɧɢɜɟɪɫɚɥɶɧɵɯ ɩɪɚɣɦɟɪɨɜ, ɦɟɱɟɧɧɵɯ ɮɥɸɨɪɟɫɰɟɧɬɧɨɣ ɦɟɬɤɨɣ. ɉɪɨɢɫɯɨɞɢɬ 
ɷɤɫɩɨɧɟɧɰɢɚɥɶɧɨɟ ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɟ ɉɐɊ-ɩɪɨɞɭɤɬɨɜ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɤɨɩɢɹɦɢ 
ɢɦɟɸɳɢɯɫɹ ɜ ɪɟɚɤɰɢɢ ɥɢɝɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɡɨɧɞɨɜ, ɬ.ɟ. ɜ ɉɐɊ ɭɱɚɫɬɜɭɟɬ ɧɟ 
ɜɵɞɟɥɟɧɧɚɹ (ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɚɹ) ȾɇɄ, ɚ ɝɢɛɪɢɞɢɡɨɜɚɜɲɢɟɫɹ ɧɚ ɧɟɣ ɡɨɧɞɵ. Ɍɚɤɨɣ 
ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɟɣ ɢ ɞɨɫɬɢɝɚɟɬɫɹ ɜɵɫɨɤɚɹ ɦɭɥɶɬɢɩɥɟɤɫɧɨɫɬɶ ɞɚɧɧɨɝɨ ɦɟɬɨɞɚ. 
Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɉɐɊ-ɩɪɨɞɭɤɬɨɜ ɡɚɜɢɫɢɬ ɨɬ ɱɢɫɥɚ ɝɢɛɪɢɞɢɡɨɜɚɜɲɢɯɫɹ ɧɚ 
ɚɧɚɥɢɡɢɪɭɟɦɨɣ ȾɇɄ ɡɨɧɞɨɜ, ɚ ɡɧɚɱɢɬ ɢ ɱɢɫɥɚ ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɵɯ ɝɟɧɨɜ ɜ ɞɚɧɧɨɦ 
ɨɛɪɚɡɰɟ. Ⱥɦɩɥɢɮɢɤɚɰɢɹ ɜɨɡɦɨɠɧɚ ɬɨɥɶɤɨ ɩɪɢ ɭɫɩɟɲɧɨɣ ɝɢɛɪɢɞɢɡɚɰɢɢ ɨɛɟɢɯ 
ɩɨɥɨɜɢɧ ɡɨɧɞɚ ɢ ɢɯ ɥɢɝɢɪɨɜɚɧɢɢ, ɩɨɫɤɨɥɶɤɭ ɬɨɥɶɤɨ ɜ ɷɬɨɦ ɫɥɭɱɚɟ ɧɚ ɤɨɧɰɚɯ 
ɥɢɝɢɪɨɜɚɧɧɨɝɨ ɡɨɧɞɚ ɧɚɯɨɞɹɬɫɹ ɭɱɚɫɬɤɢ, ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬɚɪɧɵɟ ɭɧɢɜɟɪɫɚɥɶɧɵɦ 
ɩɪɚɣɦɟɪɚɦ. ȿɫɥɢ ɥɢɝɚɡɧɚɹ ɪɟɚɤɰɢɹ ɧɟ ɩɪɨɲɥɚ, ɬɨ ɢɦɟɟɬɫɹ ɭɱɚɫɬɨɤ 
ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬɚɪɧɵɣ ɬɨɥɶɤɨ ɨɞɧɨɦɭ ɢɡ ɩɪɚɣɦɟɪɨɜ. Ɍɚɤɨɣ ɡɨɧɞ ɧɟ ɦɨɠɟɬ ɛɵɬɶ 
ɷɤɫɩɨɧɟɧɰɢɚɥɶɧɨ ɚɦɩɥɢɮɢɰɢɪɨɜɚɧ ɜ ɯɨɞɟ ɉɐɊ ɢ, ɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨ, ɧɟ ɫɦɨɠɟɬ 
ɞɚɬɶ, ɞɨɫɬɚɬɨɱɧɵɣ ɞɥɹ ɞɟɬɟɤɰɢɢ, ɮɥɸɨɪɟɫɰɟɧɬɧɵɣ ɫɢɝɧɚɥ. 

4. Ɏɪɚɝɦɟɧɬɧɵɣ ɚɧɚɥɢɡ. 
ɉɨ ɡɚɜɟɪɲɟɧɢɸ ɉɐɊ ɩɪɨɜɨɞɢɬɫɹ ɞɟɬɟɤɰɢɹ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɜ ɩɪɢ ɩɨɦɨɳɢ 

ɤɚɩɢɥɥɹɪɧɨɝɨ ɷɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ. ȼ ɉɐɊ ɭɱɚɫɬɜɨɜɚɥɚ ɬɨɥɶɤɨ ɨɞɧɚ ɩɚɪɚ ɩɪɚɣɦɟɪɨɜ. 
Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ ɛɵɥɢ ɩɨɥɭɱɟɧɵ ɚɩɥɢɤɨɧɵ ɪɚɡɧɨɣ ɞɥɢɧɵ. Ʉɚɠɞɵɣ ɩɪɨɞɭɤɬ 
ɢɦɟɟɬ ɭɧɢɤɚɥɶɧɭɸ ɞɥɢɧɭ. ɗɬɨ ɨɛɟɫɩɟɱɟɧɨ ɩɪɨɢɡɜɨɞɢɬɟɥɟɦ ɬɟɫɬ-ɫɢɫɬɟɦɵ ɩɭɬɟɦ 
ɜɜɟɞɟɧɢɹ ɭɧɢɤɚɥɶɧɨɣ ɩɨ ɞɥɢɧɟ «ɜɫɬɚɜɤɢ» — ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨɫɬɢ ȾɇɄ, ɤɨɬɨɪɭɸ 
ɜɧɟɞɪɢɥɢ ɜ ɡɨɧɞɵ ɦɟɠɞɭ ɟɝɨ ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɨɣ ɞɥɹ ɝɟɧɚ ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨɫɬɶɸ ɢ 
ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨɫɬɶɸ, ɤɨɦɩɥɟɦɟɧɬɚɪɧɨɣ ɨɞɧɨɦɭ ɢɡ ɩɪɚɣɦɟɪɨɜ. ȼɜɢɞɭ ɪɚɡɧɨɣ 
ɞɥɢɧɵ ɜɫɬɚɜɤɢ ɞɥɹ ɪɚɡɧɵɯ ɝɟɧɨɜ ɩɨɥɭɱɚɟɦɵɟ ɉɐɊ-ɩɪɨɞɭɤɬɵ ɪɚɡɧɹɬɫɹ ɩɨ ɞɥɢɧɟ 
ɢ ɥɟɝɤɨ ɪɚɡɞɟɥɹɸɬɫɹ ɩɪɢ ɤɚɩɢɞɞɹɪɧɨɦ ɷɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɟ. 

5. Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɧɵɣ ɚɧɚɥɢɡ ɞɚɧɧɵɯ. 
ɇɚ ɡɚɤɥɸɱɢɬɟɥɶɧɨɦ ɷɬɚɩɟ ɩɪɨɢɫɯɨɞɢɬ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɧɵɣ ɚɧɚɥɢɡ 

ɮɥɸɨɪɟɫɰɟɧɰɢɢ ɩɪɨɛ. ɂɧɬɟɧɫɢɜɧɨɫɬɶ ɮɥɸɨɪɟɫɰɟɧɰɢɢ ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɵɯ ɝɟɧɨɜ 
ɫɪɚɜɧɢɜɚɟɬɫɹ ɫ ɢɧɬɟɧɫɢɜɧɨɫɬɶɸ ɮɥɸɨɪɟɫɰɟɧɰɢɢ «ɪɟɮɟɪɟɧɫɧɵɯ» ɝɟɧɨɜ (ɝɟɧɵ, 
ɤɨɬɨɪɵɟ ɩɪɢ Ȼɉ ɧɟ ɩɨɞɜɟɪɝɚɸɬɫɹ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɧɵɦ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹɦ). Ɋɟɮɟɪɟɧɫɧɵɟ 
ɝɟɧɵ ɬɚɤɠɟ ɜɤɥɸɱɟɧɵ ɜ ɚɧɚɥɢɡ ɩɪɨɢɡɜɨɞɢɬɟɥɟɦ. ȼɵɱɢɫɥɹɹ ɨɬɧɨɲɟɧɢɟ 
ɢɧɬɟɧɫɢɜɧɨɫɬɟɣ ɮɥɸɨɪɟɫɰɟɧɰɢɢ — ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɵɣ ɝɟɧ/ɪɟɮɟɪɟɧɫɧɵɣ ɝɟɧ — 
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ɞɟɥɚɟɬɫɹ ɜɵɜɨɞ ɨ ɧɚɥɢɱɢɢ/ɨɬɫɭɬɫɬɜɢɢ ɱɢɫɥɟɧɧɵɯ ɧɚɪɭɲɟɧɢɣ 
(ɞɭɩɥɢɤɚɰɢɢ/ɞɟɥɟɰɢɢ) ɚɧɚɥɢɡɢɪɭɟɦɵɯ ɝɟɧɨɜ ɜ ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɨɦ ɨɛɪɚɡɰɟ. Ⱦɚɧɧɵɣ 
ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɧɵɣ ɚɧɚɥɢɡ ɩɪɨɜɨɞɢɬɫɹ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ ɩɪɨɝɪɚɦɦɧɨɝɨ ɨɛɟɫɩɟɱɟɧɢɹ, 
ɪɚɡɪɚɛɨɬɚɧɧɨɝɨ ɢɦɟɧɧɨ ɞɥɹ ɚɧɚɥɢɡɚ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɜ MLPA-ɚɧɚɥɢɡɚ. 

 
2.5 Ⱥɧɚɥɢɡ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɜ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ ɩɪɨɝɪɚɦɦɧɨɝɨ ɨɛɟɫɩɟɱɟɧɢɹ 

Coffalyser.Net  
Coffalyser.Net - ɷɬɨ ɛɟɫɩɥɚɬɧɨɟ ɩɪɨɝɪɚɦɦɧɨɟ ɨɛɟɫɩɟɱɟɧɢɟ ɞɥɹ ɚɧɚɥɢɡɚ 

MLPA ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɜ (Ɋɢɫɭɧɨɤ 6). Ɉɧɨ ɫɨɜɦɟɫɬɢɦɨ ɫ ɮɚɣɥɚɦɢ, ɩɪɨɢɡɜɨɞɢɦɵɦɢ 
ɜɫɟɦɢ ɨɫɧɨɜɧɵɦɢ ɫɢɫɬɟɦɚɦɢ ɤɚɩɢɥɥɹɪɧɨɝɨ ɷɥɟɤɬɪɨɮɨɪɟɡɚ. Ⱥɧɚɥɢɡ MLPA 
ɜɵɩɨɥɧɹɟɬɫɹ ɜ ɞɜɚ ɲɚɝɚ: 

• Ⱥɧɚɥɢɡ ɮɪɚɝɦɟɧɬɨɜ ȾɇɄ 
• ɋɪɚɜɧɢɬɟɥɶɧɵɣ ɚɧɚɥɢɡ ɨɛɪɚɡɰɨɜ 
ȼ ɩɪɨɝɪɚɦɦɟ ɩɪɢɫɭɬɫɬɜɭɟɬ ɚɜɬɨɦɚɬɢɱɟɫɤɚɹ ɩɪɨɜɟɪɤɚ ɤɚɱɟɫɬɜɚ ɨɛɪɚɡɰɨɜ ɢ 

ɤɚɱɟɫɬɜɚ ɜɵɩɨɥɧɟɧɧɵɯ ɪɟɚɤɰɢɣ. 
 

 
Ɋɢɫɭɧɨɤ 6 – Ɋɚɛɨɱɚɹ ɩɚɧɟɥɶ ɚɧɚɥɢɡɚ ɞɚɧɧɵɯ ɩɪɨɝɪɚɦɦɵ Coffalyzer.Net 

 

ɉɪɟɠɞɟ ɱɟɦ ɧɚɱɚɬɶ ɚɧɚɥɢɡɢɪɨɜɚɬɶ ɞɚɧɧɵɟ, ɩɪɨɝɪɚɦɦɧɨɟ ɨɛɟɫɩɟɱɟɧɢɟ 
ɞɨɥɠɧɨ ɛɵɬɶ ɩɨɞɝɨɬɨɜɥɟɧɨ ɜ ɧɟɫɤɨɥɶɤɨ ɲɚɝɨɜ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɢɦɟɸɬ ɪɟɲɚɸɳɟɟ 
ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɞɥɹ ɭɫɩɟɲɧɨɝɨ ɚɧɚɥɢɡɚ ɞɚɧɧɵɯ. ɉɨɫɥɟ ɩɨɞɝɨɬɨɜɤɢ ɤ ɚɧɚɥɢɡɭ ɤɚɠɞɵɣ 
ɢɫɫɥɟɞɭɟɦɵɣ ɨɛɪɚɡɟɰ ɛɭɞɟɬ ɫɪɚɜɧɢɜɚɬɶɫɹ ɫ ɤɚɠɞɵɦ ɪɟɮɟɪɟɧɫɧɵɦ ɨɛɪɚɡɰɨɦ, 
ɱɬɨɛɵ ɩɪɢɜɟɫɬɢ ɷɬɢ ɞɚɧɧɵɟ ɜ ɨɛɳɢɣ ɦɚɫɲɬɚɛ. Ⱦɥɹ ɷɬɨɝɨ ɩɪɢɦɟɧɹɸɬɫɹ 
ɧɟɫɤɨɥɶɤɨ ɦɟɬɨɞɨɜ ɧɨɪɦɚɥɢɡɚɰɢɢ, ɜɤɥɸɱɚɹ ɫɬɚɬɢɫɬɢɱɟɫɤɨɟ ɫɨɩɨɫɬɚɜɥɟɧɢɟ 
ɪɚɫɩɪɟɞɟɥɟɧɢɹ ɤɚɠɞɨɝɨ ɨɛɪɚɡɰɚ ɫ ɞɨɫɬɭɩɧɵɦɢ ɬɢɩɚɦɢ ɝɪɭɩɩ ɜɵɛɨɪɨɤ.  
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3 Ɋɟɡɭɥɶɬɚɬɵ ɢ ɨɛɫɭɠɞɟɧɢɹ 
 

ɂɡ ɬɟɤɫɬɚ ɛɚɤɚɥɚɜɪɫɤɨɣ ɪɚɛɨɬɵ ɢɡɴɹɬɵ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɵ ɢɧɬɟɥɥɟɤɬɭɚɥɶɧɨɣ 

ɞɟɹɬɟɥɶɧɨɫɬɢ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɢɦɟɸɬ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɶɧɭɸ ɤɨɦɦɟɪɱɟɫɤɭɸ ɧɚɭɱɧɭɸ 

ɰɟɧɧɨɫɬɶ ɜ ɫɢɥɭ ɧɟɢɡɜɟɫɬɧɨɫɬɢ ɢɯ ɬɪɟɬɶɢɦ ɥɢɰɚɦ. 
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