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Íà îñíîâàíèè äàííûõ ðåãèñòðà íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáîëåâàíèé â Ðåñïóáëèêå Äàãåñòàí «Íåéðîðåãèñòð Äàãåñòàíà» îöåíå-
íà ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü ïðîãðåññèðóþùèõ ìûøå÷íûõ äèñòðîôèé Äþøåííà/Áåêêåðà (ÏÌÄ Ä/Á). Îáñëåäîâàíî íàñåëåíèå
41 ðàéîíà è 10 ãîðîäîâ. Ñðåäíÿÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü ÏÌÄ Ä/Á â Ðåñïóáëèêå ñîñòàâèëà 6,00 ± 0,64 / 100 000 ìóæ÷èí. Íàèáî-
ëåå âûñîêèå çíà÷åíèÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè âûÿâëåíû â Ãåðãåáèëüñêîì (39,61/100 000) è Ëàêñêîì (33,43/100 000) ðàéîíàõ.
Àíàëèç ìåæýòíè÷åñêèõ ðàçëè÷èé â ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè ÏÌÄ Ä/Á, ïîêàçàë, ÷òî íàèáîëåå ÷àñòî ñëó÷àè ÏÌÄ Ä/Á çàðåãèñòðè-
ðîâàíû ñðåäè êóìûêîâ (1:6977) è ðóòóëüöåâ (1:4129).
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Ââåäåíèå

ÏÌÄ Ä/Á ÿâëÿþòñÿ íàèáîëåå ðàñïðîñòðàí¸ííûìè
íàñëåäñòâåííûìè çàáîëåâàíèÿìè íåðâíî-ìûøå÷íîé
ñèñòåìû è íàñëåäóþòñÿ ïî Õ-ñöåïëåííîìó ðåöåññèâíî-
ìó òèïó. Èõ ÷àñòîòà ñîñòàâëÿåò ñîîòâåòñòâåííî 1:3500 è
1:20 000 ðîæä¸ííûõ ìàëü÷èêîâ [7, 19]. Ìèîäèñòðîôèÿ
Äþøåííà (ÌÄÄ) — áîëåå òÿæ¸ëàÿ ôîðìà áîëåçíè, íà-
÷èíàåòñÿ â âîçðàñòå 2—5 ëåò ñî ñëàáîñòè ìûøö òàçîâîãî
ïîÿñà è ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëîâ íîã. Õàðàêòåðíîé ÷åð-
òîé áîëüíûõ ÿâëÿåòñÿ ïñåâäîãèïåðòðîôèÿ èêðîíîæíûõ,
ÿãîäè÷íûõ, äåëüòîâèäíûõ è äðóãèõ ìûøö. Çàáîëåâàíèå
áûñòðî ïðîãðåññèðóåò: ðàçâèâàþòñÿ ïàðåçû, àòðîôèè è
êîíòðàêòóðû ìûøö, ïðèâîäÿùèå ê îáåçäâèæåííîñòè.
Ïðèìåðíî ó 73% ïàöèåíòîâ âûÿâëåíû ðàçëè÷íûå ïðî-
ÿâëåíèÿ ñåðäå÷íîé ïàòîëîãèè. Áîëüøàÿ ÷àñòü áîëüíûõ
(îêîëî 90%) óìèðàåò äî 20 ëåò îò ñîïóòñòâóþùèõ ðåñïè-
ðàòîðíûõ îñëîæíåíèé, ñâÿçàííûõ ñ íàðóøåíèåì äûõà-
íèÿ [7, 14]. Ìûøå÷íàÿ äèñòðîôèÿ Áåêêåðà (ÌÄÁ) õà-
ðàêòåðèçóåòñÿ áîëåå ïîçäíèì äåáþòîì (â 10—20 ëåò),
äîáðîêà÷åñòâåííûì òå÷åíèåì è íåîäíîðîäíîñòüþ êëè-
íè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé. ×àñòî ó áîëüíûõ ïðåîáëàäàåò

êàðòèíà êàðäèîìèîïàòèè ïðè îòñóòñòâèè èëè â íåáîëü-
øîé ñòåïåíè ïîðàæåíèÿ ñêåëåòíûõ ìûøö. Äëÿ ÌÄÁ õà-
ðàêòåðíî ñîõðàíåíèå ñïîñîáíîñòè ê ñàìîñòîÿòåëüíîé
õîäüáå íà ïðîòÿæåíèè 15—20 ëåò îò íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ
è ìåäëåííîå ïðîãðåññèðîâàíèå ñèìïòîìîâ ìûøå÷íîé
ñëàáîñòè [7]. Õàðàêòåðíûì äëÿ ÏÌÄ Ä/Á ÿâëÿåòñÿ ïî-
âûøåíèå óðîâíÿ êðåàòèíôîñôîêèíàçû (ÊÔÊ) â ñûâî-
ðîòêå êðîâè (ïðè ÌÄÄ óðîâåíü ïîâûøàåòñÿ
â 100—200 ðàç).

Ìèîäèñòðîôèè Äþøåííà è Áåêêåðà ÿâëÿþòñÿ àë-
ëåëüíûìè çàáîëåâàíèÿìè è îáóñëîâëåíû ìóòàöèÿìè
îäíîãî ãåíà äèñòðîôèíà (DMD; ñîäåðæèò 79 êîðîòêèõ
ýêçîíîâ è 78 äëèííûõ èíòðîíîâ) â õðîìîñîìíîì ëîêó-
ñå Õð21 [18]. Èìåííî ïîýòîìó â ïîñëåäíåå âðåìÿ ïðè-
íÿòî îáúåäèíÿòü ýòè ôîðìû îáùèì òåðìèíîì äèñòðî-

ôèíîïàòèè è ðàññìàòðèâàòü êàê ÏÌÄ Ä/Á. Â 55—65%
ñëó÷àåâ ê ðàçâèòèþ çàáîëåâàíèÿ ïðèâîäÿò äåëåöèè ãåíà
DMD ðàçëè÷íîé ïðîòÿæ¸ííîñòè, â 5—10% ïðè÷èíîé
ÿâëÿþòñÿ äóïëèêàöèè, â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ èìåþò ìåñ-
òî òî÷êîâûå ìóòàöèè. Â òðåòè ñëó÷àåâ çàáîëåâàíèå ÿâ-
ëÿåòñÿ ðåçóëüòàòîì ìóòàöèè de novo [7, 18]. Òÿæ¸ëàÿ
ôîðìà ÌÄÄ ðàçâèâàåòñÿ îáû÷íî ïðè íàëè÷èè ìóòàöèé,

* Ðàáîòà âûïîëíåíà ïðè ÷àñòè÷íîì ôèíàíñèðîâàíèè ãðàíòà ÐÔÔÈ 14-04-00525.



ïîâðåæäàþùèõ ðàìêó ñ÷èòûâàíèÿ êîäèðóþùåé îáëàñ-
òè ãåíà ëèáî íàðóøàþùèõ ñòðóêòóðó ôóíêöèîíàëüíî
çíà÷èìûõ äîìåíîâ äèñòðîôèíà, ãðóáî íàðóøàÿ ñèíòåç
èëè ôóíêöèè áåëêà. Ó áîëüíûõ ÌÄÁ èìåþò ìåñòî
âíóòðåííèå äåëåöèè èëè äóïëèêàöèè ãåíà, ïðè êîòî-
ðûõ ÷àñòè÷íî ñîõðàíÿåòñÿ ôóíêöèîíàëüíàÿ àêòèâíîñòü
äèñòðîôèíà [17].

Îäíîé èç ôîðì ìîíèòîðèíãà ñåìåé ñ ÏÌÄ Ä/Á ÿâ-
ëÿþòñÿ ðåãèñòðû íàñëåäñòâåííûõ áîëåçíåé èëè ðåãèñò-
ðû íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáîëåâàíèé. Íàïðèìåð, åâðî-
ïåéñêàÿ îðãàíèçàöèÿ TREAT-NMD îáúåäèíÿåò ìåäè-
öèíñêèå öåíòðû, íàó÷íûå ìåäèöèíñêèå îðãàíèçàöèè,
ôàðìàöåâòè÷åñêèå êîìïàíèè, îáùåñòâåííûå îðãàíèçà-
öèè ïàöèåíòîâ, çàíèìàþùèåñÿ ïðîáëåìàìè íåðâíî-ìû-
øå÷íûõ çàáîëåâàíèé. Çàäà÷åé îáúåäèíåíèÿ ÿâëÿåòñÿ
ðàçðàáîòêà ñòàíäàðòîâ ëå÷åíèÿ, óëó÷øåíèÿ êà÷åñòâà ìå-
äèöèíñêîé ïîìîùè, ðàñïðîñòðàíåíèÿ èíôîðìàöèè î
íîâåéøèõ äîñòèæåíèÿõ íàóêè ñðåäè âðà÷åé è ñïåöèàëè-
ñòîâ. TREAT-NMD ñîçäàåò ìåæäóíàðîäíûé ðåãèñòð áî-
ëüíûõ ñ ðàçëè÷íûìè âèäàìè íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáîëå-
âàíèé (â ïåðâóþ î÷åðåäü ñ ìèîäèñòðîôèåé Äþøåí-
íà—Áåêêåðà, ñî ñïèíàëüíîé ìûøå÷íîé àòðîôèåé), êî-
òîðûé ñîñòîèò èç íàöèîíàëüíûõ ðåãèñòðîâ ðàçíûõ
ñòðàí. Äàííûå ðåãèñòðà ïîìîãóò ñîáðàòü èíôîðìàöèþ
îá îñîáåííîñòÿõ òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ â ðàçëè÷íûõ ñòðà-
íàõ, îáåñïå÷èòü ïîääåðæêó ïî óëó÷øåíèþ êà÷åñòâà ìå-
äèöèíñêîé ïîìîùè è ñòàíäàðòîâ äèàãíîñòèêè è ëå÷å-
íèÿ áîëüíûõ ñ ìèîäèñòðîôèåé Äþøåííà è ñïèíàëüíîé
àìèîòðîôèåé. Ôàðìàöåâòè÷åñêèå êîìïàíèè è èññëåäî-
âàòåëüñêèå öåíòðû ìîãóò áûñòðî ïîëó÷èòü íóæíóþ èí-
ôîðìàöèþ èç ãëîáàëüíîãî ðåãèñòðà, îäíàêî ïåðñîíàëü-
íûå äàííûå î ïàöèåíòå áóäóò çàøèôðîâàíû è äîñòóïíû
òîëüêî êóðàòîðó íàöèîíàëüíîãî ðåãèñòðà [20]. Âî ìíî-
ãèõ ñòðàíàõ åñòü ñîáñòâåííûå íàöèîíàëüíûå ðåãèñòðû
âðîæä¸ííîé è íàñëåäñòâåííîé, â òîì ÷èñëå íåðâíî-ìû-
øå÷íîé ïàòîëîãèè. Íà òåððèòîðèè Ðîññèéñêîé Ôåäåðà-
öèè òàêèå ðåãèñòðû ÷àùå çàõâàòûâàþò îòäåëüíûå îáëàñ-
òè, ãîðîäà è èìåþò áîëåå óçêîå íàïðàâëåíèå [9—12, 17].

Öåëüþ äàííîé ðàáîòû áûëî èçó÷åíèå îñîáåííîñòè
ðàñïðîñòðàíåíèÿ ïðîãðåññèðóþùèõ ìûøå÷íûõ äèñòðî-
ôèé Äþøåííà/Áåêêåðà â ðàéîíàõ è ãîðîäàõ, à òàêæå
â ðàçëè÷íûõ ýòíè÷åñêèõ ãðóïïàõ Ðåñïóáëèêè Äàãåñòàí
(ÐÄ) íà îñíîâàíèè äàííûõ «Íåéðîðåãèñòðà Äàãåñòàíà».

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû

Â ÐÄ ïðîæèâàþò 2946 òûñ. ÷åë. (â 10 ãîðîäàõ è
41 ñåëüñêîì ðàéîíå), ãîâîðÿùèõ íà 42 ÿçûêàõ (102 íàðîä-
íîñòè). ÐÄ õàðàêòåðèçóåòñÿ âûñîêîé ðîæäàåìîñòüþ, óíè-
êàëüíîé äåìîãðàôè÷åñêîé è ãåíåòè÷åñêîé ñòðóêòóðîé,
ïðåäïî÷òåíèåì îäíîíàöèîíàëüíûõ è êðîâíîðîäñòâåí-
íûõ áðàêîâ, òåððèòîðèàëüíîé èçîëÿöèåé ðÿäà ãîðíûõ
ðàéîíîâ [2]. Ó÷èòûâàÿ äàííûé ôàêò, àíàëèç òåððèòîðè-
àëüíîãî ðàñïðîñòðàíåíèÿ ÏÌÄ Ä/Á ïðîâåä¸í ñ ó÷¸òîì
ðàñïîëîæåíèÿ ðàéîíîâ Ðåñïóáëèêè: ðàâíèííûå ðàéîíû,
ïðåäãîðíûå, ãîðíûå, ãîðîäà.

Àíàëèç ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè è êëèíèêî-ãåíåòè÷åñêèõ
îñîáåííîñòåé ïðîâåä¸í ñ èñïîëüçîâàíèåì äàííûõ ðåãè-
ñòðà íàñëåäñòâåííûõ íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáîëåâàíèé
(ÍÍÌÇ). «Íåéðîðåãèñòð Äàãåñòàíà» áûë ñîçäàí
â 2005—2012 ãã. (çàðåãèñòðèðîâàí â 2013 ã.) íà ïëàòôîðìå
äëÿ ðàçðàáîòêè äèàãíîñòè÷åñêèõ ïðîãðàìì xGen IDS
ñ èñïîëüçîâàíèåì ÿçûêà ïðîãðàììèðîâàíèÿ Visual Basic
â ñðåäå ðàçðàáîòêè MS Visual Studio 98. Â ðåãèñòð âîøëè
àðõèâíûå äàííûå, ïîëó÷åííûå èç ðåñïóáëèêàíñêèõ, ãî-
ðîäñêèõ è ðàéîííûõ ÌÑÝÊ, ïîëèêëèíèê, íåâðîëîãè÷å-
ñêèõ ñòàöèîíàðîâ, ìåäñàí÷àñòåé, ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîé
êîíñóëüòàöèè, êîíñóëüòàòèâíîãî ïðè¸ìà êàôåäðû íåâðî-
ëîãèè ôàêóëüòåòà ïîäãîòîâêè êàäðîâ è ïåðåïîäãîòîâêè
ñïåöèàëèñòîâ Äàãåñòàíñêîé ãîñóäàðñòâåííîé ìåäèöèí-
ñêîé àêàäåìèè. Äàííûå î ïàöèåíòàõ, ïîëó÷åííûå èç ðàç-
íûõ èñòî÷íèêîâ óòî÷íÿëèñü è äîïîëíÿëèñü ëè÷íûì îá-
ñëåäîâàíèåì ïðîáàíäîâ è èõ ñåìåé (ïóò¸ì âûçîâà íà êîí-
ñóëüòàöèþ), à òàêæå â ýêñïåäèöèîííûõ ïîåçäêàõ ïî ìåñòó
ïðîæèâàíèÿ áîëüíûõ. Íà ïàöèåíòîâ çàïîëíÿëàñü ñïåöè-
àëüíî ðàçðàáîòàííàÿ ìåäèöèíñêàÿ êàðòà ôåíîòèïà.

Ó÷èòûâàÿ Õ-ñöåïëåííûé (Õ-ñö.) òèï íàñëåäîâàíèÿ
çàáîëåâàíèÿ, ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü ÏÌÄ Ä/Á ðàññ÷èòàíà
êàê îòíîøåíèå ðåàëüíîãî ÷èñëà áîëüíûõ ê ÷èñëåííîñòè
ìóæñêîãî íàñåëåíèÿ (íà 100 000 ìóæ÷èí). Òàê êàê â âû-
áîðêå áûëè ïðåäñòàâèòíëè ðàçëè÷íûõ íàöèîíàëü-
íîñòåé, äëÿ âîçìîæíîñòè îöåíêè ðàâíîìåðíîñòè ðàñ-
ïðîñòðàíåíèÿ ÏÌÄ Ä/Á â ðàçíûõ ýòíè÷åñêèõ ãðóïïàõ
òàêæå ïðîâåä¸í àíàëèç ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü çàáîëåâàíèÿ
â îñíîâíûõ ýòíîñàõ ÐÄ. Ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü ÏÌÄ Ä/Á
ðàññ÷èòàíà äëÿ ñëåäóþùèõ ýòíè÷åñêèõ ãðóïï: àâàðöû
(÷èñëåííîñòü ìóæ÷èí 423 704), äàðãèíöû (220 745), êó-
ìûêè (202 333), ëåçãèíû (196 237), ëàêöû (79 001), òàáà-
ñàðàíöû (29 619), ðóññêèå (52 010), ðóòóëüöû (8258). Äëÿ
ñðàâíåíèÿ îöåíîê ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè ìåæäó ïîïóëÿ-
öèÿìè èñïîëüçîâàíà ñòàòèñòèêà �2. Àíàëèç ðàâíîìåðíî-
ñòè òåððèòîðèàëüíîãî ðàñïðîñòðàíåíèÿ ÏÌÄ Ä/Á ïî
ýòíîñàì âûïîëíåí ñ èñïîëüçîâàíèåì F-ðàñïðåäåëåíèÿ
(óðîâåíü çíà÷èìîñòè �<0,01) [4].

Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ïàöèåíòîâ
ïðîâîäèëîñü â ëàáîðàòîðèè ÄÍÊ-äèàãíîñòèêè ÔÃÁÍÓ
«ÌÃÍÖ». Âñå ïàöèåíòû ïðè îáñëåäîâàíèè ïîäïèñàëè
ïèñüìåííîå èíôîðìèðîâàííîå ñîãëàñèå (â ñëó÷àå íåñî-
âåðøåííîëåòíèõ äåòåé èíôîðìèðîâàííîå ñîãëàñèå ïî-
ëó÷åíî ó èõ ðîäèòåëåé) íà äîáðîâîëüíîå ó÷àñòèå â îá-
ñëåäîâàíèè, íà çàáîð áèîëîãè÷åñêîãî ìàòåðèàëà (êðîâü)
è íà ïóáëèêàöèþ äàííûõ â îòêðûòîé ïå÷àòè. Íàñòîÿùåå
èññëåäîâàíèå îäîáðåíî ëîêàëüíûì ýòè÷åñêèì êîìèòå-
òîì ÔÃÁÍÓ «ÌÃÍÖ».

Ðåçóëüòàòû è îáñóæäåíèå

Íåéðîðåãèñòð Ðåñïóáëèêè Äàãåñòàí äëÿ íàñëåäñò-
âåííûõ íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáîëåâàíèé îõâàòûâàåò øè-
ðîêèé ñïåêòð íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáîëåâàíèé îò ðåäêèõ
ìîíîãåííûõ ôîðì, äî øèðîêî ðàñïðîñòðàí¸ííûõ ìíî-
ãîôàêòîðíûõ áîëåçíåé. Â îñíîâå ðåãèñòðà ëåæèò ýëåêò-
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ðîííàÿ êàðòà ïàöèåíòà, âêëþ÷àþùàÿ ðÿä ïàðàìåòðîâ,
ïîçâîëÿþùèõ ìàêñèìàëüíî ïîäðîáíî îïèñàòü ôåíî-
òèï/ãåíîòèï ïàöèåíòà è ÷ëåíîâ åãî ñåìüè.

Íåéðîðåãèñòð äëÿ ÍÍÌÇ âûïîëíÿåò ñëåäóþùèå
îñíîâíûå ôóíêöèè:

�ôîðìèðîâàíèå áàçû äàííûõ ïî ïàöèåíòàì
ñ ÍÍÌÇ è èõ ðîäñòâåííèêàì;

�ôîðìèðîâàíèå ãðóïïû ðèñêà ïóò¸ì ãåíåàëîãè÷å-
ñêîãî àíàëèçà, âûÿâëåíèå ëèö, ïîäëåæàùèõ ìåäèêî-ãå-
íåòè÷åñêîìó êîíñóëüòèðîâàíèþ, îáñëåäîâàíèþ, ìîëå-
êóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîé äèàãíîñòèêå, íàáëþäåíèþ è ëå-
÷åíèþ; âåäåíèå, óïðàâëåíèå è êîíòðîëü äèñïàíñåðíîãî
íàáëþäåíèÿ çà ïàöèåíòàìè è èõ ñåìüÿìè;

� àíàëèç íîâûõ ñëó÷àåâ çàáîëåâàíèÿ;
�ïîääåðæêà ïðîöåññà ïðèíÿòèÿ ïðîãíîñòè÷åñêèõ

ðåøåíèé î ðèñêå ïðîÿâëåíèÿ è òÿæåñòè íàñëåäñòâåííî-
ãî çàáîëåâàíèÿ â ñåìüå ïðè ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîì êîí-
ñóëüòèðîâàíèè;

�ìîíèòîðèíã ÍÍÌÇ â Ðåñïóáëèêå;
� ãðóïïèðîâêà äàííûõ â âèäå ñâîäíûõ òàáëèö ïî ðàç-

ëè÷íûì êðèòåðèÿì, êàðòîãðàôè÷åñêîå îïèñàíèå è ïîñòðî-
åíèå äèàãðàìì äëÿ îöåíêè ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè ÍÍÌÇ è
àíàëèçà å¸ äèíàìèêè, â öåëîì, ïî ÐÄ, à òàêæå â ðàçëè÷íûõ
ãîðîäàõ è ðàéîíàõ Ðåñïóáëèêè.

Â ðåãèñòð íàñëåäñòâåííûõ íåðâíî-ìûøå÷íûõ çàáî-
ëåâàíèé (ÍÍÌÇ) íà ïåðèîä 2014 ã. âîøëè äàííûå î
531 áîëüíîì èç 234 ðîäîñëîâíûõ ñ ðàçëè÷íûìè ÍÍÌÇ,
èç êîòîðûõ 87 ïàöèåíòîâ (èç 63 ñåìåé) èìåëè äèàãíîç
ÏÌÄ Ä/Á. Äàííûå ðåãèñòðà î ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè è
êëèíèêî-ãåíåòè÷åñêèõ îñîáåííîñòÿõ ÏÌÄ Ä/Á â ÐÄ
ïðîàíàëèçèðîâàíû.

Ñðåäíÿÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü ÏÌÄ Ä/Á ïî âñåé ÐÄ
ñîñòàâèëà 6,00 ± 0,64/100 000 (1:33 321 ìóæ÷èí).

Íà ðèñ. 1 ïðåäñòàâëåíà êàðòà ÐÄ, íà êîòîðîé îòðàæå-
íû çíà÷åíèÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè (íà 100 000 ìóæ÷èí)
ÏÌÄ Ä/Á â îòäåëüíûõ ðàéîíàõ. Ìàêñèìàëüíûå çíà÷å-
íèÿ âûÿâëåíû â Ãåðãåáèëüñêîì (39,61/100 000 ìóæ÷èí),
×àðîäèíñêîì (34,03), Ëàêñêîì (33,43), Êàðàáóäàõêåíò-
ñêîì (31,56), Êèçèëþðòîâñêîì (21,51) è Êóìòîðêàëèí-
ñêîì (23,52) ðàéîíàõ. Çíà÷åíèÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè
â ïðåäåëàõ 10—20/100 000 ìóæ÷èí âûÿâëåíû â Õàñàâþð-
òîâñêîì (13,78), Áîòëèõñêîì (10,85), Äàõàäàåâñêîì
(10,99), Êóëèíñêîì (17,72), Êóðàõñêîì (13,07), Ðóòóëü-
ñêîì (18,02) è Õóíçàõñêîì (12,58) ðàéîíàõ. Â îñòàëüíûõ
ðàéîíàõ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü ÏÌÄ Ä/Á îêàçàëàñü çíà-
÷èòåëüíî íèæå, ëèáî áîëüíûå íå áûëè âûÿâëåíû.

Àíàëèç ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè (ðèñ. 2) ÏÌÄ Ä/Á â çà-
âèñèìîñòè îò òåððèòîðèàëüíîãî ðàñïðîñòðàíåíèÿ (ðàâ-
íèííûå, ïðåäãîðíûå, ãîðíûå ðàéîíû è ãîðîäà) ïîêàçàë,
÷òî íàèáîëüøèå çíà÷åíèÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè âûÿâëå-
íû â ãîðíûõ ðàéîíàõ 8,75 ± 1,72/100 000 (1:11 428 ìóæ-
÷èí) è íà ðàâíèííîé òåððèòîðèè 9,47 ± 1,67/100 000
(1:10 563), íàèìåíüøèå — â ïðåäãîðíûõ ñåëüñêèõ ðàéî-
íàõ 2,75 ± 1,17/100 000 (1:42 807) è ãîðîäàõ
3,79 ± 0,77/100 000 (1:26 353) (�2 = 21,28, d.f. = 3, ð<0,05)
(ðèñ. 2).
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Ðèñ. 1. Çíà÷åíèÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè (íà 100 000 ìóæ÷èí) ÏÌÄ Ä/Á
â îòäåëüíûõ ðàéîíàõ.

Ðèñ. 2. Çíà÷åíèÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè (íà 100 000 ìóæ÷èí) ÏÌÄ
Ä/Á, ïî òåððèòîðèÿì (ðàâíèííûå, ïðåäãîðíûå, ãîðíûå ðàéîíû è ãî-
ðîäà).



Îáíàðóæåííûå ðàçëè÷èÿ, âîçìîæíî, îáúÿñíÿþòñÿ
áîëåå íèçêîé âûÿâëÿåìîñòüþ ïàöèåíòîâ â ãîðîäàõ è
ïðåäãîðíûõ ðàéîíàõ [2].

Ïðîâåä¸í àíàëèç ÷àñòîòû âñòðå÷àåìîñòè ÏÌÄ Ä/Á
â ðàçíûõ ýòíîñàõ, ïðîæèâàþùèõ â ÐÄ. Â òàáëèöå ïðåä-
ñòàâëåíû ýòíè÷åñêèå ãðóïïû, â êîòîðûõ âñòðåòèëîñü çà-
áîëåâàíèå, è ÷àñòîòû âñòðå÷àåìîñòè ÏÌÄ Ä/Á. Êàê ñëå-
äóåò èç äàííûõ òàáëèöû, íàáëþäàåòñÿ çíà÷èòåëüíàÿ âà-
ðèàáåëüíîñòü â çíà÷åíèÿõ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè ÏÌÄ
Ä/Á ìåæäó îòäåëüíûìè ýòíîñàìè.

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç, ïðîâåä¸ííûé ñ èñïîëüçîâà-
íèåì F-ðàñïðåäåëåíèÿ ïîêàçàë äîñòîâåðíî âûñîêèå çíà-
÷åíèÿ ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè ÏÌÄ Ä/Á ó êóìûêîâ
(14,33 ± 2,66) è ðóòóëüöåâ (24,22 ± 17,22), îäíàêî, ó÷è-
òûâàÿ ñîâðåìåííóþ îðãàíèçàöèþ ìåäèöèíñêîé ñëóæáû
â ÐÔ, ïðè êîòîðîé íå âñå áîëüíûå ñîñòîÿò íà ó÷¸òå ïî
ìåñòó æèòåëüñòâà, à íàáëþäàþòñÿ ó âðà÷åé äðóãèõ ó÷-
ðåæäåíèé ñòðàíû, ãîâîðèòü î ðåàëüíîì íàêîïëåíèè çà-
áîëåâàíèÿ â äàííûõ ýòíè÷åñêèõ ãðóïïàõ íå êîððåêòíî.

Ïðîâåäåíî ñðàâíåíèå çíà÷åíèé ðàñïðîñòðàí¸ííîñòè
ÏÌÄ Ä/Á (ðèñ. 3) â Äàãåñòàíå ñ äàííûìè â ðàíåå îáñëå-
äîâàííûõ ïîïóëÿöèÿõ ÐÔ [1, 3, 5—8, 12, 15].

Êàê ñëåäóåò èç ðèñ. 3, ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü ÏÌÄ Ä/Á
â Äàãåñòàíå ñõîæà ïî ñâîèì çíà÷åíèÿì ñ äàííûìè ïî
Ìîðäîâèè, Áàøêèðèè, Óäìóðòèè, Ðîñòîâñêîé è Òâåð-
ñêîé îáëàñòåé. Â äðóãèõ ðåãèîíàõ çíà÷åíèÿ çíà÷èòåëüíî
íèæå [1, 3, 5, 7, 13, 16].

Çàêëþ÷åíèå

Âïåðâûå â ÐÄ íà îñíîâàíèè ñîçäàííîãî «Íåéðîðåãè-
ñòðà Äàãåñòàíà» ïðîàíàëèçèðîâàíû äàííûå î ðàñïðî-
ñòðàí¸ííîñòè ÏÌÄ Ä/Á â Äàãåñòàíå. Âûÿâëåíû 87 ïà-
öèåíòîâ èç 63 ñåìåé. Ïðè àíàëèçå ÷àñòîòû âñòðå÷àåìî-
ñòè ÏÌÄ Ä/Á â ðàçíûõ ýòíè÷åñêèõ ãðóïïàõ ïîêàçàíî,
÷òî íàèáîëåå îòÿãîùåíû ïî äàííîìó çàáîëåâàíèþ ñåìüè
êóìûêîâ (1:6977) è ðóòóëüöåâ (1:4129). Ïðîâåä¸ííûå ìî-
ëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ â ãðóïïå ñåìåé
ñ ÏÌÄ Ä/Á ïîçâîëÿò âûÿâëÿòü çàáîëåâàíèÿ íà ðàííèõ
äîêëèíè÷åñêèõ ñòàäèÿõ â îòÿãîù¸ííûõ ñåìüÿõ è ïðîâåñ-
òè äàëüíåéøèé ìîíèòîðèíã ñåìåé ñ âîçìîæíîñòüþ ïðå-
íàòàëüíîé äèàãíîñòèêè â ýòèõ ñåìüÿõ ïðè ïëàíèðîâàíèè
äàëüíåéøåãî äåòîðîæäåíèÿ.
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Òàáëèöà
Ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü ÏÌÄ Ä/Á â ðàçíûõ ýòíîñàõ, ïðîæèâàþùèõ â ÐÄ

Ýòíîñ ×èñëåííîñòü
ìóæñêîãî íàñåëåíèÿ

×àñòîòà
âñòðå÷àåìîñòè

Ðàñïðîñòðàí¸ííîñòü
íà 100 000 ìóæ÷èí

F-ðàñïðåäåëåíèå

(�<0,01)

Àâàðöû 423 704 1:16948 5,90 ± 1,18 1,15

Äàðãèíöû 220 745 1:12264 8,15 ± 1,92 1,14

Êóìûêè 202 333 1:6977 14,33 ± 2,66 2,01

Ëåçãèíû 196 237 1:32706 3,06 ± 1,25 1,94

Ëàêöû 79 001 1:15800 6,33 ± 2,83 0,89

Òàáàñàðàíû 29 619 1:29619 3,38 ± 3,38 1,04
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Ðóòóëüöû 8258 1:4129 24,22 ± 17,22 3,39
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Prevalence of progressive muscular dystrophy Duchenne/Becker in Republic of Dagestan
(according to the register neuromuscular disease)
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On the basis of register of neuromuscular diseases in the Dagestan Republic («Neuroregister Dagestan») the prevalence of pro-
gressive muscular dystrophy Duchenne/Becker (PMD D/B) was estimated. Population of 10 towns and 41 districts were surveyed.
The average prevalence of PMD D/B was 4.52 / 100,000 men. Accumulation defined for Gergebilsky (39.61/100,000) and Laksky
(33.43 /100,000) districts. Analysis of differences in the prevalence of PMD D/B between ethnic groups of Dagestan Republic showed
that the most frequently PMD D/B recorded among Kumyks (1:6977) and Rutuls (1:4129).

Key words: PMD Duchenne/Becker, register neuromuscular diseases, Dagestan Republic, prevalence
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