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Ɉɫɨɛɨɟ ɜɧɢɦɚɧɢɟ ɤ ɧɚɧɨɦɚɬɟɪɢɚɥɚɦ ɜɵɡɜɚɧɨ ɧɚɥɢɱɢɟɦ ɭ ɧɢɯ 

ɢɫɤɥɸɱɢɬɟɥɶɧɵɯ ɮɢɡɢɤɨ-ɯɢɦɢɱɟɫɤɢɯ ɫɜɨɣɫɬɜ. ɂɦɟɧɧɨ ɛɥɚɝɨɞɚɪɹ ɷɬɨɦɭ 

ɫɬɚɧɨɜɢɬɫɹ ɜɨɡɦɨɠɧɵɦ ɫɨɡɞɚɧɢɟ ɫɬɪɭɤɬɭɪ ɫ ɧɨɜɵɦɢ ɦɟɯɚɧɢɱɟɫɤɢɦɢ, 

ɨɩɬɢɱɟɫɤɢɦɢ ɢ ɷɥɟɤɬɪɢɱɟɫɤɢɦɢ ɫɜɨɣɫɬɜɚɦɢ ɧɚ ɨɫɧɨɜɟ ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰ. ɇɟ ɦɚɥɨ 

ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ ɧɚɩɪɚɜɥɟɧɨ ɧɚ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ ɜ ɪɨɥɢ 

ɧɨɫɢɬɟɥɟɣ ɞɥɹ ɰɟɥɟɜɨɣ ɞɨɫɬɚɜɤɢ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɧɵɯ ɜɟɳɟɫɬɜ, ɚɝɟɧɬɨɜ ɥɨɤɚɥɶɧɨɣ 

ɝɢɩɟɪɬɟɪɦɢɢ. ȼ ɩɪɚɤɬɢɤɟ ɨɧɢ ɭɠɟ ɢɫɩɨɥɶɡɭɸɬɫɹ ɞɥɹ ɜɵɞɟɥɟɧɢɹ ȾɇɄ ɢ ɤɥɟɬɨɤ 

ɤɪɨɜɢ [1]. 

ɂɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟ ɧɚɧɨɦɚɬɟɪɢɚɥɨɜ ɜ ɦɟɞɢɰɢɧɟ ɢ ɮɚɪɦɚɤɨɥɨɝɢɢ ɹɜɥɹɟɬɫɹ 

ɫɭɳɟɫɬɜɟɧɧɵɦ ɧɚɩɪɚɜɥɟɧɢɟɦ, ɞɚɸɳɢɦ ɜɨɡɦɨɠɧɨɫɬɶ ɪɟɲɚɬɶ ɧɚɫɭɳɧɵɟ 

ɩɪɨɛɥɟɦɵ ɜ ɞɚɧɧɵɯ ɫɮɟɪɚɯ. Ⱦɚɧɧɵɟ ɬɟɯɧɨɥɨɝɢɢ ɦɨɞɢɮɢɰɢɪɭɸɬ 

ɫɮɨɪɦɢɪɨɜɚɜɲɢɟɫɹ ɧɚɭɱɧɵɟ ɞɢɫɰɢɩɥɢɧɵ ɢ ɩɨɡɜɨɥɹɸɬ ɭɱɪɟɠɞɚɬɶ ɞɪɭɝɢɟ ɜɢɞɵ 

ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ. Ɏɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɟ ɬɚɤɨɣ ɞɢɫɰɢɩɥɢɧɵ ɤɚɤ ɧɚɧɨɛɢɨɬɟɯɧɨɥɨɝɢɹ ɫɬɚɥɨ 

ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɦ ɨɛɴɟɞɢɧɟɧɢɹ ɞɨɫɬɢɠɟɧɢɣ ɧɚɧɨɬɟɯɧɨɥɨɝɢɢ ɢ ɛɢɨɬɟɯɧɨɥɨɝɢɢ. ȿɟ 

ɫɬɚɧɨɜɥɟɧɢɟ ɦɨɠɟɬ ɩɪɢɜɟɫɬɢ ɤ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɸ ɧɚɧɨɤɨɧɫɬɪɭɤɰɢɣ, ɫɩɨɫɨɛɧɵɯ 

ɪɟɝɭɥɢɪɨɜɚɬɶ ɛɢɨɫɢɫɬɟɦɵ ɧɚ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨɦ ɭɪɨɜɧɟ [2]. 

ȼɵɞɟɥɟɧɢɟ ȾɇɄ — ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɵɣ ɷɬɚɩ ɩɨɞɝɨɬɨɜɤɢ ɩɪɨɛ ɩɟɪɟɞ 

ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɟɫɤɢɦɢ ɢ ɛɢɨɯɢɦɢɱɟɫɤɢɦɢ ɩɪɨɰɟɫɫɚɦɢ. ɉɪɢ ɜɵɛɨɪɟ ɦɟɬɨɞɚ ɫɥɟɞɭɟɬ 

ɭɱɢɬɵɜɚɬɶ ɩɪɢɨɪɢɬɟɬ ɩɪɟɞɴɹɜɥɹɟɦɵɯ ɤ ɧɟɦɭ ɬɪɟɛɨɜɚɧɢɣ, ɧɚɩɪɢɦɟɪ, ɜɵɫɨɤɢɣ 

ɜɵɯɨɞ ɧɭɤɥɟɢɧɨɜɨɣ ɤɢɫɥɨɬɵ, ɛɵɫɬɪɨɬɚ ɦɟɬɨɞɚ, ɛɨɥɶɲɚɹ ɩɪɨɩɭɫɤɧɚɹ 

ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬɶ ɢɥɢ ɜɵɫɨɤɨɟ ɤɚɱɟɫɬɜɨ ɩɪɨɞɭɤɬɚ. ɂɦɟɟɬɫɹ ɧɟɦɚɥɨ ɫɩɨɫɨɛɨɜ, 

ɩɨɡɜɨɥɹɸɳɢɯ ɜɵɞɟɥɹɬɶ ɧɭɤɥɟɢɧɨɜɭɸ ɤɢɫɥɨɬɭ ɢɡ ɨɛɲɢɪɧɨɝɨ ɪɹɞɚ ɨɛɪɚɡɰɨɜ, ɧɨ 

ɬɨɥɶɤɨ ɧɟɫɤɨɥɶɤɨ ɫɩɨɫɨɛɧɵ ɤ ɚɜɬɨɦɚɬɢɡɚɰɢɢ ɢ ɧɚ ɦɧɨɝɢɯ ɷɬɚɩɚɯ ɜɵɞɟɥɟɧɢɹ 

ɫɭɳɟɫɬɜɭɟɬ ɜɵɫɨɤɢɣ ɪɢɫɤ ɤɨɧɬɚɦɢɧɚɰɢɢ. ɇɚɥɢɱɢɟ ɡɚɝɪɹɡɧɹɸɳɢɯ ɜɟɳɟɫɬɜ, 

ɬɚɤɢɯ ɤɚɤ ɛɟɥɤɢ ɢɥɢ ɤɚɪɛɨɝɢɞɪɚɬɵ, ɜ ɩɨɞɨɛɧɵɯ ɤɨɦɩɥɟɤɫɧɵɯ ɫɦɟɫɹɯ ɱɚɫɬɨ 

ɦɟɲɚɟɬ ɩɪɨɜɟɫɬɢ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɵɟ ɪɟɚɤɰɢɢ ɢ ɦɟɬɨɞɢɤɢ. 

ɗɤɫɩɥɭɚɬɚɰɢɹ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɧɨɫɢɬɟɥɟɣ ɜ ɛɢɨɯɢɦɢɱɟɫɤɢɯ ɢ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ 

ɛɢɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ ɩɪɨɰɟɫɫɚɯ ɢɦɟɟɬ ɦɧɨɠɟɫɬɜɨ ɞɨɫɬɨɢɧɫɬɜ ɩɨ ɫɪɚɜɧɟɧɢɸ ɫ 
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ɧɟɦɚɝɧɢɬɧɵɦɢ ɫɟɩɚɪɚɰɢɨɧɧɵɦɢ ɦɟɬɨɞɚɦɢ. Ɍɚɤ, ɜɵɞɟɥɟɧɢɟ ȾɇɄ ɦɟɬɨɞɨɦ 

ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɭɟɬɫɹ ɜɨɡɦɨɠɧɨɫɬɶɸ ɜɵɞɟɥɹɬɶ ɛɨɥɶɲɨɟ 

ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɨ ɧɭɤɥɢɞɨɜ ɢɡ-ɡɚ ɡɧɚɱɢɬɟɥɶɧɨɝɨ ɨɛɴёɦɚ ɫɨɪɛɟɧɬɚ, ɦɢɧɢɦɢɡɚɰɢɟɣ 

ɩɨɬɟɪɢ ɜ ɦɨɦɟɧɬ ɜɵɞɟɥɟɧɢɹ, ɦɚɥɵɦ ɪɢɫɤɨɦ ɩɟɪɟɤɪɟɫɬɧɨɣ ɤɨɧɬɚɦɢɧɚɰɢɢ, ɬɚɤ 

ɤɚɤ ɩɨɱɬɢ ɜɫɟ ɧɭɤɥɟɢɧɨɜɵɟ ɦɨɥɟɤɭɥɵ ɫɜɹɡɵɜɚɸɬɫɹ ɫɨɪɛɟɧɬɨɦ, ɦɚɫɲɬɚɛɧɨɫɬɶɸ 

ɦɟɬɨɞɢɤɢ, ɜɵɫɨɤɢɦ ɤɚɱɟɫɬɜɨɦ ɩɪɨɞɭɤɬɚ ɧɚ ɜɵɯɨɞɟ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɜɨɡɦɨɠɧɨɫɬɶɸ 

ɚɜɬɨɦɚɬɢɡɚɰɢɢ ɩɪɨɰɟɫɫɚ.  

ȼɞɨɛɚɜɨɤ ɩɪɢ ɬɚɤɨɦ ɦɟɬɨɞɟ ɜɵɞɟɥɟɧɢɢ ȾɇɄ ɥɟɝɤɨ ɦɨɠɧɨ ɨɬɞɟɥɢɬɶ 

ɫɨɫɬɚɜɥɹɸɳɢɟ ɤɥɟɬɨɱɧɨɝɨ ɥɢɡɚɬɚ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɫɩɨɫɨɛɧɵ ɢɧɝɢɛɢɪɨɜɚɬɶ ȾɇɄ-

ɩɨɥɢɦɟɪɚɡɭ ɢ ɉɐɊ-ɪɟɚɤɰɢɸ. 

Ɉɞɧɢɦ ɢɡ ɨɫɧɨɜɧɵɯ ɫɩɨɫɨɛɨɜ ɩɨɞɞɟɪɠɚɧɢɹ ɫɬɚɛɢɥɶɧɨɫɬɢ 

ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɨɝɨ ɦɚɬɟɪɢɚɥɚ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɪɟɩɚɪɚɰɢɹ ȾɇɄ, ɮɭɧɤɰɢɨɧɢɪɨɜɚɧɢɟ 

ɤɨɬɨɪɨɣ ɜ ɧɨɪɦɟ ɨɛɟɫɩɟɱɢɜɚɟɬ ɜɨɫɫɬɚɧɨɜɥɟɧɢɟ ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɢɣ ɜ ɫɬɪɭɤɬɭɪɟ ȾɇɄ 

[3]. Ɋɟɩɚɪɚɰɢɹ – ɷɬɨ ɫɥɨɠɧɵɣ ɮɟɪɦɟɧɬɚɬɢɜɧɵɣ ɩɪɨɰɟɫɫ, ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɭɟɦɵɣ 

ɛɨɥɟɟ ɱɟɦ 150 ɝɟɧɚɦɢ [4]. Ɇɭɬɚɰɢɢ ɜ ɷɬɢɯ ɝɟɧɚɯ ɩɪɢɜɨɞɹɬ ɤ ɬɹɠɟɥɨɣ 

ɧɚɫɥɟɞɫɬɜɟɧɧɨɣ ɩɚɬɨɥɨɝɢɢ, ɫɨɩɪɨɜɨɠɞɚɸɳɟɣɫɹ ɯɪɨɦɨɫɨɦɧɨɣ 

ɧɟɫɬɚɛɢɥɶɧɨɫɬɶɸ ɢ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɧɵɦɢ ɧɨɜɨɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɹɦɢ [5]. 

Ɉɫɨɛɨɟ ɦɟɫɬɨ ɫɪɟɞɢ ɚɧɬɢɨɧɤɨɝɟɧɨɜ ɡɚɧɢɦɚɸɬ ɝɟɧɵ, ɤɨɞɢɪɭɸɳɢɟ 

ɤɨɦɩɨɧɟɧɬɵ ɫɢɫɬɟɦɵ ɷɤɫɰɢɡɢɨɧɧɨɣ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ. Ɉɧɢ ɦɨɝɭɬ  

ɜɨɫɫɬɚɧɚɜɥɢɜɚɬɶ ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɢɹ ȾɇɄ, ɩɨɹɜɥɹɸɳɢɟɫɹ ɜ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɟ ɜɧɟɲɧɢɯ 

(ɤɚɧɰɟɪɨɝɟɧɵ, ɤɫɟɧɨɛɢɨɬɢɤɢ) ɢ ɜɧɭɬɪɟɧɧɢɯ (ɨɲɢɛɤɢ ɪɟɩɥɢɤɚɰɢɢ) 

ɜɨɡɞɟɣɫɬɜɢɣ, ɢ ɭɞɚɥɹɬɶ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ ɚɩɨɩɬɨɡɚ ɤɥɟɬɤɢ, ɭ ɤɨɬɨɪɵɯ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɣ 

ɚɩɩɚɪɚɬ ɧɟ ɦɨɠɟɬ ɜɨɫɫɬɚɧɨɜɢɬɶɫɹ [6]. Ⱦɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɧɚɤɨɩɥɟɧɢɟ ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɢɣ 

ɜ ȾɇɄ, ɜɟɞɭɳɢɯ ɤ ɨɫɥɚɛɥɟɧɢɸ ɪɟɩɚɪɚɰɢɨɧɧɨɣ ɫɢɫɬɟɦɵ, ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ 

ɩɨɜɵɲɟɧɢɸ ɱɚɫɬɨɬɵ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɪɚɤɨɦ [7]. 

Ɉɞɧɢɦ ɢɡ ɜɚɠɧɵɯ ɝɟɧɨɜ ɩɪɢɧɢɦɚɸɳɢɯ ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɷɤɫɰɢɡɢɨɧɧɨɣ 

ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɝɟɧ XRCC1, ɧɚɪɭɲɟɧɢɟ ɮɭɧɤɰɢɢ ɤɨɬɨɪɨɝɨ ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ 

ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɧɨɦɭ ɩɟɪɟɪɨɠɞɟɧɢɸ ɤɥɟɬɤɢ. ȼɜɢɞɭ ɜɚɠɧɨɫɬɢ ɜɵɩɨɥɧɹɟɦɵɯ ɢɦ 

ɮɭɧɤɰɢɣ ɜ ɩɪɨɰɟɫɫɟ ɩɨɞɞɟɪɠɚɧɢɹ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɨɣ ɫɬɚɛɢɥɶɧɨɫɬɢ ɢɡɭɱɟɧɢɟ ɝɟɧɨɜ 

ɪɟɩɚɪɚɰɢɨɧɧɨɣ ɫɢɫɬɟɦɵ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɚɤɬɭɚɥɶɧɵɦ [8,9]. 
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ɉɨɩɭɥɹɰɢɹ ɱɟɥɨɜɟɤɚ ɤɚɤ ɜɢɞɚ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢ ɧɟɨɞɧɨɪɨɞɧɚ, ɩɨɷɬɨɦɭ 

ɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɚɹ ɩɨɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨɫɬɶ ɝɟɧɨɜ, ɤɨɞɢɪɭɸɳɢɯ ɮɟɪɦɟɧɬɵ ɫɢɫɬɟɦ 

ɩɨɞɞɟɪɠɚɧɢɹ ɰɟɥɨɫɬɧɨɫɬɢ ɝɟɧɨɦɚ, ɭ ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɥɸɞɟɣ ɦɨɠɟɬ ɪɚɡɥɢɱɚɬɶɫɹ 

(ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɣ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦ). ɑɚɳɟ ɜɫɟɝɨ ɷɬɨ ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ ɜɚɪɢɚɰɢɹɦ ɜ 

ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɨɬɞɟɥɶɧɵɯ ɷɥɟɦɟɧɬɨɜ ɫɢɫɬɟɦ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ. ɑɬɨ, ɜ ɫɜɨɸ 

ɨɱɟɪɟɞɶ, ɦɨɠɟɬ ɩɟɪɟɦɟɫɬɢɬɶ ɛɚɥɚɧɫ ɜɨɫɫɬɚɧɨɜɢɬɟɥɶɧɵɯ ɢ ɩɨɜɪɟɠɞɚɸɳɢɯ 

ɩɪɨɰɟɫɫɨɜ. ɗɤɫɩɟɪɢɦɟɧɬɚɥɶɧɨ ɞɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɵ ɝɟɧɨɜ ɫɢɫɬɟɦ 

ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ ɫɜɹɡɚɧɵ ɫ ɬɚɤɢɦɢ ɩɨɫɥɟɞɫɬɜɢɹɦɢ ɜɨɡɞɟɣɫɬɜɢɹ 

ɩɨɜɪɟɠɞɚɸɳɢɯ ɚɝɟɧɬɨɜ ɤɚɤ ɜɵɫɨɤɢɣ ɭɪɨɜɟɧɶ ɦɭɬɚɰɢɣ ɜ ɝɟɧɟ, ɩɨɜɵɲɟɧɧɵɣ 

ɭɪɨɜɟɧɶ ɫɩɨɧɬɚɧɧɵɯ ɢ ɢɧɞɭɰɢɪɨɜɚɧɧɵɯ ɯɪɨɦɨɫɨɦɧɵɯ ɚɛɟɪɪɚɰɢɣ, ɫɧɢɠɟɧɧɚɹ 

ɷɮɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬɶ ɢ ɩɥɨɯɚɹ ɩɟɪɟɧɨɫɢɦɨɫɬɶ ɯɢɦɢɱɟɫɤɨɣ ɢ ɥɭɱɟɜɨɣ ɬɟɪɚɩɢɣ. ɂ, 

ɤɚɤ ɫɥɟɞɫɬɜɢɟ, ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɮɚɤɬɨɪɚɦɢ ɩɨɜɵɲɟɧɧɨɝɨ ɪɢɫɤɚ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɪɚɡɧɵɯ 

ɨɧɤɨɩɚɬɨɥɨɝɢɣ. Ɍɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ, ɟɫɬɶ ɨɫɧɨɜɚɧɢɹ ɩɪɟɞɩɨɥɚɝɚɬɶ, ɱɬɨ ɷɬɢ 

ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɵ ɦɨɝɭɬ ɹɜɥɹɬɶɫɹ ɜɨɡɦɨɠɧɵɦɢ ɦɚɪɤɟɪɚɦɢ ɢɧɞɢɜɢɞɭɚɥɶɧɨɣ 

ɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɶɧɨɫɬɢ ɨɪɝɚɧɢɡɦɚ ɤ ɝɟɧɨɬɨɤɫɢɱɧɵɦ ɮɚɤɬɨɪɚɦ. 

ɐɟɥɶɸ ɧɚɫɬɨɹɳɟɣ ɪɚɛɨɬɵ ɛɵɥɨ ɩɨɜɵɲɟɧɢɟ ɷɮɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɦɟɬɨɞɚ 

ɜɵɞɟɥɟɧɢɹ ȾɇɄ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ ɢ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɟ ɱɚɫɬɨɬɵ 

ɜɫɬɪɟɱɚɟɦɨɫɬɢ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ Arg399Gln ɜ ɝɟɧɟ XRCC1 ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ 

ɯɪɨɧɢɱɟɫɤɢɦɢ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɵɦɢ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɦɢ, ɨɫɬɪɵɦ ɥɟɣɤɨɡɨɦ ɢ 

ɝɟɫɬɨɡɨɦ. 

Ⱦɥɹ ɞɨɫɬɢɠɟɧɢɹ ɩɨɫɬɚɜɥɟɧɧɨɣ ɰɟɥɢ ɬɪɟɛɨɜɚɥɨɫɶ ɪɟɲɢɬɶ ɫɥɟɞɭɸɳɢɟ 

ɡɚɞɚɱɢ: 

1) ɂɫɫɥɟɞɨɜɚɬɶ ɜɵɞɟɥɟɧɢɟ ȾɇɄ ɦɟɬɨɞɨɦ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ ɫ 

ɪɚɡɥɢɱɧɵɦɢ ɩɨɤɪɵɬɢɹɦɢ; 

2) ɂɡɭɱɢɬɶ ɪɚɫɩɪɟɞɟɥɟɧɢɟ ɱɚɫɬɨɬ ɚɥɥɟɥɟɣ ɢ ɝɟɧɨɬɢɩɨɜ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ 

Arg399Gln ɝɟɧɚ XRCC1 ɭ ɛɨɥɶɧɵɯ ɝɟɫɬɨɡɨɦ, ɨɫɬɪɵɦ ɥɟɣɤɨɡɨɦ ɢ ɏɆɉɁ. 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 
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1. ɈȻɁɈɊ ɅɂɌȿɊȺɌɍɊɕ 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

1.1 Ɇɚɝɧɢɬɧые ɱɚɫɬɢɰы 
  

ɇɚɧɨɱɚɫɬɢɰɵ ɨɛɥɚɞɚɸɬ ɜɵɫɨɤɨɪɚɡɜɢɬɨɣ ɚɤɬɢɜɧɨɣ ɩɨɜɟɪɯɧɨɫɬɶɸ, ɚ 

ɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨ ɢ ɜɵɫɨɤɨɣ ɫɨɪɛɰɢɨɧɧɨɣ ɟɦɤɨɫɬɶɸ. ɂɡ-ɡɚ ɫɜɨɢɯ ɪɚɡɦɟɪɨɜ 

(ɦɟɧɟɟ 100 ɧɦ), ɫɨɩɨɫɬɚɜɢɦɵɯ ɫ ɪɚɡɦɟɪɚɦɢ ɤɥɟɬɨɤ (10—100 ɦɤɦ), ɜɢɪɭɫɨɜ 

(20—450 ɧɦ), ɛɟɥɤɨɜ (5—50 ɧɦ) ɢ ȾɇɄ (2 ɧɦ ɲɢɪɢɧɨɣ, 10—100 ɧɦ ɞɥɢɧɨɣ), 

ɨɧɢ ɫɩɨɫɨɛɧɵ ɩɪɢɛɥɢɠɚɬɶɫɹ ɤ ɛɢɨɨɛɴɟɤɬɭ ɢ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɨɜɚɬɶ ɫ ɧɢɦ [10]. 

Ɇɨɠɧɨ ɜɵɞɟɥɢɬɶ ɫɥɟɞɭɸɳɢɟ ɨɫɧɨɜɧɵɟ ɩɨɞɯɨɞɵ ɤ ɫɨɡɞɚɧɢɸ 

ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰ: 

1) ɉɨɥɭɱɟɧɢɟ ɢɡ ɦɚɤɪɨɫɤɨɩɢɱɟɫɤɢɯ ɜɟɳɟɫɬɜ ɦɟɬɨɞɨɦ 

ɷɦɭɥɶɝɢɪɨɜɚɧɢɹ; 

2) ɏɢɦɢɱɟɫɤɢɣ ɫɢɧɬɟɡ; 

3) ɉɪɟɜɪɚɳɟɧɢɟ ɫ ɢɡɦɟɧɟɧɢɟɦ ɫɨɫɬɚɜɚ. 

Ʉ ɫɟɝɨɞɧɹɲɧɟɦɭ ɞɧɸ ɪɚɡɪɚɛɨɬɚɧ ɪɹɞ ɨɛɳɢɯ ɦɟɬɨɞɨɜ ɫɢɧɬɟɡɚ 

ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰ. Ȼɨɥɶɲɢɧɫɬɜɨ ɢɡ ɧɢɯ ɦɨɠɧɨ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɬɶ ɢ ɞɥɹ ɩɨɥɭɱɟɧɢɹ 

ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰ, ɫɭɳɟɫɬɜɟɧɧɨɣ ɨɫɨɛɟɧɧɨɫɬɶɸ ɤɨɬɨɪɵɯ ɹɜɥɹɟɬɫɹ 

ɩɨɥɭɱɟɧɢɟ ɱɚɫɬɢɰ ɡɚɞɚɧɧɨɝɨ ɪɚɡɦɟɪɚ ɢ ɮɨɪɦɵ (ɪɚɡɛɪɨɫ ɩɨ ɪɚɡɦɟɪɚɦ ɞɨɥɠɟɧ 

ɛɵɬɶ ɧɟ ɛɨɥɶɲɢɦ (5-10%) ɢ ɩɨɞɞɚɜɚɬɶɫɹ ɤɨɧɬɪɨɥɸ) [11]. 

ɋɜɨɣɫɬɜɚ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰ ɡɚɜɢɫɹɬ ɨɬ ɦɧɨɝɢɯ ɮɚɤɬɨɪɨɜ, ɬɚɤɢɯ ɤɚɤ 

ɢɯ ɪɚɡɦɟɪ ɢ ɮɨɪɦɚ, ɯɢɦɢɱɟɫɤɢɣ ɫɨɫɬɚɜ ɢ ɬɢɩ ɤɪɢɫɬɚɥɥɢɱɟɫɤɨɣ ɪɟɲɟɬɤɢ [1]. 

ɉɪɢ ɩɟɪɟɯɨɞɟ ɜɟɳɟɫɬɜɚ ɜ ɧɚɧɨɫɨɫɬɨɹɧɢɟ ɡɧɚɱɢɬɟɥɶɧɨ ɢɡɦɟɧɹɸɬɫɹ ɟɝɨ 

ɦɚɝɧɢɬɧɵɟ ɫɜɨɣɫɬɜɚ, ɜɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɱɟɝɨ ɱɚɫɬɢɰɵ ɨɛɥɚɞɚɸɬ ɮɟɪɪɨ- ɢ 

ɫɭɩɟɪɩɚɪɚɦɚɝɧɢɬɧɵɦɢ ɫɜɨɣɫɬɜɚɦɢ. ɋɭɩɟɪɩɚɪɚɦɚɝɧɟɬɢɤɢ ɦɚɝɧɢɬɧɵ ɬɨɥɶɤɨ 

ɩɪɢ ɧɚɥɨɠɟɧɢɢ ɦɚɝɧɢɬɧɨɝɨ ɩɨɥɹ, ɚ ɮɟɪɪɨɦɚɝɧɟɬɢɤɢ ɢɦɟɸɬ ɩɨɫɬɨɹɧɧɵɣ 

ɫɪɟɞɧɢɣ ɦɚɝɧɢɬɧɵɣ ɦɨɦɟɧɬ ɢ ɛɨɥɟɟ ɫɢɥɶɧɵɟ ɦɚɝɧɢɬɧɵɟ ɫɜɨɣɫɬɜɚ [12]. 

ɇɚɧɨɱɚɫɬɢɰɵ, ɨɛɥɚɞɚɸɳɢɟ ɦɚɝɧɢɬɧɵɦɢ ɫɜɨɣɫɬɜɚɦɢ, ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɸɬ 

ɨɫɨɛɵɣ ɢɧɬɟɪɟɫ ɞɥɹ ɦɟɞɢɰɢɧɵ. ɗɬɨ ɫɜɹɡɚɧɨ ɫ ɜɨɡɦɨɠɧɨɫɬɶɸ ɢɯ ɞɢɫɬɚɧɬɧɨɝɨ 
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ɭɩɪɚɜɥɟɧɢɹ ɢ ɤɨɧɫɬɪɭɤɰɢɹɦɢ ɧɚ ɢɯ ɨɫɧɨɜɟ ɩɪɢ ɧɚɥɨɠɟɧɢɢ ɜɧɟɲɧɟɝɨ 

ɦɚɝɧɢɬɧɨɝɨ ɩɨɥɹ. 
Ɉɤɫɢɞɧɵɟ ɱɚɫɬɢɰɵ ɨɛɥɚɞɚɸɬ ɛɨɥɟɟ ɫɥɚɛɵɦɢ ɦɚɝɧɢɬɧɵɦɢ ɫɜɨɣɫɬɜɚɦɢ, 

ɱɟɦ ɱɚɫɬɢɰɵ ɧɚ ɨɫɧɨɜɟ ɦɟɬɚɥɥɨɜ, ɯɨɬɹ ɨɧɢ ɛɨɥɟɟ ɭɫɬɨɣɱɢɜɵ ɤ ɨɤɢɫɥɟɧɢɸ. ɇɚ 

ɫɟɝɨɞɧɹɲɧɢɣ ɞɟɧɶ ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɲɢɪɨɤɨɟ ɩɪɢɦɟɧɟɧɢɟ ɜ ɛɢɨɦɟɞɢɰɢɧɟ ɩɨɥɭɱɢɥɢ 

ɱɚɫɬɢɰɵ ɨɤɫɢɞɚ ɠɟɥɟɡɚ, ɬɚɤ ɤɚɤ ɨɧɢ ɨɛɥɚɠɚɸɬ ɧɢɡɤɨɣ ɬɨɤɫɢɱɧɨɫɬɶɸ ɢ 

ɫɬɚɛɢɥɶɧɨɫɬɶɸ [13]. 

Ɉɪɢɝɢɧɚɥɶɧɨɫɬɶɸ ɩɨɜɟɞɟɧɢɹ ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰ ɜ ɪɚɫɬɜɨɪɟ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɢɯ 

ɫɬɪɟɦɥɟɧɢɟ ɤ ɚɝɪɟɝɚɰɢɢ, ɩɨɷɬɨɦɭ ɩɟɪɟɞ ɩɪɚɤɬɢɱɟɫɤɢɦ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟɦ 

ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɨ ɢɯ ɫɬɚɛɢɥɢɡɢɪɨɜɚɬɶ (ɧɚɧɟɫɬɢ ɩɨɤɪɵɬɢɹ ɧɚ ɩɨɜɟɪɯɧɨɫɬɶ 

ɦɚɝɧɢɬɧɨɝɨ «ɹɞɪɚ», ɞɨɛɚɜɢɬɶ ɫɬɚɛɢɥɢɡɚɬɨɪɵ, ɩɨɞɨɛɪɚɬɶ ɪɚɫɬɜɨɪɢɬɟɥɢ). 

ɉɪɢɦɟɧɹɟɦɵɟ ɩɨɤɪɵɬɢɹ ɞɟɥɹɬɫɹ ɧɚ ɨɪɝɚɧɢɱɟɫɤɢɟ (ɩɨɥɢɦɟɪɵ) ɢ 

ɧɟɨɪɝɚɧɢɱɟɫɤɢɟ (ɤɪɟɦɧɟɡɟɦ, ɭɝɥɟɪɨɞ, ɛɥɚɝɨɪɨɞɧɵɟ ɦɟɬɚɥɥɵ) [14]. 

Ʉɪɨɦɟ ɡɚɳɢɬɵ ɩɨɤɪɵɬɢɟ ɦɨɠɟɬ ɢɝɪɚɬɶ ɪɨɥɶ ɫɩɟɣɫɟɪɚ ɞɥɹ ɫɨɟɞɢɧɟɧɢɹ 

ɮɚɪɦɚɰɟɜɬɢɱɟɫɤɢɯ ɚɝɟɧɬɨɜ ɢɥɢ ɛɢɨɦɨɥɟɤɭɥ ɫ ɦɚɝɧɢɬɧɵɦ ɧɨɫɢɬɟɥɟɦ. ɋ 

ɩɨɦɨɳɶɸ ɩɨɤɪɵɬɢɹ ɫɬɚɧɨɜɢɬɫɹ ɜɨɡɦɨɠɧɵɦ ɦɨɞɢɮɢɤɚɰɢɹ ɩɨɜɟɪɯɧɨɫɬɢ 

ɱɚɫɬɢɰ ɪɚɡɥɢɱɧɵɦɢ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɶɧɵɦɢ ɝɪɭɩɩɚɦɢ, ɱɬɨ ɫɩɨɫɨɛɫɬɜɭɟɬ 

ɤɨɜɚɥɟɧɬɧɨɦɭ ɫɜɹɡɵɜɚɧɢɸ ɱɚɫɬɢɰ ɫ ɛɢɨɦɨɥɟɤɭɥɚɦɢ ɢɥɢ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɧɵɦɢ 

ɫɪɟɞɫɬɜɚɦɢ [15]. 

ɂɦɦɨɛɢɥɢɡɚɰɢɹ ɧɚ ɩɨɜɟɪɯɧɨɫɬɢ ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰɵ ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ ɫɬɚɛɢɥɢɡɚɰɢɢ 

ɛɢɨɦɨɥɟɤɭɥ ɢ ɢɯ ɡɚɳɢɬɟ ɨɬ ɞɟɝɪɚɞɚɰɢɢ. Ⱦɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ȾɇɄ, 

ɢɦɦɨɛɢɥɢɡɨɜɚɧɧɚɹ ɧɚ ɩɨɜɟɪɯɧɨɫɬɢ ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰɵ, ɫɨɯɪɚɧɹɟɬ ɫɜɨɸ 

ɫɬɟɪɟɨɦɟɬɪɢɸ ɢ ɫɬɚɧɨɜɢɬɫɹ ɭɫɬɨɣɱɢɜɚ ɤ ɞɟɣɫɬɜɢɸ ɧɭɤɥɟɚɡ [16]. 

ɇɚɧɨɱɚɫɬɢɰɵ ɛɥɚɝɨɪɨɞɧɵɯ ɦɟɬɚɥɥɨɜ ɨɬɥɢɱɚɸɬɫɹ ɭɧɢɜɟɪɫɚɥɶɧɵɦɢ 

ɫɜɨɣɫɬɜɚɦɢ. Ɍɚɤ, ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰɵ ɫɟɪɟɛɪɚ, ɞɟɦɨɧɫɬɪɢɪɭɸɬ ɩɥɚɡɦɨɧɧɵɣ ɪɟɡɨɧɚɧɫ, 

ɨɛɥɚɞɚɸɬ ɩɨɜɵɲɟɧɧɨɣ ɯɢɦɢɱɟɫɤɨɣ ɢ ɛɢɨɥɨɝɢɱɟɫɤɨɣ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɶɸ, ɢɧɝɢɛɢɪɭɸɬ 

ɜɢɪɭɫɵ. ɂɯ ɛɢɨɰɢɞɧɵɣ ɷɮɮɟɤɬ ɩɪɟɜɨɫɯɨɞɢɬ ɜɨɡɞɟɣɫɬɜɢɟ ɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɭɸɳɢɯ 

ɢɨɧɨɜ ɜ ɬɟɯ ɠɟ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹɯ. ɉɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɩɨɤɪɵɬɢɹ ɢɡ ɛɥɚɝɨɪɨɞɧɵɯ 

ɦɟɬɚɥɥɨɜ ɧɚ ɩɨɜɟɪɯɧɨɫɬɢ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ ɫɨɯɪɚɧɹɸɬ ɢɯ ɫɜɨɣɫɬɜɚ, ɚ ɬɚɤɠɟ 

ɭɥɭɱɲɚɸɬ ɛɢɨɫɨɜɦɟɫɬɢɦɨɫɬɶ. ɉɪɢɦɟɧɟɧɢɟ ɤɨɦɩɨɡɢɬɨɜ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɢɯ ɱɚɫɬɢɰɵ 
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ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɦɚɬɟɪɢɚɥɨɜ ɢ ɛɥɚɝɨɪɨɞɧɵɯ ɦɟɬɚɥɥɨɜ, ɩɨɡɜɨɥɹɟɬ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɬɶ 

ɤɨɦɩɥɟɤɫ ɭɧɢɤɚɥɶɧɵɯ ɫɜɨɣɫɬɜ ɢɯ ɫɨɫɬɚɜɥɹɸɳɢɯ, ɪɟɚɥɢɡɨɜɚɬɶ ɧɨɜɵɟ ɫɜɨɣɫɬɜɚ, 

ɜɨɡɧɢɤɚɸɳɢɟ ɜɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɜɡɚɢɦɧɨɝɨ ɜɥɢɹɧɢɹ ɷɥɟɦɟɧɬɨɜ, ɢ ɩɪɟɞɥɨɠɢɬɶ ɧɨɜɵɟ 

ɩɨɞɯɨɞɵ ɤ ɥɟɱɟɧɢɸ ɢ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɢ ɨɩɭɯɨɥɟɣ [17]. 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

1.2 Хɪɨɧɢɱеɫɤɢе ɦɢеɥɨɩɪɨɥɢфеɪɚɬɢɜɧые ɡɚɛɨɥеɜɚɧɢя 
ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

ɏɪɨɧɢɱɟɫɤɢɟ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɵɟ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ (ɏɆɉɁ) — ɷɬɨ 

ɝɪɭɩɩɚ, ɜɤɥɸɱɚɸɳɚɹ ɧɟɫɤɨɥɶɤɨ ɤɥɨɧɚɥɶɧɵɯ Ph-ɧɟɝɚɬɢɜɧɵɯ 

ɝɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɯ ɛɨɥɟɡɧɟɣ. Ʉ ɫɚɦɵɦ ɱɚɫɬɵɦ ɏɆɉɁ ɨɬɧɨɫɹɬɫɹ ɢɫɬɢɧɧɚɹ 

ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ (ɂɉ), ɷɫɫɟɧɰɢɚɥɶɧɚɹ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɹ (ɗɌ) ɢ ɩɟɪɜɢɱɧɵɣ 

ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡ (ɉɆɎ) [18]. ɂɯ ɝɟɧɟɡɢɫ ɫɜɹɡɚɧ ɫ ɩɪɟɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɟɦ 

ɝɟɦɨɩɨɷɬɢɱɟɫɤɨɣ ɫɬɜɨɥɨɜɨɣ ɤɥɟɬɤɢ, ɢɡ-ɡɚ ɷɬɨɝɨ ɧɚɱɢɧɚɟɬɫɹ ɱɪɟɡɦɟɪɧɚɹ 

ɩɪɨɞɭɤɰɢɹ ɡɪɟɥɵɯ ɤɥɟɬɨɤ ɷɪɢɬɪɨɢɞɧɨɝɨ, ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɚɪɧɨɝɨ ɢ 

ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɚɪɧɨɝɨ ɪɨɫɬɤɨɜ ɫ ɨɬɧɨɫɢɬɟɥɶɧɨ ɞɥɢɬɟɥɶɧɵɦ ɬɟɱɟɧɢɟɦ 

ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. ȼɞɨɛɚɜɨɤ ɨɧɢ ɫɯɨɠɢ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɨɣ ɤɚɪɬɢɧɨɣ ɢ ɨɛɳɢɦɢ 

ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɦɢ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹɦɢ, ɜ ɬɨɦ ɱɢɫɥɟ, ɧɚɥɢɱɢɟɦ ɦɭɬɚɰɢɢ V617F ɜ ɝɟɧɟ 

ɬɢɪɨɡɢɧɨɜɨɣ ɹɧɭɫ-ɤɢɧɚɡɵ (Jak2). Ⱦɚɧɧɚɹ ɦɭɬɚɰɢɹ ɜɟɞɟɬ ɤ 

ɚɭɬɨɮɨɫɮɨɪɢɥɢɪɨɜɚɧɢɸ Jak2 ɜ ɝɟɦɨɩɨɷɬɢɱɟɫɤɢɯ ɤɥɟɬɤɚɯ ɢ, ɫɥɟɞɨɜɚɬɟɥɶɧɨ, ɤ 

ɚɤɬɢɜɚɰɢɢ ɫɢɝɧɚɥɶɧɵɯ ɩɭɬɟɣ, ɪɟɝɭɥɢɪɭɸɳɢɯ ɪɚɡɪɨɫɬɚɧɢɟ ɝɟɦɨɩɨɷɬɢɱɟɫɤɢɯ 

ɤɥɟɬɨɤ [19]. 

ɂɉ ɨɬɥɢɱɚɟɬɫɹ ɝɢɩɟɪɩɥɚɡɢɟɣ ɷɪɢɬɪɨɢɞɧɨɝɨ, ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɚɪɧɨɝɨ ɢ 

ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɚɪɧɨɝɨ ɪɨɫɬɤɨɜ ɦɢɟɥɨɩɨɷɡɚ, ɫ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɸɳɟɣ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɟɣ 

ɷɪɢɬɪɨɢɞɧɨɝɨ ɪɨɫɬɤɚ ɤɪɨɜɟɬɜɨɪɟɧɢɹ, ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟɦ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɚ ɷɪɢɬɪɨɰɢɬɨɜ ɢ 

ɭɪɨɜɧɹ ɝɟɦɨɝɥɨɛɢɧɚ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɨɦ, ɥɟɣɤɨɰɢɬɨɡɨɦ ɜ ɩɟɪɢɮɟɪɢɱɟɫɤɨɣ ɤɪɨɜɢ, 

ɧɟɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬɶɸ ɷɪɢɬɪɨɩɨɷɡɚ ɨɬ ɧɨɪɦɚɥɶɧɵɯ ɦɟɯɚɧɢɡɦɨɜ ɪɟɝɭɥɹɰɢɢ. Ȼɨɥɟɡɧɶ 

ɱɚɫɬɨ ɪɚɡɜɢɜɚɟɬɫɹ ɫ ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟɦ ɪɚɡɦɟɪɨɜ ɫɟɥɟɡɟɧɤɢ, ɜɵɫɨɤɢɦ ɪɢɫɤɨɦ 

ɤɪɨɜɨɬɟɱɟɧɢɣ ɢ ɬɪɨɦɛɨɷɦɛɨɥɢɱɟɫɤɢɯ ɨɫɥɨɠɧɟɧɢɣ. 

ɗɌ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɭɟɬɫɹ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɡɨɦ (>450ɯ109/ɥ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɜ) ɫ 

ɪɚɡɪɚɫɬɚɧɢɟɦ ɝɥɚɜɧɵɦ ɨɛɪɚɡɨɦ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɚɪɧɨɝɨ ɪɨɫɬɤɚ, ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɟ 
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ɫɟɥɟɡɟɧɤɢ ɪɚɫɩɨɡɧɚɟɬɫɹ ɪɟɞɤɨ, ɫɭɳɟɫɬɜɭɟɬ ɜɵɫɨɤɢɣ ɪɢɫɤ ɬɪɨɦɛɨɬɢɱɟɫɤɢɯ ɢɥɢ 

ɝɟɦɨɪɪɚɝɢɱɟɫɤɢɯ ɭɯɭɞɲɟɧɢɣ. ȼɨɡɪɚɫɬ ɫɬɚɪɲɟ 60 ɥɟɬ ɢ ɩɟɪɟɧɟɫɟɧɧɵɟ ɪɚɧɟɟ 

ɬɪɨɦɛɨɡɵ ɹɜɥɹɸɬɫɹ ɨɫɧɨɜɧɵɦɢ ɮɚɤɬɨɪɚɦɢ ɪɢɫɤɚ ɩɪɢ ɂɉ ɢ ɗɌ. Ɍɟɦ ɧɟ ɦɟɧɟɟ 

ɫɨɦɚɬɢɱɟɫɤɢɟ ɦɭɬɚɰɢɢ ɬɨɠɟ ɜɤɥɸɱɟɧɵ ɜ ɩɪɨɝɧɨɫɬɢɱɟɫɤɭɸ ɲɤɚɥɭ ɤɚɤ 

ɮɚɤɬɨɪɵ ɪɢɫɤɚ [20]. 

ɆɎ ɩɪɨɹɜɥɹɟɬɫɹ ɪɚɡɜɢɬɢɟɦ ɪɟɬɢɤɭɥɢɧɨɜɨɝɨ ɢɥɢ ɤɨɥɥɚɝɟɧɨɜɨɝɨ (ɧɚ 

ɩɨɡɞɧɢɯ ɫɬɚɞɢɹɯ) ɮɢɛɪɨɡɚ ɤɨɫɬɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ, ɪɚɡɪɚɫɬɚɧɢɟɦ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɚɪɧɨɝɨ 

ɢ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɚɪɧɨɝɨ ɪɨɫɬɤɨɜ ɤɪɨɜɟɬɜɨɪɟɧɢɹ ɫ ɩɪɢɡɧɚɤɚɦɢ ɧɟɩɪɚɜɢɥɶɧɨɝɨ 

ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɨɜ [21,22]. Ɇɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡ, ɤɚɤ ɩɟɪɜɢɱɧɵɣ, ɬɚɤ ɢ 

ɩɨɫɬɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɱɟɫɤɢɣ, ɢɦɟɟɬ ɞɨɫɬɚɬɨɱɧɨ ɚɝɪɟɫɫɢɜɧɨɟ ɬɟɱɟɧɢɟ (ɜ 

ɨɬɧɨɲɟɧɢɢ ɨɛɳɟɣ ɜɵɠɢɜɚɟɦɨɫɬɢ ɢ ɤɚɱɟɫɬɜɚ ɠɢɡɧɢ) ɫɪɟɞɢ ɤɥɚɫɫɢɱɟɫɤɢɯ Ph-

ɧɟɝɚɬɢɜɧɵɯ ɏɆɉɁ. Ɍɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢɹ ɝɟɦɨɰɢɬɨɛɥɚɫɬ ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɜɵɫɨɤɢɦ ɢ 

ɩɪɨɦɟɠɭɬɨɱɧɵɦ ɪɢɫɤɨɦ ɧɚ ɞɚɧɧɵɣ ɦɨɦɟɧɬ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɟɞɢɧɫɬɜɟɧɧɵɦ ɫɩɨɫɨɛɨɦ 

ɥɟɱɟɧɢɹ, ɞɚɸɳɢɦ ɜɨɡɦɨɠɧɨɫɬɶ ɭɞɥɢɧɢɬɶ ɩɪɨɞɨɥɠɢɬɟɥɶɧɨɫɬɶ ɠɢɡɧɢ, ɧɨ 

ɫɜɹɡɚɧɚ ɫ ɜɵɫɨɤɢɦ ɪɢɫɤɨɦ ɫɦɟɪɬɢ [23]. 

ɏɆɉɁ ɜɤɥɸɱɚɸɬ ɬɚɤɠɟ ɯɪɨɧɢɱɟɫɤɢɣ ɦɢɟɥɨɥɟɣɤɨɡ (ɏɆɅ) ɫ 

ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɵɦ ɩɪɢɫɭɬɫɬɜɢɟɦ ɮɢɥɚɞɟɥɶɮɢɣɫɤɨɣ ɯɪɨɦɨɫɨɦɵ ɢ ɪɟɩɥɢɤɚɰɢɟɣ 

ɯɢɦɟɪɧɨɝɨ ɬɪɚɧɫɤɪɢɩɬɚ bcr-abl [19]. ɏɆɅ ɪɚɡɜɢɜɚɟɬɫɹ ɜɫɥɟɞɫɬɜɢɟ 

ɝɢɩɟɪɩɪɨɞɭɤɰɢɢ ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɨɜ ɝɟɦɨɰɢɬɨɛɥɚɫɬɚ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɩɪɨɯɨɞɢɬ ɜ ɤɨɫɬɧɨɦ 

ɦɨɡɝɟ, ɚ ɬɚɤɠɟ ɜ ɫɟɥɟɡɟɧɤɟ ɢ ɩɟɱɟɧɢ. ɏɨɬɹ ɩɪɟɨɛɥɚɞɚɟɬ ɩɪɨɞɭɤɰɢɹ 

ɝɪɚɧɭɥɨɰɢɬɨɜ, ɨɩɭɯɨɥɟɜɵɣ ɤɥɨɧ ɜɤɥɸɱɚɟɬ ɜ ɫɟɛɹ ɬɚɤɠɟ ɷɪɢɬɪɨɰɢɬɵ, 

ɦɟɝɚɤɚɪɢɨɰɢɬɵ, ɦɨɧɨɰɢɬɵ ɢ ɢɧɨɝɞɚ Ɍ- ɢ ȼ-ɤɥɟɬɤɢ. ɇɨɪɦɚɥɶɧɵɟ ɫɬɜɨɥɨɜɵɟ 

ɤɥɟɬɤɢ ɫɨɯɪɚɧɹɸɬɫɹ ɢ ɦɨɝɭɬ ɚɤɬɢɜɢɡɢɪɨɜɚɬɶɫɹ ɩɨɫɥɟ ɥɟɤɚɪɫɬɜɟɧɧɨɣ 

ɫɭɩɪɟɫɫɢɢ ɨɩɭɯɨɥɟɜɨɝɨ ɤɥɨɧɚ. 

ȼ ɧɚɫɬɨɹɳɟɟ ɜɪɟɦɹ ɞɨɤɚɡɚɧɨ, ɱɬɨ ɜɵɫɨɤɢɣ ɭɪɨɜɟɧɶ ɚɥɥɟɥɶɧɨɣ ɧɚɝɪɭɡɤɢ 

ɦɭɬɚɰɢɢ JAK V617F ɫɜɹɡɚɧ ɫ ɛɨɥɟɟ ɚɝɪɟɫɫɢɜɧɵɦ ɬɟɱɟɧɢɟɦ ɂɉ. Ɉɧ ɬɚɤɠɟ 

ɜɥɢɹɟɬ ɧɚ ɤɥɢɧɢɤɨ-ɝɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɭɸ ɤɚɪɬɢɧɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɗɌ, ɜɦɟɫɬɟ ɫ ɷɬɢɦ 

ɨɬɦɟɱɚɟɬɫɹ ɩɨɜɵɲɟɧɢɟ ɱɢɫɥɟɧɧɨɫɬɢ ɧɟɣɬɪɨɮɢɥɨɜ, ɜɵɫɨɤɭɸ ɫɤɨɪɨɫɬɶ 

ɬɪɨɦɛɨɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɹ ɢ ɛɨɥɟɟ ɭɫɢɥɟɧɧɨɟ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɆɎ. Ʉɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɧɨɟ 

ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢɟ ɞɨɥɢ ɦɭɬɚɧɬɧɨɝɨ ɚɥɥɟɥɹ V617F ɦɨɠɟɬ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɬɶɫɹ ɞɥɹ 
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ɤɨɫɜɟɧɧɨɝɨ ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢɹ ɫɬɟɩɟɧɢ ɮɢɛɪɨɡɚ ɜ ɤɨɫɬɧɨɦ ɦɨɡɝɟ ɢ ɫɟɥɟɡɟɧɤɟ ɩɪɢ 

ɉɆɎ. ɇɚɩɪɨɬɢɜ, ɧɢɡɤɚɹ ɚɥɥɟɥɶɧɚɹ ɧɚɝɪɭɡɤɚ ɦɭɬɚɰɢɢ ɩɪɢ ɉɆɎ ɫɜɹɡɚɧɚ ɫɨ 

ɫɧɢɠɟɧɢɟɦ ɩɨɤɚɡɚɬɟɥɟɣ ɜɵɠɢɜɚɧɢɹ ɛɨɥɶɧɵɯ. Ⱥɤɬɭɚɥɶɧɨɫɬɶ ɤɨɥɢɱɟɫɬɜɟɧɧɨɝɨ 

ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɢɹ ɭɪɨɜɧɹ ɚɥɥɟɥɶɧɨɣ ɧɚɝɪɭɡɤɢ ɬɨɠɟ ɫɜɹɡɚɧɚ ɫ ɜɨɡɦɨɠɧɨɫɬɶɸ 

ɨɩɬɢɦɢɡɚɰɢɢ ɫɯɟɦ ɥɟɱɟɧɢɹ, ɜɥɢɹɸɳɢɯ ɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɶ ɷɬɨɝɨ ɮɟɪɦɟɧɬɚ [24]. 

Ⱦɨ ɨɛɧɚɪɭɠɟɧɢɹ ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɫɤɢɯ ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɯ ɞɟɮɟɤɬɨɜ ɭ Ph-

ɧɟɝɚɬɢɜɧɵɯ ɏɆɉɁ ɢɯ ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɤɚ ɫɬɪɨɢɥɚɫɶ ɫ ɭɱɟɬɨɦ ɝɢɫɬɨɥɨɝɢɢ ɤɨɫɬɧɨɝɨ 

ɦɨɡɝɚ ɢ ɧɟɤɨɬɨɪɵɯ ɥɚɛɨɪɚɬɨɪɧɵɯ ɢ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢɯ ɞɚɧɧɵɯ. Ȼɨɥɶɲɟɣ ɱɚɫɬɶɸ 

ɷɬɨ ɞɚɜɚɥɨ ɜɨɡɦɨɠɧɨɫɬɶ ɨɬɥɢɱɢɬɶ ɤɥɨɧɚɥɶɧɵɟ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɢ ɨɬ 

ɪɟɚɤɬɢɜɧɵɯ ɢ ɨɞɧɨ ɏɆɉɁ ɨɬ ɞɪɭɝɨɝɨ. 

Ɉɛɳɢɟ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɢ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɨɛɴɟɞɢɧɹɸɬ ɷɬɢ ɛɨɥɟɡɧɢ, ɜɤɥɸɱɚɸɬ 

ɝɢɩɟɪɤɥɟɬɨɱɧɨɫɬɶ ɤɨɫɬɧɨɝɨ ɦɨɡɝɚ, ɫɤɥɨɧɧɨɫɬɶ ɤ ɬɪɨɦɛɨɡɚɦ ɢ ɝɟɦɨɪɪɚɝɢɹɦ, 

ɪɢɫɤ ɥɟɣɤɨɡɧɨɣ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɢ ɢ ɪɚɡɜɢɬɢɟ ɮɢɛɪɨɡɚ ɜ ɩɪɨɰɟɫɫɟ ɷɜɨɥɸɰɢɢ 

ɛɨɥɟɡɧɢ. Ɉɞɧɚɤɨ, ɧɟɫɦɨɬɪɹ ɧɚ ɚɤɬɢɜɧɨɟ ɢɡɭɱɟɧɢɟ ɷɬɢɯ ɛɨɥɟɡɧɟɣ, ɢɯ 

ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɚɹ ɨɫɧɨɜɚ ɨɫɬɚɜɚɥɚɫɶ ɧɟɢɡɜɟɫɬɧɨɣ ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ ɛɨɥɟɟ ɩɹɬɢ 

ɞɟɫɹɬɢɥɟɬɢɣ [25]. 

ȼ ɩɨɫɥɟɞɧɢɟ ɝɨɞɵ ɜ ɫɜɹɡɢ ɫ ɩɨɹɜɥɟɧɢɟɦ ɜɵɫɨɤɨɱɭɜɫɬɜɢɬɟɥɶɧɵɯ ɬɟɫɬɨɜ 

ɭɞɚɟɬɫɹ ɜɵɹɜɥɹɬɶ ɧɢɡɤɢɟ (ɦɟɧɟɟ 2%) ɧɚɝɪɭɡɤɢ ɦɭɬɚɧɬɧɨɝɨ ɚɥɥɟɥɹ V617F ɡɚ 

ɞɨɥɝɨ ɞɨ ɩɨɹɜɥɟɧɢɹ ɩɟɪɜɵɯ ɩɪɢɡɧɚɤɨɜ ɨɧɤɨɝɟɦɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɨɝɨ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. 

ȼɦɟɫɬɟ ɫ ɬɟɦ, ɭ ɥɸɞɟɣ ɫ ɧɢɡɤɨɣ ɚɥɥɟɥɶɧɨɣ ɧɚɝɪɭɡɤɨɣ ɢ ɛɟɡ ɫɞɜɢɝɨɜ ɜ ɮɨɪɦɭɥɟ 

ɤɪɨɜɢ ɨɬɦɟɱɚɟɬɫɹ ɩɨɜɵɲɟɧɧɚɹ ɫɤɥɨɧɧɨɫɬɶ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɬɚɤɢɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɣ ɤɚɤ  

ɢɲɟɦɢɱɟɫɤɢɣ ɢɧɫɭɥɶɬ, ɢɧɮɚɪɤɬ ɦɢɨɤɚɪɞɚ ɢ ɬɪɨɦɛɨɡɵ ɝɥɭɛɨɤɢɯ ɜɟɧ [26]. 

Ɉɞɧɨ ɢɡ ɜɨɡɦɨɠɧɵɯ ɨɛɴɹɫɧɟɧɢɣ ɞɥɢɬɟɥɶɧɨɣ ɩɟɪɫɢɫɬɟɧɰɢɢ ɞɚɧɧɨɣ 

ɫɨɦɚɬɢɱɟɤɫɨɣ ɦɭɬɚɰɢɢ ɬɚɤɠɟ ɦɨɠɟɬ ɡɚɤɥɸɱɚɬɶɫɹ ɜ ɧɟɞɨɫɬɚɬɨɱɧɨɣ 

ɷɮɮɟɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɫɢɫɬɟɦ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ. 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

1.3 Ɉɫɬɪыɣ ɥеɣɤɨɡ 
ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

Ɉɫɬɪɵɣ ɥɟɣɤɨɡ (ɈɅ) - ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɟ, ɜ ɩɪɢɧɰɢɩɟ ɤɨɬɨɪɨɝɨ ɥɟɠɢɬ 

ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɟ ɤɥɨɧɚ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɧɵɯ (ɛɥɚɫɬɧɵɯ) ɤɥɟɬɨɤ, ɢɦɟɸɳɢɯ ɨɛɳɭɸ 
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ɤɥɟɬɤɭ-ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɟɧɧɢɰɭ. Ȼɥɚɫɬɵ ɩɪɨɧɢɤɚɸɬ ɜ ɤɨɫɬɧɵɣ ɦɨɡɝ, ɜɵɬɟɫɧɹɹ ɫ 

ɬɟɱɟɧɢɟɦ ɜɪɟɦɟɧɢ ɧɨɪɦɚɥɶɧɵɟ ɝɟɦɨɩɨɷɬɢɱɟɫɤɢɟ ɤɥɟɬɤɢ, ɱɬɨ ɩɪɢɜɨɞɢɬ ɤ 

ɫɬɪɟɦɢɬɟɥɶɧɨɦɭ ɭɝɧɟɬɟɧɢɸ ɤɪɨɜɟɬɜɨɪɟɧɢɹ. Ⱦɥɹ ɦɧɨɝɢɯ ɬɢɩɨɜ ɥɟɣɤɨɡɨɜ 

ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɚ ɬɚɤɠɟ ɛɥɚɫɬɧɚɹ ɢɧɮɢɥɶɬɪɚɰɢɹ ɜɧɭɬɪɟɧɧɢɯ ɨɪɝɚɧɨɜ. Ɉɫɬɪɵɣ 

ɥɟɣɤɨɡ ɞɟɥɹɬ ɧɚ ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɧɵɣ (ɈɆɅ) ɢ ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɵɣ (ɈɅɅ). ɉɨɫɥɟɞɧɢɣ 

ɧɚɢɛɨɥɟɟ ɱɚɫɬɨ ɩɨɹɜɥɹɟɬɫɹ ɜ ɜɨɡɪɚɫɬɟ 2 - 10 ɥɟɬ (ɩɢɤ ɜ 3 - 4 ɝɨɞɚ), ɩɨɬɨɦ 

ɪɚɫɩɪɨɫɬɪɚɧɟɧɧɨɫɬɶ ɛɨɥɟɡɧɢ ɩɚɞɚɟɬ, ɬɟɦ ɧɟ ɦɟɧɟɟ ɩɨɫɥɟ 40 ɥɟɬ ɮɢɤɫɢɪɭɟɬɫɹ 

ɩɨɜɬɨɪɧɵɣ ɩɨɞɴɟɦ. ɈɅɅ ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ ɩɪɢɦɟɪɧɨ 85% ɥɟɣɤɨɡɨɜ ɭ ɞɟɬɟɣ. ɈɆɅ, 

ɧɚɨɛɨɪɨɬ, ɱɚɳɟ ɜɫɬɪɟɱɚɟɬɫɹ ɭ ɜɡɪɨɫɥɵɯ, ɩɪɢɱɟɦ ɟɝɨ ɲɚɧɫ ɜɨɡɧɢɤɧɨɜɟɧɢɹ 

ɭɜɟɥɢɱɢɜɚɟɬɫɹ ɫ ɜɨɡɪɚɫɬɨɦ [27]. 

Ʉɥɢɧɢɱɟɫɤɚɹ ɤɚɪɬɢɧɚ ɨɫɬɪɨɝɨ ɥɟɣɤɨɡɚ ɨɱɟɧɶ ɢɡɦɟɧɱɢɜɚ, ɢ ɧɚ ɞɚɧɧɵɣ 

ɦɨɦɟɧɬ ɧɟɬ ɱɟɬɤɨɝɨ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɟɧɢɹ ɨ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨ-ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɯ ɦɟɯɚɧɢɡɦɚɯ, 

ɭɱɚɫɬɜɭɸɳɢɯ ɜ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɨɦ ɩɪɨɹɜɥɟɧɢɢ ɬɟɱɟɧɢɹ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ. Ɋɚɡɜɢɬɢɟ 

ɨɧɤɨɝɟɧɟɡɚ ɫɨɞɟɪɠɢɬ ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɢɟ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɤɚɤ ɧɚ ɦɨɥɟɤɭɥɹɪɧɨɦ, ɬɚɤ ɢ 

ɧɚ ɤɥɟɬɨɱɧɨɦ ɭɪɨɜɧɟ. ɇɚɩɪɢɦɟɪ, ɞɥɹ ɥɟɣɤɨɡɧɵɯ ɤɥɨɧɨɜ ɜ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɟ 

ɞɟɫɬɚɛɢɥɢɡɚɰɢɢ ɫɬɪɭɤɬɭɪɵ ɝɟɧɨɦɚ ɢ ɞɢɫɛɚɥɚɧɫɚ ɩɪɨɰɟɫɫɨɜ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɢ ɢ 

ɚɩɨɩɬɨɡɚ ɯɚɪɚɤɬɟɪɧɵ ɪɚɡɥɢɱɧɵɟ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɤɥɟɬɨɱɧɨɣ ɫɚɦɨɪɟɝɭɥɹɰɢɢ. 

ɋɬɪɟɦɢɬɟɥɶɧɵɣ ɩɪɨɝɪɟɫɫ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɣ ɡɧɚɱɟɧɢɹ ɚɩɨɩɬɨɡɚ ɢ ɩɪɨɥɢɮɟɪɚɰɢɢ ɜ 

ɪɚɡɜɢɬɢɢ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɧɵɯ ɧɨɜɨɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɣ ɫɨɞɟɣɫɬɜɨɜɚɥɨ ɪɚɡɪɚɛɨɬɤɟ ɧɨɜɵɯ 

ɥɟɱɟɛɧɨ-ɞɢɚɝɧɨɫɬɢɱɟɫɤɢɯ ɦɟɪɨɩɪɢɹɬɢɣ ɩɪɢ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɯ ɤɪɨɜɟɬɜɨɪɧɨɣ 

ɫɢɫɬɟɦɵ [28]. 

ɉɨɞɜɟɪɠɟɧɧɨɫɬɶ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɧɵɯ ɧɨɜɨɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɣ ɢ 

ɨɩɭɯɨɥɟɜɚɹ ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɹ ɜɢɞɨɢɡɦɟɧɹɸɬɫɹ ɚɥɥɟɥɶɧɵɦɢ ɜɚɪɢɚɧɬɚɦɢ ɝɟɧɨɜ, 

ɤɨɧɬɪɨɥɢɪɭɸɳɢɯ ɞɟɥɟɧɢɟ, ɚɩɨɩɬɨɡ ɤɥɟɬɨɤ ɢ ɷɤɫɰɢɡɢɨɧɧɭɸ ɪɟɩɚɪɚɰɢɸ ȾɇɄ. 

ȼ ɢɯ ɱɢɫɥɨ ɜɯɨɞɢɬ ɨɞɧɨɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɵɣ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦ (Ɉɇɉ) G28152A ɝɟɧɚ 

XRCC1[29]. 
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1.4 Ƚеɫɬɨɡ 
ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

Ƚɟɫɬɨɡ – ɷɬɨ ɩɚɬɨɥɨɝɢɱɟɫɤɨɟ ɫɨɫɬɨɹɧɢɟ, ɩɨɹɜɥɹɸɳɟɟɫɹ ɩɨɫɥɟ 20-ɣ 

ɧɟɞɟɥɢ ɛɟɪɟɦɟɧɧɨɫɬɢ. Ɉɧ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɭɟɬɫɹ ɬɚɤɢɦɢ ɨɫɧɨɜɧɵɦɢ ɫɢɦɩɬɨɦɚɦɢ, 

ɤɚɤ ɚɪɬɟɪɢɚɥɶɧɚɹ ɝɢɩɟɪɬɟɧɡɢɹ, ɩɪɨɬɟɢɧɭɪɢɹ, ɨɬɟɤɢ. ɂɯ ɩɪɨɹɜɥɟɧɢɟ ɦɨɠɟɬ 

ɫɢɥɶɧɨ ɜɚɪɶɢɪɨɜɚɬɶ [30]. ɑɚɫɬɨ ɧɚɛɥɸɞɚɟɬɫɹ ɧɟɜɪɨɥɨɝɢɱɟɫɤɚɹ ɫɢɦɩɬɨɦɚɬɢɤɚ 

(ɝɨɥɨɜɧɚɹ ɛɨɥɶ, ɬɨɲɧɨɬɚ, ɪɜɨɬɚ), ɜ 1-1,5% ɨɬ ɜɫɟɯ ɝɟɫɬɨɡɨɜ ɜɨɡɧɢɤɚɟɬ ɬɹɠɟɥɚɹ 

ɮɨɪɦɚ - ɷɤɥɚɦɩɫɢɹ, ɤɨɬɨɪɚɹ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɭɟɬɫɹ ɨɛɦɨɪɨɤɚɦɢ, ɫɭɞɨɪɨɝɚɦɢ ɢ 

ɤɨɦɨɣ. Ɉɧɚ ɦɨɠɟɬ ɩɪɢɜɟɫɬɢ ɤ ɨɬɟɤɭ ɥɟɝɤɢɯ ɢ ɦɨɡɝɚ, ɤɪɨɜɨɢɡɥɢɹɧɢɸ ɜ ɦɨɡɝ, ɢ, 

ɜ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɟ, ɫɬɚɬɶ ɩɪɢɱɢɧɨɣ ɫɦɟɪɬɢ ɦɚɬɟɪɢ ɢ ɩɥɨɞɚ [30,31,32]. ȿɠɟɝɨɞɧɨ ɜ 

ɦɢɪɟ ɨɬ ɷɤɥɚɦɩɫɢɢ ɩɨɝɢɛɚɟɬ ɨɤɨɥɨ 50 000 ɠɟɧɳɢɧ [33]. ȼ 10-20% ɫɥɭɱɚɟɜ ɜɨ 

ɜɪɟɦɹ ɷɤɥɚɦɩɫɢɢ ɪɚɡɜɢɜɚɟɬɫɹ HELLP-ɫɢɧɞɪɨɦ (ɝɟɦɨɥɢɡ, ɩɨɜɵɲɟɧɢɟ 

ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɢ ɮɟɪɦɟɧɬɨɜ ɩɟɱɟɧɢ, ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɨɩɟɧɢɹ) [34], ɤɨɬɨɪɵɣ ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɹɟɬ 

ɢɡ ɫɟɛɹ ɨɫɬɪɭɸ ɠɢɪɨɜɭɸ ɞɢɫɬɪɨɮɢɸ ɩɟɱɟɧɢ ɢ ɯɨɥɟɫɬɚɬɢɱɟɫɤɢɣ ɝɟɩɚɬɨɡ, ɨɧ 

ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɭɟɬɫɹ ɜɵɫɨɤɨɣ ɩɟɪɢɧɚɬɚɥɶɧɨɣ ɢ ɦɚɬɟɪɢɧɫɤɨɣ ɫɦɟɪɬɧɨɫɬɶɸ. Ɍɟɦ ɧɟ 

ɦɟɧɟɟ ɧɟɬ ɟɞɢɧɨɝɥɚɫɧɨɝɨ ɭɬɜɟɪɠɞɟɧɢɹ, ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɥɢ HELLP-ɫɢɧɞɪɨɦ 

ɨɬɞɟɥɶɧɨɣ ɮɨɪɦɨɣ ɝɟɫɬɨɡɚ ɢɥɢ ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɫɚɦɨɫɬɨɹɬɟɥɶɧɵɦ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɟɦ 

[31,34]. Ƚɟɫɬɨɡ ɦɨɠɟɬ ɩɨɹɜɢɬɶɫɹ ɧɚ ɪɚɡɧɵɯ ɫɪɨɤɚɯ ɛɟɪɟɦɟɧɧɨɫɬɢ. ɉɪɢ 

ɪɚɡɜɢɬɢɢ ɞɨ 34 ɧɟɞɟɥɢ ɪɢɫɤ ɦɚɬɟɪɢɧɫɤɨɣ ɫɦɟɪɬɧɨɫɬɢ ɭɜɟɥɢɱɢɜɚɟɬɫɹ ɜ 22 ɪɚɡɚ 

ɩɨ ɫɪɚɜɧɟɧɢɸ ɫ ɠɟɧɳɢɧɚɦɢ, ɭ ɤɨɬɨɪɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɟ ɜɨɡɧɢɤɚɟɬ ɜ ɛɨɥɟɟ 

ɩɨɡɞɧɢɟ ɫɪɨɤɢ. Ʉ ɬɨɦɭ ɠɟ ɜɟɪɨɹɬɧɨɫɬɶ ɛɥɚɝɨɩɨɥɭɱɧɨɝɨ ɢɫɯɨɞɚ ɞɥɹ ɩɥɨɞɚ 

ɫɨɫɬɚɜɥɹɟɬ ɦɟɧɟɟ 50% [35]. ɉɨɫɥɟ ɪɨɞɨɜ ɫɢɦɩɬɨɦɵ ɝɟɫɬɨɡɚ ɩɪɨɯɨɞɹɬ. 

Ʉɥɢɧɢɱɟɫɤɨɟ ɬɟɱɟɧɢɟ ɝɟɫɬɨɡɚ ɦɨɠɟɬ ɛɵɬɶ ɦɟɞɥɟɧɧɵɦ, ɫɤɚɱɤɨɨɛɪɚɡɧɵɦ, 

ɫɬɪɟɦɢɬɟɥɶɧɨ ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɪɭɸɳɢɦ ɢ ɦɨɥɧɢɟɧɨɫɧɵɦ [30,32]. ɇɟ ɜɫɟɝɞɚ ɭɞɚɟɬɫɹ 

ɩɪɟɞɭɝɚɞɚɬɶ ɢɫɯɨɞ ɛɟɪɟɦɟɧɧɨɫɬɢ. Ʌɸɛɚɹ ɮɨɪɦɚ ɝɟɫɬɨɡɚ ɧɟɩɪɟɞɫɤɚɡɭɟɦɚ, 

ɦɨɠɟɬ ɛɵɫɬɪɨ ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɪɨɜɚɬɶ ɢ ɩɪɢɜɨɞɢɬɶ ɤ ɪɚɡɜɢɬɢɸ ɨɫɥɨɠɧɟɧɢɣ, 

ɭɝɪɨɠɚɸɳɢɯ ɠɢɡɧɢ ɦɚɬɟɪɢ ɢ ɩɥɨɞɚ [31]. ɍ 70–80% ɛɟɪɟɦɟɧɧɵɯ ɝɟɫɬɨɡ 

ɩɪɨɬɟɤɚɟɬ ɧɚ ɮɨɧɟ ɩɪɟɞɲɟɫɬɜɨɜɚɜɲɟɝɨ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ [36]. ȼ ɡɚɜɢɫɢɦɨɫɬɢ ɨɬ 

ɷɬɨɝɨ ɝɟɫɬɨɡ ɩɨɞɪɚɡɞɟɥɹɸɬ ɧɚ ɱɢɫɬɵɣ ɢ ɫɨɱɟɬɚɧɧɵɣ. ɑɢɫɬɵɦ ɧɚɡɵɜɚɟɬɫɹ 
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ɝɟɫɬɨɡ, ɜɨɡɧɢɤɚɸɳɢɣ ɭ ɠɟɧɳɢɧ ɫ ɧɟɜɵɹɜɥɟɧɧɵɦɢ ɷɤɫɬɪɚɝɟɧɢɬɚɥɶɧɵɦɢ 

ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɦɢ [30,36,37,38]. 

ɉɨɹɜɥɹɟɬɫɹ ɜɫɟ ɛɨɥɶɲɟ ɫɜɢɞɟɬɟɥɶɫɬɜ ɬɨɝɨ, ɱɬɨ ɨɤɢɫɥɢɬɟɥɶɧɵɣ ɫɬɪɟɫɫ 

ɢɦɟɟɬ ɛɨɥɶɲɨɟ ɡɧɚɱɟɧɢɟ ɜ ɦɟɯɚɧɢɡɦɟ ɜɨɡɧɢɤɧɨɜɟɧɢɹ ɢ ɪɚɡɜɢɬɢɢ ɝɟɫɬɨɡɚ 

[39,40]. ɉɪɢ ɡɞɨɪɨɜɨɣ ɛɟɪɟɦɟɧɧɨɫɬɢ ɛɚɥɚɧɫ ɦɟɠɞɭ ɚɧɬɢɨɤɢɫɥɢɬɟɥɶɧɵɦɢ 

ɩɪɨɰɟɫɫɚɦɢ ɢ ɩɟɪɟɤɢɫɶɸ ɥɢɩɢɞɨɜ ɩɨɞɞɟɪɠɢɜɚɟɬɫɹ. ɇɚɩɪɨɬɢɜ, ɛɟɪɟɦɟɧɧɨɫɬɶ ɫ 

ɝɟɫɬɨɡɨɦ ɯɚɪɚɤɬɟɪɢɡɭɟɬɫɹ ɞɢɫɛɚɥɚɧɫɨɦ ɜ ɷɬɢɯ ɩɪɨɰɟɫɫɚɯ, ɩɪɢɜɨɞɹɳɢɦ ɤ 

ɭɜɟɥɢɱɟɧɢɸ ɨɤɢɫɥɢɬɟɥɶɧɨɝɨ ɫɬɪɟɫɫɚ [41-43]. Ʉɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɹ ɤɢɫɥɨɪɨɞɚ ɧɚ 

ɝɪɚɧɢɰɟ ɩɥɨɞɚ ɢ ɦɚɬɟɪɢ ɤɨɥɟɛɥɟɬɫɹ ɜɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɫɬɪɭɤɬɭɪɵ ɫɨɫɭɞɨɜ 

ɜ ɬɤɚɧɹɯ ɦɚɬɤɢ [44]. ɂɧɮɟɤɰɢɹ, ɜɨɫɩɚɥɟɧɢɟ, ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɜɧɨɟ ɪɟɦɨɞɟɥɢɪɨɜɚɧɢɟ 

ɬɤɚɧɟɣ ɢ ɢɡɦɟɧɟɧɢɹ ɜ ɫɨɫɭɞɢɫɬɨɣ ɩɟɪɮɭɡɢɢ ɩɨɪɨɠɞɚɸɬ ɚɤɬɢɜɧɵɟ ɮɨɪɦɵ 

ɤɢɫɥɨɪɨɞɚ (ȺɎɄ), ɜɤɥɸɱɚɹ O2 -ɝɢɞɪɨɤɫɢɥɶɧɵɣ ɪɚɞɢɤɚɥ ɢ ɩɟɪɟɤɢɫɶ ɜɨɞɨɪɨɞɚ 

(H2O2), ɫɩɨɫɨɛɧɵɟ ɩɨɜɪɟɞɢɬɶ ɧɭɤɥɟɢɧɨɜɵɟ ɤɢɫɥɨɬɵ, ɛɟɥɤɢ ɢ ɥɢɩɢɞɵ, ɟɫɥɢ 

ɭɪɨɜɧɢ ɷɬɢɯ ȺɎɄ ɩɪɟɜɨɫɯɨɞɹɬ ɜɧɭɬɪɢɤɥɟɬɨɱɧɭɸ ɚɧɬɢɨɤɫɢɞɚɧɬɧɭɸ ɡɚɳɢɬɭ 

[45]. 

ɇɚɢɛɨɥɶɲɚɹ ɱɚɫɬɶ ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɧɨɣ ȾɇɄ ɦɨɠɟɬ ɛɵɬɶ ɭɞɚɥɟɧɚ ɢ 

ɜɨɫɫɬɚɧɨɜɥɟɧɚ ɩɪɢ ɩɟɪɟɧɨɫɟ ɮɟɪɦɟɧɬɨɜ, ɜɨɫɫɬɚɧɚɜɥɢɜɚɸɳɢɯ ȾɇɄ. ɉɨ ɷɬɨɣ 

ɩɪɢɱɢɧɟ ɧɨɪɦɚɥɶɧɚɹ ɮɭɧɤɰɢɹ ɷɬɢɯ ɮɟɪɦɟɧɬɨɜ ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚ ɞɥɹ ɫɨɯɪɚɧɟɧɢɹ 

ɰɟɥɨɫɬɧɨɫɬɢ ɝɟɧɨɦɚ [46]. Ɋɚɡɥɢɱɧɵɟ ɩɪɨɰɟɫɫɵ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ, ɬɚɤɢɟ ɤɚɤ 

ɜɨɫɫɬɚɧɨɜɥɟɧɢɟ ɷɤɫɰɢɡɢɨɧɧɵɯ ɨɫɧɨɜɚɧɢɣ (BER), ɷɤɫɰɢɡɢɨɧɧɨɟ 

ɜɨɫɫɬɚɧɨɜɥɟɧɢɟ ɧɭɤɥɟɨɬɢɞɨɜ (NER) ɢ ɧɟɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɢɟ ɢ ɜɨɫɫɬɚɧɨɜɥɟɧɢɟ 

ɞɜɭɯɰɟɩɨɱɟɱɧɵɯ ɪɚɡɪɵɜɨɜ, ɩɪɨɝɪɟɫɫɢɪɨɜɚɥɢ ɞɥɹ ɪɟɚɥɢɡɚɰɢɢ ɤɪɢɬɢɱɟɫɤɢɯ 

ɮɭɧɤɰɢɣ ɜɨɫɫɬɚɧɨɜɥɟɧɢɹ. ɇɟɞɨɫɬɚɬɨɤ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ ɫɜɹɡɚɧ ɫ ɦɭɬɚɰɢɹɦɢ ɜ 

ɝɟɧɚɯ, ɩɪɢɜɨɞɹɳɢɯ ɤ ɩɨɥɧɨɣ ɭɬɪɚɬɟ ɮɭɧɤɰɢɢ ɛɟɥɤɚ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ, ɦɟɠɞɭ 

ɬɟɦ ɤɚɤ ɛɨɥɟɟ ɦɟɥɤɢɟ ɪɚɡɥɢɱɢɹ ɜ ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬɢ ɤ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ɩɪɨɢɫɯɨɞɹɬ ɢɡ-ɡɚ 

ɧɚɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɨɜ ɜ ɝɟɧɚɯ [47]. Ƚɟɧɵ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ ɧɟɫɭɬ 

ɝɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɟ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɵ ɫ ɩɨɬɟɧɰɢɚɥɨɦ ɢɡɦɟɧɹɬɶ ɮɭɧɤɰɢɸ ɝɟɧɚ ɢ 

ɫɩɨɫɨɛɧɨɫɬɶ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ [48]. ɇɚɩɪɢɦɟɪ, ɛɟɥɨɤ XRCC1 ɢɝɪɚɟɬ 

ɪɟɲɚɸɳɭɸ ɪɨɥɶ ɜ ɤɨɨɪɞɢɧɚɰɢɢ ɞɜɭɯ ɩɟɪɟɤɪɵɜɚɸɳɢɯɫɹ ɩɭɬɟɣ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ, 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3975397/#b4-ijms-15-04273
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC3975397/#b5-ijms-15-04273
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BER ɢ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ɨɞɧɨɰɟɩɨɱɟɱɧɵɯ ɪɚɡɪɵɜɨɜ (SSBR) [49]. Ɂɚɦɟɧɚ Arg399Gln 

(rs25487) ɦɨɠɟɬ ɢɡɦɟɧɹɬɶ ɮɭɧɤɰɢɸ ɛɟɥɤɚ XRCC1 [50,51]. 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

1.5 Ƚеɧ XRCC1 
 

Ƚɟɧ XRCC1 ɹɜɥɹɟɬɫɹ ɜɚɠɧɵɦ ɡɜɟɧɨɦ ɜ ɦɟɯɚɧɢɡɦɟ ɢɫɩɪɚɜɥɟɧɢɹ ɨɲɢɛɨɤ 

- ɷɤɫɰɢɡɢɨɧɧɨɣ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ɨɫɧɨɜɚɧɢɣ, ɩɪɢ ɤɨɬɨɪɨɣ ɩɨɜɪɟɠɞɟɧɧɨɟ ɚɡɨɬɢɫɬɨɟ 

ɨɫɧɨɜɚɧɢɟ ɭɞɚɥɹɟɬɫɹ ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɫɤɨɣ ȾɇɄ-ɝɥɢɤɨɡɢɥɚɡɨɣ ɞɨ ɜɫɤɪɵɬɢɹ 

ɫɚɯɚɪɨɮɨɫɮɚɬɧɨɝɨ ɤɚɪɤɚɫɚ ȾɇɄ (ɪɢɫ. 1). 

 

 

Ɋɢɫɭɧɨɤ  1 – ɋɯɟɦɚ ɷɤɫɰɢɡɢɨɧɧɨɣ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ [52] 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

ɇɚɢɛɨɥɟɟ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɧɵɣ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦ ɝɟɧɚ XRCC1 ɧɚɯɨɞɢɬɫɹ ɜ 399 

ɤɨɞɨɧɟ ɨɤɨɥɨ C-ɛɟɥɤɨɜɨɝɨ ɤɨɧɰɚ, ɜ ɫɚɣɬɟ ɜɡɚɢɦɨɞɟɣɫɬɜɢɹ XRCC1 ɫ 

ɩɨɥɢ(ADP-ɪɢɛɨɡɚ) ɩɨɥɢɦɟɪɚɡɨɣ [53]. Ɉɇɉ ɝɟɧɚ XRCC1 Arg399Gln 
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ɨɛɭɫɥɚɜɥɢɜɚɟɬ ɡɚɦɟɧɭ ɚɦɢɧɨɤɢɫɥɨɬɵ ɚɪɝɢɧɢɧ ɧɚ ɝɥɭɬɚɦɢɧ ɜ ɫɬɪɭɤɬɭɪɟ 

ɤɨɞɢɪɭɟɦɨɝɨ ɛɟɥɤɚ, ɫɧɢɠɚɹ ɟɝɨ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬɶ, ɜɫɥɟɞɫɬɜɢɟ ɱɟɝɨ ɡɚɦɟɞɥɹɟɬɫɹ 

ɫɛɨɪɤɚ ɪɟɩɚɪɚɰɢɨɧɧɨɝɨ ɤɨɦɩɥɟɤɫɚ [28]. Ⱦɚɧɧɭɸ ɦɭɬɚɰɢɸ ɜ ɝɟɧɟ XRCC1 

ɫɜɹɡɵɜɚɸɬ ɫ ɩɨɜɵɲɟɧɧɵɦ ɪɢɫɤɨɦ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɧɨɣ ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɢ 

ɤɥɟɬɨɤ, ɜ ɬɨɦ ɱɢɫɥɟ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɹ ɪɚɤɚ ɥɟɝɤɨɝɨ, ɪɚɤɚ ɠɟɥɭɞɤɚ, ɥɢɦɮɨɦ [54,55]. 

ȼ ɪɹɞɟ ɪɚɛɨɬ ɨɬɦɟɱɚɟɬɫɹ ɫɜɹɡɶ ɦɟɠɞɭ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɨɦ Arg399Gln ɫ ɪɚɡɜɢɬɢɟɦ 

ɥɢɦɮɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɵɯ ɨɩɭɯɨɥɟɣ ɢ ɈɅɅ [56]. Ɍɚɤɠɟ ɟɫɬɶ ɮɚɤɬɵ 

ɭɤɚɡɵɜɚɸɳɢɟ, ɱɬɨ ɷɬɨɬ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦ ɩɪɢɧɢɦɚɟɬ ɭɱɚɫɬɢɟ ɜ ɪɚɡɜɢɬɢɢ 

ɦɢɟɥɨɢɞɧɨɝɨ ɥɟɣɤɨɡɚ, ɧɨ ɧɟ ɫɜɹɡɚɧ ɫ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɦɢ, ɧɟ ɧɚɪɭɲɚɸɳɢɦɢ 

ɬɟɪɦɢɧɚɥɶɧɨɣ ɞɢɮɮɟɪɟɧɰɢɪɨɜɤɢ ɤɥɟɬɨɤ ɤɪɨɜɢ [19]. 

Ɋɨɥɶ ɝɟɧɨɜ BER ɬɪɭɞɧɨ ɩɟɪɟɨɰɟɧɢɬɶ, ɩɨɬɨɦɭ ɱɬɨ ɧɚɪɭɲɟɧɢɹ ɜ 

ɫɨɝɥɚɫɨɜɚɧɧɨɣ ɪɚɛɨɬɟ ɫɢɫɬɟɦ ɩɨɞɞɟɪɠɚɧɢɹ ɫɬɚɛɢɥɶɧɨɫɬɢ ɝɟɧɨɦɚ ɹɜɥɹɸɬɫɹ 

ɧɚɱɚɥɶɧɵɦ ɡɜɟɧɨɦ ɜ ɰɟɩɨɱɤɟ ɫɨɛɵɬɢɣ, ɩɪɢɜɨɞɹɳɢɯ ɤ ɡɥɨɤɚɱɟɫɬɜɟɧɧɨɣ 

ɬɪɚɧɫɮɨɪɦɚɰɢɢ ɤɥɟɬɤɢ. 
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ɚɚ2. ʛАТʔРИАʚЫ И ʛʔТОʓЫ 

 

ȼ ɯɨɞɟ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɛɵɥɢ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɵ ɞɚɧɧɵɟ ɨɛɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ 602 

ɛɨɥɶɧɵɯ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɢ 114 ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢ ɡɞɨɪɨɜɵɯ ɞɨɛɪɨɜɨɥɶɰɟɜ, ɫɨɫɬɚɜɢɜɲɢɯ 

ɝɪɭɩɩɭ ɤɨɧɬɪɨɥɹ. Ⱦɢɚɝɧɨɡ ɭɱɚɫɬɧɢɤɨɜ ɷɤɫɩɟɪɢɦɟɧɬɚ ɜ ɫɪɚɜɧɢɜɚɟɦɵɯ ɝɪɭɩɩɚɯ 

ɩɪɟɞɫɬɚɜɥɟɧ ɜ ɬɚɛɥ. 1. ȿɝɨ ɭɫɬɚɧɚɜɥɢɜɚɥɢ ɫɨɝɥɚɫɧɨ ɤɥɢɧɢɱɟɫɤɢɦ 

ɪɟɤɨɦɟɧɞɚɰɢɹɦ ȼɈɁ (2008). 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

Ɍɚɛɥɢɰɚ 1 - ɏɚɪɚɤɬɟɪɢɫɬɢɤɚ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɩɪɢ ɪɚɡɥɢɱɧɵɯ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹɯ 

Ⱦɢɚɝɧɨɡ ɑɢɫɥɨ ɩɪɨɛ 
ɉɨɥ ȼɨɡɪɚɫɬ, ɝɨɞɵ: 

ɦɟɞɢɚɧɚ Ɇ ɠ 

ɏɆɉɁ 480 211 269 63 

ɗɌ  196 70 126 65 

ɂɉ  199 109 90 62 

ɆɎ  74 29 45 67 

ɈɅ  13 8 5 57 

ɏɆɅ  24 6 18 67 

Ƚɟɫɬɨɡ  29 0 29 40 

ɇɢɡɤɢɟ ɧɚɝɪɭɡɤɢ 
ɦɭɬɚɰɢɢ JAK V617F 

56 27 29 45 

Ƚɪɭɩɩɚ ɤɨɧɬɪɨɥɹ  114 72 42 21 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 
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ȼɵɞɟɥɟɧɢɟ ȾɇɄ ɢɡ ɥɟɣɤɨɰɢɬɨɜ ɩɟɪɢɮɟɪɢɱɟɫɤɨɣ ɤɪɨɜɢ ɩɪɨɜɨɞɢɥɢ ɫ 

ɩɨɦɨɳɶɸ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ [57]. ɋɚɦɢ ɦɚɝɧɢɬɧɵɟ ɱɚɫɬɢɰɵ ɛɵɥɢ 

ɢɡɝɨɬɨɜɥɟɧɵ ɜ ɂɧɫɬɢɬɭɬɟ Ɏɢɡɢɤɢ ɋɈ ɊȺɇ ɩɭɬɟɦ ɯɢɦɢɱɟɫɤɨɝɨ ɫɨɨɫɚɠɞɟɧɢɹ 

ɢɨɧɨɜ Fe2 ɢ Fe3 ɜ ɳɟɥɨɱɧɨɦ ɪɚɫɬɜɨɪɟ ɫ ɩɨɫɥɟɞɭɸɳɟɣ ɨɛɪɚɛɨɬɤɨɣ ɜ 

ɝɢɞɪɨɬɟɪɦɚɥɶɧɵɯ ɭɫɥɨɜɢɹɯ. 100 ɦɥ ɪɚɫɬɜɨɪɚ (1M FeSO4, 7H2O ɢ 2M FeCl3) 

ɬɳɚɬɟɥɶɧɨ ɩɟɪɟɦɟɲɢɜɚɥɢ ɢ ɞɨɛɚɜɥɹɥɢ ɤ 8M ɝɢɞɪɨɤɫɢɞɭ ɚɦɦɨɧɢɹ ɩɪɢ 

ɩɨɫɬɨɹɧɧɨɦ ɩɟɪɟɦɟɲɢɜɚɧɢɢ ɩɪɢ 25°C. ɉɨɥɭɱɟɧɧɵɟ ɬɚɤɢɦ ɨɛɪɚɡɨɦ ɱɚɫɬɢɰɵ 

ɩɪɨɹɜɥɹɥɢ ɫɢɥɶɧɵɟ ɦɚɝɧɢɬɧɵɟ ɫɜɨɣɫɬɜɚ. ɉɪɢɦɟɫɧɵɟ ɢɨɧɵ (ɯɥɨɪɢɞɵ ɢ 

ɫɭɥɶɮɚɬɵ) ɥɢɤɜɢɞɢɪɨɜɚɥɢ, ɩɪɨɦɵɜɚɹ ɱɚɫɬɢɰɵ ɝɨɪɹɱɟɣ ɞɢɫɬɢɥɥɢɪɨɜɚɧɧɨɣ 

ɜɨɞɨɣ. ȼɵɯɨɞ ɨɫɚɠɞɟɧɧɵɯ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ ɨɩɪɟɞɟɥɹɥɢ ɩɪɢ ɩɨɦɨɳɢ 

ɭɞɚɥɟɧɢɹ ɢɡɜɟɫɬɧɵɯ ɚɥɢɤɜɨɬ ɫɭɫɩɟɧɡɢɢ ɢ ɫɭɲɤɢ ɞɨ ɩɨɫɬɨɹɧɧɨɣ ɦɚɫɫɵ ɩɪɢ 

60°ɋ. ȼ ɢɬɨɝɟ ɦɚɝɧɢɬɧɵɟ ɱɚɫɬɢɰɵ ɞɢɫɩɟɪɝɢɪɨɜɚɥɢ ɜ Ɍȿ-ɛɭɮɟɪɟ (10 ɦɆ Ɍɪɢɫ-

HCl ɢ 1 ɦɆ ɗȾɌȺ, ɪɇ 8,0) ɢ ɯɪɚɧɢɥɢ ɩɪɢ ɢɫɯɨɞɧɨɣ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɢ 10 ɦɝ/ɦɥ. 

ɉɨɥɭɱɟɧɧɵɟ ɦɚɝɧɢɬɧɵɟ ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰɵ ɛɵɥɢ ɫɬɚɛɢɥɶɧɵ ɩɪɢ ɤɨɦɧɚɬɧɨɣ 

ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟ (25-30°ɋ) ɛɟɡ ɚɝɥɨɦɟɪɚɰɢɢ. ɋɪɟɞɧɢɣ ɪɚɡɦɟɪ ɱɚɫɬɢɰ, 

ɨɩɪɟɞɟɥɟɧɧɵɣ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ ɩɪɨɫɜɟɱɢɜɚɸɳɟɣ ɷɥɟɤɬɪɨɧɧɨɣ ɦɢɤɪɨɫɤɨɩɢɢ, 

ɫɨɫɬɚɜɥɹɥ ɨɤɨɥɨ 40 ɧɦ.  

ɉɨɥɭɱɟɧɢɟ Ag-Fe3O4 ɩɪɨɜɨɞɢɥɢ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ ɨɛɪɚɡɨɜɚɧɢɹ ɦɢɰɟɥɥɹɪɧɵɯ 

ɫɬɪɭɤɬɭɪ ɩɪɢ ɨɛɪɚɛɨɬɤɟ ɭɥɶɬɪɚɡɜɭɤɨɦ ɪɚɫɬɜɨɪɚ, ɫɨɞɟɪɠɚɳɟɝɨ ɱɚɫɬɢɰɵ Fe3O4 ɜ 

ɨɪɝɚɧɢɱɟɫɤɨɣ ɮɚɡɟ ɢ AgNO3 ɜ ɜɨɞɟ (ɪɢɫ. 2). ɉɨɞ ɜɨɡɞɟɣɫɬɜɢɟɦ ɭɥɶɬɪɚɡɜɭɤɚ 

ɩɨɫɬɚɜɥɹɟɬɫɹ ɷɧɟɪɝɢɹ, ɧɟɨɛɯɨɞɢɦɚɹ ɞɥɹ ɮɨɪɦɢɪɨɜɚɧɢɹ ɦɢɤɪɨɷɦɭɥɶɫɢɢ, 

ɫɬɚɛɢɥɢɡɢɪɭɟɦɨɣ ɧɚɧɨɱɚɫɬɢɰɚɦɢ, ɤɨɬɨɪɵɟ ɫɚɦɨɭɩɨɪɹɞɨɱɢɜɚɸɬɫɹ ɧɚ ɝɪɚɧɢɰɟ 

ɪɚɡɞɟɥɚ ɠɢɞɤɨɫɬɶ/ɠɢɞɤɨɫɬɶ [17]. 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

 

Ɋɢɫɭɧɨɤ 2 – ɋɯɟɦɚ ɦɢɰɟɥɥɹɪɧɨɝɨ ɫɢɧɬɟɡɚ ɝɟɬɟɪɨɞɢɦɟɪɨɜ Ag-Fe3O4 
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Ⱦɥɹ ɩɨɥɭɱɟɧɢɹ ȾɇɄ ɛɪɚɥɢ 30 ɦɤɥ ɨɛɪɚɡɰɚ ɢ ɞɨɛɚɜɥɹɥɢ ɤ ɧɟɦɭ 30 ɦɤɥ 1% 

ɪɚɫɬɜɨɪ ɞɨɞɟɰɢɥɫɭɥɶɮɚɬɚ ɧɚɬɪɢɹ. ɉɪɨɛɢɪɤɭ ɩɟɪɟɦɟɲɢɜɚɥɢ ɧɚ ɜɨɪɬɟɤɫɟ ɢ 

ɢɧɤɭɛɢɪɨɜɚɥɢ ɩɪɢ ɤɨɦɧɚɬɧɨɣ ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟ ɜ ɬɟɱɟɧɢɟ ɦɢɧɭɬɵ. ɉɨɫɥɟ ɢɧɤɭɛɚɰɢɢ 

ɤ ɥɢɡɚɬɭ ɤɥɟɬɨɤ ɞɨɛɚɜɥɹɥɢ 10 ɦɤɥ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ, ɩɨɤɪɵɬɵɯ ɫɟɪɟɛɪɨɦ, ɫ 

ɩɨɫɥɟɞɭɸɳɢɦ ɜɧɟɫɟɧɢɟɦ 75 ɦɤɥ ɛɭɮɟɪɚ ɞɥɹ ɫɜɹɡɵɜɚɧɢɹ (1,25Ɇ NaCl ɢ 10% 

ɉɗȽ 6000). ɋɭɫɩɟɧɡɢɸ ɜɡɛɚɥɬɵɜɚɥɢ ɢ ɨɫɬɚɜɥɹɥɢ ɧɚ 3 ɦɢɧɭɬɵ ɩɪɢ ɤɨɦɧɚɬɧɨɣ 

ɬɟɦɩɟɪɚɬɭɪɟ. Ɇɚɝɧɢɬɧɵɟ ɱɚɫɬɢɰɵ ɢɦɦɨɛɢɥɢɡɨɜɚɥɢ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ ɜɧɟɲɧɟɝɨ 

ɦɚɝɧɢɬɚ ɢ ɫɥɢɜɚɥɢ ɫɭɩɟɪɧɚɬɚɧɬ. Ɇɚɝɧɢɬɧɵɣ ɨɫɚɞɨɤ ɩɪɨɦɵɜɚɥɢ 70% ɷɬɚɧɨɥɨɦ ɢ 

ɫɭɲɢɥɢ 10 ɦɢɧɭɬɵ ɩɪɢ 65°ɋ. ɉɨɫɥɟ ɨɫɚɞɨɤ ɪɟɫɭɫɩɟɧɞɢɪɨɜɚɥɢ ɜ 50 ɦɤɥ Ɍȿ-

ɛɭɮɟɪɚ (10ɦɆ Ɍɪɢɫ-HCl, 1ɦɆ ɗȾɌȺ, ɪɇ 8,0) ɢ ȾɇɄ, ɫɜɹɡɚɧɧɭɸ ɫ ɦɚɝɧɢɬɧɵɦɢ 

ɱɚɫɬɢɰɚɦɢ, ɷɥɸɢɪɨɜɚɥɢ 5 ɦɢɧɭɬɧɨɣ ɢɧɤɭɛɚɰɢɟɣ ɩɪɢ 65°ɋ. ɋɭɩɟɪɧɚɬɚɧɬ ɫ ȾɇɄ 

ɜɧɨɫɢɥɢ ɜ ɧɨɜɭɸ ɩɪɨɛɢɪɤɭ ɢ ɚɧɚɥɢɡɢɪɨɜɚɥɢ. 

Ʉɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢɸ ȾɇɄ ɢɡɦɟɪɹɥɢ ɩɪɢ ɩɨɦɨɳɢ ɧɚɛɨɪɚ dsDNA HS Assay Kit 

ɧɚ ɮɥɸɨɪɢɦɟɬɪɟ Qubit («Invitrogen», ɋɒȺ). 

ȼɵɹɜɥɟɧɢɟ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ Arg399Gln ɜ ɝɟɧɟ XRCC1 ɩɪɨɜɨɞɢɥɢ 

ɦɟɬɨɞɨɦ ɉɐɊ-Ɋȼ ɫ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟɦ ɫɢɫɬɟɦɵ TaqMan Assay ɢ ɞɜɭɯ ɩɚɪ 

ɨɥɢɝɨɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɵɯ ɩɪɚɣɦɟɪɨɜ, ɫɩɟɰɢɮɢɱɧɵɯ ɤ ɭɱɚɫɬɤɭ ɝɟɧɚ XRCC1 (F: 

GTA-AGG-AGT-GGG-TGC-TGG-ACT-GT; R: GTC-TGA-CTC-CCC-TCC-

AGA-TTC-C) ɢ ɞɜɭɯ ɡɨɧɞɨɜ (A-ɚɥɥɟɥɶ: FAM-CTG-CCC-TCC-CAG-AGG-

TAA-GGC-CTC-BHQ1; G-ɚɥɥɟɥɶ: HEX-CTG-CCC-TCC-CGG-AGG-TAA-

GGC-C-BHQ1). 

ɋɬɚɬɢɫɬɢɱɟɫɤɭɸ ɨɛɪɚɛɨɬɤɭ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɨɜ ɪɚɫɩɪɟɞɟɥɟɧɢɹ ɱɚɫɬɨɬ 

ɩɨɥɢɦɨɪɮɧɵɯ ɜɚɪɢɚɧɬɨɜ ɝɟɧɚ XRCC1 ɫɪɟɞɢ ɫɪɚɜɧɢɜɚɟɦɵɯ ɝɪɭɩɩ ɩɪɨɜɨɞɢɥɢ 

ɦɟɬɨɞɨɦ ɯ2 ɜ ɫɨɨɬɜɟɬɫɬɜɢɢ ɫ ɚɞɞɢɬɢɜɧɨɣ ɦɨɞɟɥɶɸ ɫ ɩɨɦɨɳɶɸ  

ɜɟɛ-ɩɪɢɥɨɠɟɧɢɹ «Ƚɟɧɟɬɢɱɟɫɤɢɣ ɤɚɥɶɤɭɥɹɬɨɪ» ɧɚ ɫɚɣɬɟ ɈɈɈ «Ƚɟɧɗɤɫɩɟɪɬ» 

(http://www.gen-exp.ru/calculator_or.php). 

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ

ɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚɚ 

http://www.gen-exp.ru/calculator_or.php
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ȼ ɪɚɦɤɚɯ ɞɚɧɧɨɝɨ ɢɫɫɥɟɞɨɜɚɧɢɹ ɩɪɨɜɟɞɟɧ ɚɧɚɥɢɡ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ 

Arg399Gln ɝɟɧɚ ɫɢɫɬɟɦɵ ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ȾɇɄ XRCC1 ɜ ɨɬɧɨɲɟɧɢɢ ɪɢɫɤɚ 

ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɝɟɫɬɨɡɚ, ɨɫɬɪɨɝɨ ɥɟɣɤɨɡɚ ɢ ɏɆɉɁ. 

ɂɫɯɨɞɹ ɢɡ ɩɨɫɬɚɜɥɟɧɧɵɯ ɡɚɞɚɱ, ɛɵɥɢ ɩɨɥɭɱɟɧɵ ɫɥɟɞɭɸɳɢɟ ɪɟɡɭɥɶɬɚɬɵ: 

1) ɉɨɤɚɡɚɧɨ ɭɫɩɟɲɧɨɟ ɢɫɩɨɥɶɡɨɜɚɧɢɟ ɦɚɝɧɢɬɧɵɯ ɱɚɫɬɢɰ ɩɨɤɪɵɬɵɯ 

ɫɟɪɟɛɪɨɦ ɜ ɜɵɞɟɥɟɧɢɢ ȾɇɄ ɢɡ ɥɟɣɤɨɰɢɬɨɜ ɩɟɪɢɮɟɪɢɱɟɫɤɨɣ ɤɪɨɜɢ ɱɟɥɨɜɟɤɚ; 

2) ɇɟ ɜɵɹɜɥɟɧɨ ɞɨɫɬɨɜɟɪɧɨɣ ɫɜɹɡɢ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ Arg399Gln ɫ 

ɪɚɡɜɢɬɢɟɦ ɏɆɉɁ; 

3) Ɉɛɧɚɪɭɠɟɧ ɭɪɨɜɟɧɶ ɡɧɚɱɢɦɨɫɬɢ ɛɥɢɡɤɢɣ ɤ ɫɬɚɬɢɫɬɢɱɟɫɤɨɣ 

ɬɟɧɞɟɧɰɢɢ ɭ ɩɚɰɢɟɧɬɨɜ ɫ ɧɢɡɤɢɦɢ ɧɚɝɪɭɡɤɚɦɢ ɦɭɬɚɰɢɢ JAK V617F ɢ 

ɝɟɫɬɨɡɨɦ ɞɥɹ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ Arg399Gln; 

4) ɋɜɹɡɶ ɪɢɫɤɚ ɪɚɡɜɢɬɢɹ ɨɫɬɪɨɝɨ ɥɟɣɤɨɡɚ ɢ ɢɡɭɱɚɟɦɨɝɨ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦɚ 

ɧɟ ɩɨɞɬɜɟɪɞɢɥɚɫɶ, ɧɨ ɬɪɟɛɭɟɬ ɞɚɥɶɧɟɣɲɟɝɨ ɢɡɭɱɟɧɢɹ. 
аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа

аааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааааа 
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BCR-ABL – ɝɢɛɪɢɞɧɵɣ ɛɟɥɨɤ, ɩɪɨɞɭɤɬ ɝɢɛɪɢɞɧɨɝɨ ɝɟɧɚ BCR-ABL1; 

ɨɧɤɨɛɟɥɨɤ; 

BER (base excision repair) – ɷɤɫɰɢɡɢɨɧɧɚɹ ɪɟɩɚɪɚɰɢɹ ɨɫɧɨɜɚɧɢɣ; 

Jak2 – ɝɟɧ ɬɢɪɨɡɢɧɨɜɨɣ ɹɧɭɫ-ɤɢɧɚɡɵ; 

XRCC1 (X-ray repair cross-complementing protein 1) – ɩɟɪɟɤɪɟɫɬɧɨ-

ɞɨɩɨɥɧɹɸɳɢɣ ɛɟɥɨɤ 1 ɪɟɩɚɪɚɰɢɢ ɪɟɧɬɝɟɧɨɜɫɤɢɯ ɥɭɱɟɣ; 

ȺɎɄ – ɚɤɬɢɜɧɵɟ ɮɨɪɦɵ ɤɢɫɥɨɪɨɞɚ; 

ȾɇɄ – ɞɟɡɨɤɫɢɪɢɛɨɧɭɤɥɟɢɧɨɜɚɹ ɤɢɫɥɨɬɚ; 

ɂɉ – ɢɫɬɢɧɧɚɹ ɩɨɥɢɰɢɬɟɦɢɹ; 

ɆɎ – ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡ; 

ɈɅ – ɨɫɬɪɵɣ ɥɟɣɤɨɡ; 

ɈɅɅ – ɥɢɦɮɨɛɥɚɫɬɧɵɣ ɥɟɣɤɨɡ; 

ɈɆɅ – ɦɢɟɥɨɛɥɚɫɬɧɵɣ ɥɟɣɤɨɡ; 

Ɉɇɉ – ɨɞɧɨɧɭɤɥɟɨɬɢɞɧɵɣ ɩɨɥɢɦɨɪɮɢɡɦ; 

ɉɆɎ – ɩɟɪɜɢɱɧɵɣ ɦɢɟɥɨɮɢɛɪɨɡ; 

ɉɐɊ-Ɋȼ – ɩɨɥɢɦɟɪɚɡɧɚɹ ɰɟɩɧɚɹ ɪɟɚɤɰɢɹ ɜ ɪɟɚɥɶɧɨɦ ɜɪɟɦɟɧɢ; 

ɏɆɅ – ɏɪɨɧɢɱɟɫɤɢɣ ɦɢɟɥɨɥɟɣɤɨɡ; 

ɏɆɉɁ – ɯɪɨɧɢɱɟɫɤɢɟ ɦɢɟɥɨɩɪɨɥɢɮɟɪɚɬɢɜɧɵɟ ɡɚɛɨɥɟɜɚɧɢɹ; 

ɗɌ – ɷɫɫɟɧɰɢɚɥɶɧɚɹ ɬɪɨɦɛɨɰɢɬɟɦɢɹ. 
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