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Ïðåä ñòàâ ëåí ñëó ÷àé ðåä êîé õðî ìî ñîì íîé ïà òî ëî ãèè — èí âåð òè ðî âàí íîé äóï ëè êà öèè/äå ëå öèè äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî -
ñî ìû ó æåí ùè íû ñ äèñ ãå íå çèåé ãî íàä. Îá ñóæ äà þò ñÿ ìå õà íèç ìû ôîð ìè ðî âà íèÿ ïî äîá íûõ ïå ðå ñòðî åê è îñî áåí íî ñòè êëè íè -
÷å ñêèõ ïðî ÿâ ëå íèé ïðè ïà òî ëî ãèè äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû.
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A rare case of Xq re ar range ment — in verted du pli ca tion/de le tion 
in a woman with go nadal dysgenesis

Antonenko V.G., Markova Zh.G., Shilova N.V., Glazkova A.V., Tsayuk Yu.V., Petrova O.V.

We re port on a rare case of a chro mo some ab nor mal ity — in verted Xq du pli ca tion/de le tion in a woman with go nadal dysgenesis.
Mech a nisms of for ma tion of such re ar range ments and spe cif ics of clin i cal signs in pa tients with Xq ab nor mal i ties are dis cussed.
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Ââå äå íèå

Èí âåð òè ðî âàí íûå äóï ëè êà öèè/äå ëå öèè îò íî ñÿò
ê ðåä êèì ôîð ìàì õðî ìî ñîì íûõ ïå ðå ñòðî åê. Äèà ãíî ñ òè -
êà èõ ñòà ëà âîç ìîæ íîé â ïî ñëåä íèå äå ñÿ òè ëå òèÿ â ñâÿ çè
ñ øè ðî êèì ïðè ìå íå íè åì â öè òî ãå íå òè ÷å ñêèõ èñ ñëå äî -
âà íè ÿõ ìî ëå êó ëÿð íûõ òåõ íî ëî ãèé. Äå òà ëü íîå èçó ÷å íèå
ðàé î íà ïå ðå ñòðîé êè ñ èñ ïî ëü çî âà íè åì ñóá òå ëî ìåð íûõ è 
ëî êóñ-ñïå öè ôè÷ íûõ çîí äîâ, òåõ íî ëî ãèé ñðàâ íè òå ëü íîé
ãå íîì íîé ãèá ðè äèç â öèè (CGH) ïî çâî ëÿ åò ñäå ëàòü âû -
âîä î íà ëè ÷èè èëè îò ñóò ñò âèè äå ëå öèè ñóá òå ëî ìåð íîé
îá ëà ñ òè, à òàê æå óòî÷ íèòü ðàç ìåð è îðè åí òà öèþ ó÷à ñò êà
òðè ñî ìèè. Ïðè ñòàí äàð ò íîì êà ðè î òè ïè ðî âà íèè òà êèå
ïå ðå ñòðîé êè ìî ãóò áûòü ðàñ öå íå íû êàê ñëó ÷àè äóï ëè êà -
öèè. Â íà ñòî ÿ ùåå âðå ìÿ èç âå ñò íû ïî âòîð íûå ñëó ÷àè èí -
âåð òè ðî âàí íûõ äóï ëè êà öèé/äå ëå öèé õðî ìî ñîì 8, 15 è
22, ñâÿ çàí íûå ñ îñî áåí íî ñòÿ ìè ñòðî å íèÿ ýòèõ õðî ìî -
ñîì, à òàê æå îò äå ëü íûå ñëó ÷àè ïî äîá íûõ ïå ðå ñòðî åê
äðó ãèõ õðî ìî ñîì [1].

Îïè ñà íèå ñëó ÷àÿ

Ïà öè åí ò êà 30 ëåò îá ðà òè ëàñü ê âðà ÷ó-ãå íå òè êó â ñâÿ çè 
ñ ïëà íè ðî âà íè åì áå ðå ìåí íî ñòè è îò ñóò ñò âè åì ñà ìî ñòî ÿ -
òå ëü íîé ìåí ñò ðó à ëü íîé ôóí ê öèè. Ïðè îñìîò ðå: òå ëî ñëî -
æå íèå ïðà âè ëü íîå, ðîñò 160 ñì, âåñ 52 êã. Íà ñëåä ñò âåí -
íîñòü íå îòÿ ãî ùå íà, ÿâ ëÿ åò ñÿ âòî ðûì ðå áåí êîì â ñå ìüå,
ñòàð øèé áðàò è ìëàä øàÿ ñå ñò ðà çäî ðî âû, áðàò æå íàò,

èìå åò äî÷ü, ñå ñò ðà íå çà ìó æåì. Ðî äè òå ëè çäî ðî âû, íà ìî -

ìåíò ðîæ äå íèÿ ïà öè åí ò êè èì áû ëî ïî 24 ãî äà. Êà ðè î òèï

ìà òå ðè íîð ìà ëü íûé. Ðàí íåå ðàç âè òèå áåç îñî áåí íî ñòåé,

ó÷è ëàñü õî ðî øî, îá ðà çî âà íèå âû ñøåå. Ìåí ñò ðó à öèè

ñ 13 ëåò ïî 5—7 äíåé, íå ðå ãó ëÿð íûå, ïðî äîë æà ëèñü â òå -

÷å íèå ãî äà, çà òåì ïðå êðà òè ëèñü. Íà áëþ äà ëàñü ó ãè íå êî -

ëî ãà, ïî ëó ÷à ëà ãîð ìî íà ëü íóþ òå ðà ïèþ. Ïî ëî âàÿ æèçíü

ñ 18 ëåò, ñî ñòî èò â áðà êå. Â 19 ëåò áûë ïî ñòàâ ëåí äèà ãíîç

äèñ ãå íå çèÿ ãî íàä. Ñ 27 ëåò ñòðà äà åò ñà õàð íûì äèà áå òîì

1-ãî òè ïà è õðî íè ÷å ñêèì áè ëè àð íûì ïàí ê ðå à òè òîì

ñ æåë ÷ íî êà ìåí íîé áî ëåçíüþ. Â íà ñòî ÿ ùåå âðå ìÿ ìåí ñò -

ðó à ëü íûé öèêë íà ôî íå ãîð ìî íà ëü íîé òå ðà ïèè.

Ïðè îñìîò ðå ãè íå êî ëî ãîì îò ìå ÷å íî: ìî ëî÷ íûå æå -

ëå çû ãè ïîï ëà çè ðî âà íû, ôîð ìà ñî ñêà íå èç ìå íå íà; íà -

ðóæ íûå ïî ëî âûå îð ãà íû ðàç âè òû ïî æåí ñêî ìó òè ïó,

îâî ëî ñå íèå ïî æåí ñêî ìó òè ïó. Ïðè îñìîò ðå ñ ïî ìî ùüþ

çåð êàë ïà òî ëî ãèè íå âû ÿâ ëå íî. Ïðè áè ìà íó à ëü íîì ãè -

íå êî ëî ãè ÷å ñêîì îñìîò ðå: òå ëî ìàò êè ìå íü øå íîð ìà ëü -

íûõ ðàç ìå ðîâ, îò êëî íå íî âïðà âî, ïëîò íîé êîí ñè ñòåí -

öèè, áåç áî ëåç íåí íîå. Ñâî äû âëà ãà ëè ùà ãëó áî êèå. Ïðè -

äàò êè ñëå âà è ñïðà âà íå ïà ëü ïè ðó þò ñÿ. Ïðè óëü ò ðà çâó -

êî âîì èñ ñëå äî âà íèè îð ãà íîâ ìà ëî ãî òà çà: ðàç ìå ðû ìàò -

êè 52 õ 44 õ 54 ìì, ðàç ìå ðû ÿè÷ íè êîâ 18,6 õ 10,6 ìì

(ïðà âûé) è 20,0 õ 15,2 (ëå âûé).

Ðå çó ëü òà òû èñ ñëå äî âà íèÿ ãîð ìî íîâ êðî âè (áåç ïðè å ìà 

ãîð ìî íà ëü íûõ ïðå ïà ðà òîâ): ïðî ëàê òèí — 61,5 ÌÅ/ë

(íîð ìà 109—557 ÌÅ/ë), ôîë ëè êó ëî ñòè ìó ëè ðó þ ùèé ãîð -
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ìîí — 60,4 ìÌÅ/ìë (íîð ìà 1,5—10 ìÌÅ/ìë), ëþ òå è íè -
çè ðó þ ùèé ãîð ìîí — 20,4 ÌÅä/ìë (íîð ìà
2,3—15 ÌÅä/ìë), ýñò ðà äè îë <37,0 ïã/ìë (íîð ìà
150—940 ïã/ìë), äå ãèä ðî ý ïè àí ä ðî ñòå ðîí — 7,7 íìîëü/ìë 
(íîð ìà 0,9—11,7 íìîëü/ìë), àí òè ìþë ëå ðîâ ãîð ìîí —
0,1 íã/ìë (íîð ìà 4—6,8 íã/ìë), òè ðå îò ðîï íûé ãîð ìîí —
1,75 ìêÌÅ/ìë (íîð ìà äî 4 ìêÌÅ/ìë).

Ñî ãëàñ íî ðå çó ëü òà òàì ãè íå êî ëî ãè ÷å ñêî ãî è ýí äîê ðè -
íî ëî ãè ÷å ñêî ãî îá ñëå äî âà íèÿ, ïî ñòàâ ëåí äèà ãíîç: äèñ ãå -
íå çèÿ ãî íàä, ãè ïåð ãî íà äîò ðîï íûé ãè ïî ãî íà äèçì, ãè ïîï ðî -
ëàê òè íå ìèÿ. Áåñ ïëî äèå I, àìå íî ðåÿ II.

Äëÿ óòî÷ íå íèÿ ïðè ÷èí äèñ ãå íå çèè ãî íàä è ïðåæ äå -
âðå ìåí íîé íå äî ñòà òî÷ íî ñòè ÿè÷ íè êîâ (ÏÍß) ïà öè åí ò -
êå áû ëî íà çíà ÷å íî öè òî ãå íå òè ÷å ñêîå èñ ñëå äî âà íèå.

Ìå òî äû è ðå çó ëü òà òû èñ ñëå äî âà íèÿ

Öè òî ãå íå òè ÷å ñêîå èñ ñëå äî âà íèå ïðî âå äå íî íà êó ëü -
òè âè ðî âàí íûõ ëèì ôî öè òàõ ïå ðè ôå ðè ÷å ñêîé êðî âè ïî
ñòàí äàð ò íîé ìå òî äè êå GTG-îêðà øè âà íèÿ. Âè çó à ëü íûé
àíà ëèç ìå òà ôàç íûõ õðî ìî ñîì âû ïîë íåí ñ èñ ïî ëü çî âà -
íè åì ìèê ðî ñêî ïà OLYMPUS CX41 è àíà ëè çè ðó þ ùåé
ïðî ãðàì ìû Âè äåî ÒåñÒ-Êà ðèî 3.0 (ïðî èç âî äè òåëü ÎÎÎ
«Âè äåî Òåñò», Ðîñ ñèÿ). Âû ÿâ ëåí äî ïîë íè òå ëü íûé õðî ìî -
ñîì íûé ìà òå ðè àë íà äëèí íîì ïëå ÷å Õ-õðî ìî ñî ìû, êî -
òî ðûé áûë ðàñ öå íåí êàê èí âåð òè ðî âàí íàÿ äóï ëè êà -
öèÿ/äå ëå öèÿ (ðèñ. 1).

Äëÿ óòî÷ íå íèÿ ðàç ìå ðà è õà ðàê òå ðà ïå ðå ñòðîé êè
ïðè ìå íå íû ìå òî äû ôëó î ðåñ öåí ò íîé ãèá ðè äè çà öèè in si -
tu (FISH). FISH ïðî âå äå íà ïî ïðî òî êî ëàì ôèð ìû-ïðî -
èç âî äè òå ëÿ. Äå íà òó ðà öèÿ è ãèá ðè äè çà öèÿ ïðî âî äè ëèñü
ñ èñ ïî ëü çî âà íè åì ãèá ðè äè çà öè îí íîé ñè ñ òå ìû Ther -
moB ri te (Stat S pin). Äëÿ êîí ò ðîê ðà øè âà íèÿ õðî ìî ñîì
ïðè ìå íåí ôëó î ðåñ öåí ò íûé êðà ñè òåëü DAPI. Àíà ëè çè -
ðî âà ëè ïðå ïà ðà òû íà ýïè ôëó î ðåñ öåí ò íîì ìèê ðî ñêî ïå
Axio I ma gerM.1 (Car l Ze iss) c ñî îò âåò ñò âó þ ùèì íà áî ðîì
ñâå òî ôè ëü òðîâ, îñíà ùåí íîì êîìïü þ òåð íîé ïðî ãðàì -
ìîé îá ðà áîò êè öèô ðî âûõ èçîá ðà æå íèé Isis (Me ta Sys -
tems). Áû ëè èñ ïî ëü çî âà íû ñóá òå ëî ìåð íûé çîíä íà
äëèí íîå ïëå ÷î Õ-õðî ìî ñî ìû — Sub-Te lo me re Xqter
(Kre a tech) (ðèñ. 2) è m BAND X (ðèñ. 3).

Ðå çó ëü òà òû FISH-èñ ñëå äî âà íèÿ ïîä òâåð äè ëè íà ëè -
÷èå ó ïà öè åí ò êè èí âåð òè ðî âàí íîé äóï ëè êà öèè/äå ëå öèè 
äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû ñ òî÷ êà ìè ðàç ðû âîâ q21.2
è q27.2. Êà ðè î òèï îêîí ÷à òå ëü íî îïðå äå ëåí êàê 46,X,inv

dup/del(X)(Xpter®q27.2::q27.2®q21.3). Òà êèì îá ðà çîì
óñòà íîâ ëå íî, ÷òî ó ïà öè åí ò êè ïðè ñóò ñò âó åò ÷à ñ òè÷ íàÿ
ìî íî ñî ìèÿ ïî ðàé î íó q27-qter è ÷à ñ òè÷ íàÿ òðè ñî ìèÿ ïî
ðàé î íó q21.3-q27.2 äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû.

Îá ñóæ äå íèå

Ìå õà íèçì îá ðà çî âà íèÿ õðî ìî ñîì íûõ ïå ðå ñòðî åê,
ïðåä ñòàâ ëÿ þ ùèõ ñî áîé ñî ÷å òà íèå èí âåð òè ðî âàí íîé
äóï ëè êà öèè è äå ëå öèè, áûë ïî äðîá íî ðàñ ñìîò ðåí
O. Zuf far dy ñ ñî àâò. [1]. Îä íîé èç ïðè ÷èí ïî äîá íûõ ïå -
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Ðèñ. 3. Õ-õðî ìî ñî ìû ïà öè åí ò êè (íîð ìà ëü íàÿ ñëå âà è ïå ðå ñòðî åí -
íàÿ ñïðà âà), ïðè m BAND FISH, íà ïå ðå ñòðî åí íîé õðî ìî ñî ìå ïðè -
ñóò ñò âó åò èí âåð òè ðî âàí íàÿ äóï ëè êà öèÿ ñåã ìåí òà q21.2-q27.2.

Ðèñ. 2. ×àñòü ìå òà ôàç íîé ïëà ñ òèí êè ïà öè åí ò êè, FISH ñ ñóá òå ëî ìåð -
íûì çîí äîì Xqter (êðàñ íûé ñèã íàë). Ñóá òå ëî ìåð íàÿ îá ëàñòü íà
äëèí íîì ïëå ÷å ïðè ñóò ñò âó åò òî ëü êî íà íîð ìà ëü íîé Õ-õðî ìî ñî ìå.
Ïå ðå ñòðî åí íàÿ Õ-õðî ìî ñî ìà (derX) óêà çà íà ñòðåë êîé.

Ðèñ. 1. Õ-õðî ìî ñî ìû ïà öè åí ò êè (ïå ðå ñòðî åí íàÿ õðî ìî ñî ìà ñïðà âà
îò èäåî ãðàì ìû íîð ìà ëü íîé Õ-õðî ìî ñî ìû), íà èäåî ãðàì ìå óêà çà íî
ïî ëî æå íèå òî ÷åê ðàç ðû âîâ.



ðå ñòðî åê ìî æåò áûòü íå àë ëå ëü íàÿ ãî ìî ëî ãè÷ íàÿ ðå êîì -
áè íà öèÿ (NAHR — non-al le lic ho mo lo go us re com bi na ti on) 
ìåæ äó ðàé î íà ìè õðî ìî ñîì, ñî äåð æà ùè ìè íèç êî êî ïèé -
íûå ïî âòî ðû (LCR — low co py re pe ats). Ãè ïî òå òè ÷å ñêèé
ìå õà íèçì èí âåð òè ðî âàí íûõ äóï ëè êà öèé/äå ëå öèé áûë
ðàñ ñìîò ðåí íà ïðè ìå ðå êî ðîò êî ãî ïëå ÷à õðî ìî ñî ìû 8,
ñî äåð æà ùå ãî êëà ñ òå ðû ãå íîâ îëü ôàê òîð íûõ ðå öåï òî ðîâ, 
ôëàí êè ðî âàí íûå íèç êî êî ïèé íû ìè ïî âòî ðà ìè. Îñî áåí -
íîñòü ñòðî å íèÿ êî ðîò êî ãî ïëå ÷à õðî ìî ñî ìû 8 — ïà ðà -
öåí ò ðè ÷å ñêàÿ èí âåð ñèÿ, øè ðî êî ðàñ ïðî ñòðà íåí íàÿ
â ïî ïó ëÿ öèè (ïðè ñóò ñò âó þ ùàÿ ó ÷åò âåð òè èí äè âè äîâ).
Åñ ëè ÷å ëî âå ê ÿâ ëÿ åò ñÿ ãå òå ðî çè ãîò íûì íî ñè òå ëåì äàí -
íîé èí âåð ñèè, â ðå çó ëü òà òå ìåé î òè ÷å ñêîé ðå êîì áè íà -
öèè ìî ãóò îá ðà çî âà òü ñÿ äè öåí ò ðè ÷å ñêàÿ õðî ìî ñî ìà

(qter®p23.1::p23.1®qter) è ðå öèï ðîê íàÿ àöåí ò ðè ÷å ñêàÿ

õðî ìî ñî ìà (pter®p23.1::p23.1®pter). Â ïî ñëå äó þ ùåì
àöåí ò ðè ÷å ñêèé ôðàã ìåíò óòðà ÷è âà åò ñÿ, â äè öåí ò ðè ÷å -
ñêîé æå õðî ìî ñî ìå ìî æåò ïðî è çîé òè àñèì ìåò ðè÷ íûé
ðàç ðûâ, â ðå çó ëü òà òå êî òî ðî ãî îá ðà çó þò ñÿ õðî ìî ñî ìû
ñ äå ëå öèåé, à òàê æå ñ èí âåð òè ðî âàí íîé äóï ëè êà öèåé è
äå ëå öèåé. È òå, è äðó ãèå ïå ðå ñòðîé êè õðî ìî ñî ìû 8 áû ëè 
îïè ñà íû.

Äðó ãîé ìå õà íèçì ïðåä ïî ëà ãà åò ñÿ äëÿ èí âåð òè ðî âàí -
íûõ äóï ëè êà öèé/äå ëå öèé êî ðîò êî ãî ïëå ÷à õðî ìî ñî ìû 1. 
Äâå òà êèå ïå ðå ñòðîé êè âû ÿâ ëå íû ïðè äå òà ëü íîì îá ñëå -
äî âà íèè ïà öè åí òîâ ñ ñèí ä ðî ìîì ÷à ñ òè÷ íîé ìî íî ñî ìèè
êî ðîò êî ãî ïëå ÷à õðî ìî ñî ìû 1. Ýòîò ìå õà íèçì, íà çâàí -
íûé «bre a ka ge — fu si on — brid ge» («ðàç ðûâ — ñëè ÿ íèå —
ìîñò»), è îïè ñàí íûé äëÿ ýì á ðè î íà ëü íûõ è îïó õî ëå âûõ
êëå òîê, îò íî ñèò ñÿ ê ïðî öåñ ñàì ðå ïà ðà öèè ïðè äâó íè òå -
âûõ ðàç ðû âàõ õðî ìî ñîì â ñëó ÷à ÿõ, êîã äà íå ïðî èñ õî äèò
ðå ïà ðà öèè òå ëî ìåð íîé ñòðóê òó ðû. Îí âêëþ ÷à åò ñëå äó þ -

ùèå ýòà ïû: à) äâó íè òå âîé ðàç ðûâ õðî ìî ñî ìû, á) ñëè ÿ -
íèå êîí öîâ ñ îá ðà çî âà íè åì äè öåí ò ðè ÷å ñêîé õðî ìî ñî -
ìû, â) àñèì ìåò ðè÷ íûé ðàç ðûâ ñ îá ðà çî âà íè åì äå ëå òè -
ðî âàí íîé õðî ìî ñî ìû è õðî ìî ñî ìû ñ èí âåð òè ðî âàí íîé
äóï ëè êà öèåé è äå ëå öèåé. Â ñëó ÷àå âîñ ñòà íîâ ëå íèÿ òå ëî -
ìå ðû äàí íîå ñî ñòî ÿ íèå ìî æåò çà ôèê ñè ðî âà òü ñÿ (ðèñ. 4).

Ñó ùå ñò âó åò ìíå íèå, ÷òî ïî äîá íûå ïå ðå ñòðîé êè ìî -
ãóò èìåòü íå òî ëü êî ìåé î òè ÷å ñêîå, íî è ñî ìà òè ÷å ñêîå
ïðî èñ õîæ äå íèå, íà ïðè ìåð, ôîð ìè ðî âà òü ñÿ â ðå çó ëü òà òå
ñóá òå ëî ìåð íûõ ðàç ðû âîâ è âîñ ñî å äè íå íèÿ ñå ñò ðèí ñêèõ
õðî ìà òèä. Ê íà ñòî ÿ ùå ìó âðå ìå íè èç âå ñò íû îïè ñà íèÿ
èí âåð òè ðî âàí íûõ äóï ëè êà öèé/äå ëå öèé âî ìíî ãèõ õðî -
ìî ñî ìàõ: 1p, 1q, 2p, 2q, 3p, 4p, 4q, 5ð, 7q, 9p, 9q, 10p, 10q, 
11p, 14q, 15q, 18q, 21q è Õð. Âîç ìîæ íî, â ðàç íûõ õðî ìî -
ñî ìàõ ðå à ëè çó þò ñÿ ðàç ëè÷ íûå ïó òè ôîð ìè ðî âà íèÿ ïî -
äîá íûõ ïå ðå ñòðî åê, êî òî ðûå áó äóò îïè ñà íû â äà ëü íåé -
øåì, íî óæå ñåé ÷àñ ÿñ íî, ÷òî ïî äîá íûå ïå ðå ñòðîé êè íå
ÿâ ëÿ þò ñÿ óíè êà ëü íû ìè èëè õðî ìî ñî ìîñ ïå öè ôè÷ íû ìè
ñî áû òè ÿ ìè. Òàê, íà ïðè ìåð, ïî êà çà íî, ÷òî â íå êî òî ðûõ
ñëó ÷à ÿõ êî ëü öå âûõ õðî ìî ñîì òåð ìè íà ëü íàÿ äå ëå öèÿ ñî -
÷å òà åò ñÿ ñ äóï ëè êà öèåé, ÷òî ñâè äå òå ëü ñò âó åò î ñó ùå ñò -
âî âà íèè ðàç ëè÷ íûõ ñïî ñî áîâ ôîð ìè ðî âà íèÿ êî ëü öå âûõ
õðî ìî ñîì, â òîì ÷èñ ëå è ÷å ðåç îá ðà çî âà íèå èí âåð òè ðî -
âàí íîé äóï ëè êà öèè/äå ëå öèè [2, 3].

Òà êèì îá ðà çîì, â íà øåì ñëó ÷àå âû ÿâ ëå íà ñî ÷å òàí íàÿ 
àíî ìà ëèÿ Õ-õðî ìî ñî ìû — ÷à ñ òè÷ íàÿ ìî íî ñî ìèÿ ïî ñåã -

ìåí òó Xq27.2®qter è ÷à ñ òè÷ íàÿ òðè ñî ìèÿ ïî ñåã ìåí òó

Xq21.3®q27.2. Îïè ñà íèÿ ïî äîá íîé ïå ðå ñòðîé êè â ëè òå -
ðà òó ðå íàì íå âñòðå òè ëîñü. Ðàñ ñìîò ðèì âîç ìîæ íîå âëè -
ÿ íèå äàí íûõ àíå ó ñî ìèé íà ôå íî òèï ïà öè åí ò êè, êëè íè -
÷å ñêè ìè ïðî ÿâ ëå íè ÿ ìè ó êî òî ðîé ÿâ ëÿ þò ñÿ äèñ ãå íå çèÿ
ãî íàä è ÏÍß.

Äèñ ãå íå çèÿ ãî íàä — íà ðó øå íèå ðàç âè òèÿ ðå ïðî äóê -
òèâ íîé ñè ñ òå ìû, äëÿ êî òî ðî ãî õà ðàê òåð íà ïðî ãðåñ ñè ðó -
þ ùàÿ ïî òå ðÿ ïðè ìîð äè à ëü íûõ ïî ëî âûõ êëå òîê ïðè ýì á -
ðè î íà ëü íîì ðàç âè òèè. Ýòî ïðè âî äèò ê ôîð ìè ðî âà íèþ
òÿ æå îá ðàç íûõ äèñ ãå íå òè÷ íûõ ãî íàä èëè ãè ïîï ëà ñòè÷ -
íûõ ÿè÷ íè êîâ, â áî ëü øåé ñòå ïå íè ñî ñòî ÿ ùèõ èç ôèá -
ðîç íîé òêà íè. Òà êîå ñî ñòî ÿ íèå õà ðàê òåð íî äëÿ ñèí ä ðî -
ìà Øå ðå øåâ ñêî ãî — Òåð íå ðà, îä íà êî îïè ñà íî è ïðè
äðó ãèõ íà ðó øå íè ÿõ Õ-õðî ìî ñî ìû, ïðè ÷è íà ìè òàê æå
ìî ãóò áûòü ìó òà öèè ãå íîâ è âíåø íåñ ðå äî âûå ôàê òî ðû.

Ñèí ä ðîì ÏÍß ïðåä ñòàâ ëÿ åò ñî áîé ïåð âè÷ íûé äå -
ôåêò ðàç âè òèÿ ÿè÷ íè êîâ, ïðè âî äÿ ùèé ê ñíè æå íèþ îâà -
ðè à ëü íî ãî ðå çåð âà. ÏÍß — ïî ëè ýòè î ëî ãè ÷å ñêîå ñî ñòî ÿ -
íèå, ïðè ÷è íà ìè êî òî ðî ãî ìî ãóò áûòü ãå íå òè ÷å ñêèå ôàê -
òî ðû, àóòî èì ìóí íûå ïðî öåñ ñû, õè ðóð ãè ÷å ñêèå âìå øà -
òå ëü ñò âà, ðà äèî- è õè ìè î òå ðà ïèÿ, âíåø íèå ôàê òî ðû
(âè ðó ñû, òîê ñè íû), ìå òà áî ëè ÷å ñêèå ôàê òî ðû (ãà ëàê òî -
çå ìèÿ, 17 ÎH-äå ôè öèò) è äð.). Ãå íå òè ÷å ñêèå ôàê òî ðû
âêëþ ÷à þò ñòðóê òóð íûå ïå ðå ñòðîé êè Õ-õðî ìî ñî ìû, ìî -
çà è öèçì ïî ïî ëî âûì õðî ìî ñî ìàì è ìó òà öèè àóòî ñîì -
íûõ è Õ-ñöåï ëåí íûõ ãå íîâ, ñðå äè êî òî ðûõ ãå íû, êàð òè -
ðî âàí íûå â ëî êó ñàõ Xq21.3-q27 è Xq13-q21 (POF-1 è
POF-2 ñî îò âåò ñò âåí íî), â òîì ÷èñ ëå ãåí FMR1, êàð òè ðî -
âàííûé â Xq27.3 è îò âåò ñò âåí íûé òàê æå çà ðàç âè òèå
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Ðèñ. 4. Ñõå ìà îá ðà çî âà íèÿ èí âåð òè ðî âàí íûõ äóï ëè êà öèé/äå ëå öèé
íà ïðè ìå ðå ïå ðå ñòðîé êè Õ-õðî ìî ñî ìû (ïî O. Zuf far dy ñ ñî àâò.,
2009): à) ïðî èñ õî äèò äâó íè òå âîé ðàç ðûâ õðî ìî ñî ìû; á) êîí öû õðî -
ìà òèä «ñëè ïà þò ñÿ» ñ îá ðà çî âà íè åì äè öåí ò ðè ÷å ñêîé õðî ìî ñî ìû,
àöåí ò ðè ÷å ñêèé ôðàã ìåíò óòðà ÷è âà åò ñÿ; â) ïðè äå ëå íèè êëåò êè ïðî -
èñ õî äèò àñèì ìåò ðè÷ íûé ðàç ðûâ äè öåí ò ðè ÷å ñêîé õðî ìî ñî ìû; ã) îá -
ðà çó þò ñÿ äâå õðî ìî ñî ìû, îä íà èç êî òî ðûõ èìå åò òåð ìè íà ëü íóþ äå -
ëå öèþ, à äðó ãàÿ — èí âåð òè ðî âàí íóþ äóï ëè êà öèþ/äå ëå öèþ.



ñèí ä ðî ìà Ìàð òè íà-Áåëë ó ìà ëü ÷è êîâ [4]. Êëè íè ÷å ñêè
ÏÍß õà ðàê òå ðè çó åò ñÿ îò ñóò ñò âè åì ìåí ñò ðó à öèé (ïåð -
âè÷ íàÿ àìå íî ðåÿ) èëè ïðå êðà ùå íè åì ìåí ñò ðó à öèé
â âîç ðà ñ òå äî 40 ëåò (âòî ðè÷ íàÿ àìå íî ðåÿ). Ýòî ñî ñòî ÿ -
íèå âñòðå ÷à åò ñÿ ïðè ìåð íî ó 1% æåí ùèí äî 40 ëåò,
1:10000 æåí ùèí 20 ëåò è 1:1000 æåí ùèí 30 ëåò. Íàè áî -
ëåå òÿ æå ëûå ôîð ìû ïðåä ñòàâ ëå íû îò ñóò ñò âè åì ïî ëî âî ãî 
ðàç âè òèÿ è ïåð âè÷ íîé àìå íî ðååé (50% ýòèõ ñëó ÷à åâ ñâÿ -
çà íû ñ äèñ ãå íå çèåé ãî íàä) [5]. Àíî ìà ëèè Õ-õðî ìî ñî ìû
ÿâ ëÿ þò ñÿ çíà ÷è ìîé ïðè ÷è íîé ÏÍß.

Â 1990 ã. E. Ther man, B. Sus man [6] íà îñíî âà íèè
àíà ëè çà äàí íûõ î ïà öè åí ò êàõ ñ äå ëå öè ÿ ìè êî ðîò êî ãî è
äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû (ñ äå ëå öèåé êî ðîò êî ãî
ïëå ÷à — 57, äå ëå öèåé äëèí íî ãî ïëå ÷à — 67, èçîõ ðî ìî ñî -
ìîé ïî êî ðîò êî ìó ïëå ÷ó — 10 è èçîõ ðî ìî ñî ìîé ïî
äëèí íî ìó ïëå ÷ó — 9 ñëó ÷à åâ) ïî êà çà ëè, ÷òî ïà öè åí ò êè
ñ äå ëå öè ÿ ìè, ðàñ ïî ëî æåí íû ìè äè ñ òà ëü íåå Õq25, êàê
ïðà âè ëî, íå èìå þò ôå íî òè ïè ÷å ñêèõ ïðî ÿâ ëå íèé, çà èñê -
ëþ ÷å íè åì íå ñêî ëü êèõ ñëó ÷à åâ ÏÍß. Ïðè äå ëå öèè êî -
ðîò êî ãî ïëå ÷à â 65%, à äëèí íî ãî ïëå ÷à â 93% îò ìå ÷å íà
äèñ ãå íå çèÿ ãî íàä, â òî âðåìÿ êàê ïðè èçîõ ðî ìî ñî ìàõ ïî
êî ðîò êî ìó è äëèí íî ìó ïëå ÷ó Õ-õðî ìî ñî ìû íà áëþ äà -
ëàñü âòî ðè÷ íàÿ àìå íî ðåÿ. Àâ òî ðû îò ìå òè ëè, ÷òî äëÿ äå -
ëå öèé Xq íåò êà êèõ-òî îñî áûõ ñèì ï òî ìîâ, îò ëè÷ íûõ îò
íà áëþ äà þ ùèõ ñÿ ïðè äå ëå öèè Xp. Òàê, íå áî ëü øàÿ ñóá òå -
ëî ìåð íàÿ äå ëå öèÿ Xp ñî ÷å òà ëàñü ñ íèç êèì ðî ñ òîì ó 46
èç 52 ïà öè åí òîê, îä íà êî íèç êèé ðîñò íà áëþ äàë ñÿ è
â 43% ñëó ÷à åâ äå ëå öèè Xq. Àâ òî ðû ïðåä ïî ëî æè ëè, ÷òî
ðàé îí Õð11 îñòà åò ñÿ àê òèâ íûì â íîð ìà ëü íîé èíàê òè âè -
ðî âàí íîé Õ-õðî ìî ñî ìå, îä íà êî èíàê òè âè ðó åò ñÿ â äå ëå -
òè ðî âàí íîé, â îñî áåí íî ñòè ïðè äå ëå öèè åå äëèí íî ãî
ïëå ÷à. Â íå êî òî ðûõ ñëó ÷à ÿõ èíàê òè âà öèÿ ðàñ ïðî ñòðà íÿ -
åò ñÿ äî òåð ìè íà ëü íî ãî îò äå ëà êî ðîò êî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî -
ñî ìû, ÷òî ìî æåò îáú ÿñ íèòü âà ðè à áå ëü íîñòü ïðî ÿâ ëå íèé
Xq äå ëå öèé. E. Ther man ñ ñî àâò. [7] íà îñíî âà íèè èçó ÷å -
íèÿ òî ÷åê ðàç ðû âîâ ó 118 ïà öè åí òîê ñ èí âåð ñè ÿ ìè è
ñáà ëàí ñè ðî âàí íû ìè òðàíñ ëî êà öè ÿ ìè Õ-õðî ìî ñî ìû áûë 
ñäå ëàí âû âîä î íà ëè ÷èè äâóõ êðè òè ÷å ñêèõ ðàé î íîâ äëÿ
äèñ ãå íå çèè ãî íàä — Xq13-q22 è Xq22-q26, ðàç äå ëåí íûõ
íå ïðî òÿ æåí íûì ó÷à ñò êîì — ëî êó ñîì Xq22.

Âëè ÿ íèå òåð ìè íà ëü íûõ äå ëå öèé Õ-õðî ìî ñî ìû íà
ôóí ê öèþ ÿè÷ íè êîâ äå òà ëü íî ïðî à íà ëè çè ðî âà íî â îá çî -
ðå J.L. Sim p son, A. Raj ko vic [8]. Àâ òî ðû, â ÷à ñò íî ñòè, äå -
ëà þò âû âîä, ÷òî îêî ëî öåí ò ðî ìåð íûå ëî êó ñû Õð è Õq ñî -
äåð æàò ãå íû, âàæ íûå äëÿ ñî õðà íå íèÿ ôóí ê öèè ÿè÷ íè -
êîâ. Òåð ìè íà ëü íàÿ äå ëå öèÿ Õð11 â 50% ñëó ÷à åâ ïðè âî -
äèò ê ïåð âè÷ íîé àìå íî ðåå è â 50% ê ÏÍß. Äå ëå öèÿ
Õq13 îáû÷ íî ïðè âî äèò ê ïåð âè÷ íîé àìå íî ðåå. Òåð ìè íà -
ëü íûå äå ëå öèè, ðàñ ïî ëî æåí íûå áëè æå ê òå ëî ìå ðàì, ÷à -
ùå ïðè âî äÿò ê ÏÍß, ÷åì ê ïîë íî ìó îò ñóò ñò âèþ ôóí ê -
öèè ÿè÷ íè êîâ. Ñóì ìàð íûå äàí íûå ïî âëè ÿ íèþ äå ëå öèé
Õ-õðî ìî ñî ìû íà ôóí ê öèþ ÿè÷ íè êîâ ïðåä ñòàâ ëå íû íà
ðèñ. 5.

Èç ïðè âå äåí íîé ñõå ìû î÷å âèä íî, ÷òî íå áî ëü øèå
òåð ìè íà ëü íûå äå ëå öèè äëèí íî ãî ïëå ÷à ñ òî÷ êîé ðàç ðû -
âà äè ñ òà ëü íåå Õq24 â áî ëü øèí ñò âå ñëó ÷à åâ íå ïðè âî äÿò

ê íà ðó øå íèþ ôóí ê öèè ÿè÷ íè êîâ, õî òÿ ó íå êî òî ðûõ ïà -
öè åí òîê íà áëþ äà ëàñü ïåð âè÷ íàÿ èëè âòî ðè÷ íàÿ àìå íî -
ðåÿ.

A. Ma roz zi ñ ñî àâò. [9] ñ èñïîëüçîâàíèåì âû ñî êî ðàç -
ðå øà þ ùå ãî öè òî ãå íå òè ÷å ñêî ãî èñ ñëå äî âà íèÿ, ìèê ðî ñà -
òåë ëèò íî ãî àíà ëè çà è FISH-èñ ñëå äî âà íèÿ îöå íè ëè
âêëàä äå ëå öèé äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû â ñïåê òð
ïðè ÷èí ÏÍß. Âñå ãî âû ÿâ ëå íî 6 ïà öè åí òîê ñ ðàç ëè÷ íû -
ìè äå ëå öè ÿ ìè Õq. Íè êòî èç íèõ íå èìåë ïðî ÿâ ëå íèé
ñèì ï òî ìîâ ñèí ä ðî ìà Øå ðå øåâ ñêî ãî—Òåð íå ðà, âðå ìÿ
íà ñòóï ëå íèÿ ìå íî ïà ó çû áû ëî ðàç ëè÷ íûì. Ó 3 ïà öè åí -
òîê äå ëå öèÿ ñî ÷å òà ëàñü ñ òðè ñî ìèåé Õð èëè 9ð. Äâå äå -
ëå öèè ÿâ ëÿ ëèñü òåð ìè íà ëü íû ìè (Xq26.2 è Xq21.2), îä íà
èí òåð ñòè öè à ëü íîé — Xq23-q28. Ïå ðå ñòðî åí íûå õðî ìî -
ñî ìû áû ëè ïîë íî ñòüþ èíàê òè âè ðî âà íû è ðàç ìåð äå ëå -
öèè íå êîð ðå ëè ðî âàë ñ òÿ æå ñòüþ íà ðó øå íèÿ ôóí ê öèè
ÿè÷ íè êîâ. Íà ðÿ äó ñ ïðå äû äó ùè ìè äàí íû ìè ýòè íà õîä -
êè ïîä òâåð æ äà þò, ÷òî äå ëå öèÿ ðàé î íà, ðàñ ïî ëî æåí íî ãî
ìåæ äó ëî êó ñà ìè Xq26.2 (ìåæ äó ìàð êå ðà ìè DXS8074 è
HIGMI) è Xq28 (ìåæ äó ìàð êå ðà ìè DXS1113 è ALD), ðàç -
ìåð êî òî ðî ãî ñî ñòàâ ëÿ åò îêî ëî 22 ìëí ï.í., ìî æåò áûòü
îò âåò ñò âåí íîé çà ÏÍß. Äå ëå öèÿ, âû ÿâ ëåí íàÿ â íà øåì
ñëó ÷àå, ÷à ñ òè÷ íî íà õî äèò ñÿ â äàí íîì ðàé î íå äëèí íî ãî
ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû, ÷òî ïîä òâåð æ äà åò âîç ìîæ íîñòü åå
îò âåò ñò âåí íî ñòè çà ïðî ÿâ ëå íèÿ íà ðó øå íèÿ ôóí ê öèè
ÿè÷ íè êîâ è ôåð òè ëü íî ñòè ó ïà öè åí ò êè.
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Ðèñ. 5. Òåð ìè íà ëü íûå äå ëå öèè êî ðîò êî ãî è äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî -
ìî ñî ìû è èõ ñâÿçü ñ íà ðó øå íè åì ôóí ê öèè ÿè÷ íè êîâ (ïî J.L. Sim p -
son, A. Raj ko vic, 1999).



Âëè ÿ íèå ÷à ñ òè÷ íîé òðè ñî ìèè äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî -
ìî ñî ìû íà ôóí ê öèþ ÿè÷ íè êîâ èçó ÷å íî â ìå íü øåé ñòå ïå -
íè. Ïðè îá ñëå äî âà íèè áî ëü øèõ ãðóïï ïà öè åí òîê ñ äèñ ãå -
íå çèåé ãî íàä è ÏÍß íà õîä êè ñëó ÷à åâ ïîë íîé òðè ñî ìèè ïî 
Õ-õðî ìî ñî ìå íå ÿâ ëÿ þò ñÿ ðåä êè ìè, îä íà êî ñâÿçü èõ ñ äàí -
íû ìè ïðî ÿâ ëå íè ÿ ìè íå âñå ãäà ìî æåò áûòü äî êà çà íà. Äóï -
ëè êà öèè äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû îò íî ñÿò ê ðåä êèì
ôîð ìàì õðî ìî ñîì íîé ïà òî ëî ãèè, è ñâÿçü èõ ñ ÏÍß òàê æå
äî ñòî âåð íî íå óñòà íîâ ëå íà. Îïè ñà íû êàê «êëàñ ñè ÷å ñêèå»
(âè äè ìûå ïðè ñòàí äàð ò íîì õðî ìî ñîì íîì àíà ëè çå) ïðÿ -
ìûå è èí âåð òè ðî âàí íûå äóï ëè êà öèè, òàê è ìèê ðî äóï ëè -
êà öèè Õ-õðî ìî ñî ìû, âû ÿâ ëÿ å ìûå ñ èñ ïî ëü çî âàíèåì ìî -
ëå êó ëÿð íûõ òåõ íî ëî ãèé. Îíè ìî ãóò áûòü ðå ãó ëÿð íû ìè èëè 
âñòðå ÷à òü ñÿ â âè äå ìî çà è÷ íûõ ôîðì. Áî ëü øèí ñò âî îïè ñà -
íèé ïî ñâÿ ùå íû ïà öè åí òàì ñ òà êè ìè ôå íî òè ïè ÷å ñêè ìè
ïðî ÿâ ëå íè ÿ ìè äè ñî ìèè è òðè ñî ìèè ïî Õ-õðî ìî ñî ìå, êàê
ìèê ðî àíî ìà ëèè ðàç âè òèÿ è óì ñò âåí íàÿ îò ñòà ëîñòü.

Äóï ëè êà öèþ äè ñ òà ëü íîé ÷à ñ òè äëèí íî ãî ïëå ÷à
Õ-õðî ìî ñî ìû (Õq28), âêëþ ÷à þ ùóþ ãåí MECP2, ó ìóæ -
÷èí ðàñ ñìàò ðè âà þò êàê êëè íè ÷å ñêè ðàñ ïî çíà âà å ìûé
ñèí ä ðîì [10]. Òàê êàê ó ìóæ ÷èí Õ-õðî ìî ñî ìà âñå ãäà àê -
òèâ íà, äè ñî ìèÿ ïî êà êî ìó-ëè áî åå ó÷à ñò êó, êàê ïðà âè ëî, 
ïðî ÿâ ëÿ åò ñÿ ìèê ðî àíî ìà ëè ÿ ìè ðàç âè òèÿ è óì ñò âåí íîé
îò ñòà ëî ñòüþ. Ó æåí ùèí îáû÷ íî íà áëþ äà åò ñÿ èç áè ðà -
òåëü íàÿ èíàê òè âà öèÿ ïå ðå ñòðî åí íîé Õ-õðî ìî ñî ìû, è
ïî äîá íûé ýô ôåêò äóï ëè êà öèè îò ñóò ñò âó åò. Îä íà êî åñ ëè 
ïî êà êèì-òî ïðè ÷è íàì ýòî ïðà âè ëî íà ðó øà åò ñÿ, ìèê ðî -
àíî ìà ëèè ðàç âè òèÿ è óì ñò âåí íàÿ îò ñòà ëîñòü ìî ãóò áûòü
îò ìå ÷å íû è ó æåí ùèí. Òàê, M.T. Gab bett ñ ñî àâò. [11]

îïè ñà ëè ìî çà è÷ íóþ ôîð ìó äóï ëè êà öèè Xq21.1®q21.31
ó æåí ùè íû, èìåâ øåé â äåò ñò âå ðå ÷å âûå íà ðó øå íèÿ. Îíà 
áû ëà îá ñëå äî âà íà â ñâÿ çè ñ îá íà ðó æåí íîé äóï ëè êà öèåé
Õ-õðî ìî ñî ìû ó ñû íà ñ ëè öå âû ìè àíî ìà ëè ÿ ìè è çà äåð æ -
êîé ïñè õî ìî òîð íî ãî ðàç âè òèÿ. L. Ar m s t rong ñ ñî àâò. [12]
íà áëþ äà ëè ðå áåí êà ñ êà ðè î òè ïîì 46,X,dup(X)(q22.3q26)
è àíî ìà ëè ÿ ìè ðàç âè òèÿ. Ïå ðå ñòðî åí íàÿ õðî ìî ñî ìà áû -
ëà èíàê òè âè ðî âà íà, îä íà êî àâ òî ðû ïðåä ïî ëî æè ëè, ÷òî
íå áî ëü øîé ó÷à ñ òîê â ðàé î íå äóï ëè êà öèè ìîã èç áå æàòü
èíàê òè âà öèè. P. Stan ki e wicz ñ ñî àâò. [13] îïè ñàí ñëó ÷àé
íà ñëå äî âà íèÿ äóï ëè êà öèè (X)(q26.2q27.1) îò ìà òå ðè
ê äî ÷å ðè, ó îáå èõ ïà öè åí òîê áû ëè îò ìå ÷å íû íèç êèé
ðîñò è äèñ ëà ëèÿ. Íàì âñòðå òèë ñÿ òî ëü êî îäèí ñëó ÷àé,
êîã äà ó óì ñò âåí íî îò ñòà ëîé æåí ùè íû ñ äóï ëè êà öèåé

Xq22.1®q24 è ôå íî òè ïè ÷å ñêè ìè àíî ìà ëè ÿ ìè (íèç êèé
ðîñò, îá ùàÿ ìû øå÷ íàÿ ãè ïî òî íèÿ, ãè ïîò ðî ôèÿ äè ñ òà ëü -
íûõ ìûøö íèæ íèõ êî íå÷ íî ñòåé, óä ëè íåí íûå ïà ëü öû)
áû ëè âû ÿâ ëå íû òàê æå äèñ ãå íå çèÿ ãî íàä, ñêóä íîå ëîá êî -
âîå è àê ñè à ëü íîå îâî ëî ñå íèå, ãè ïîï ëà çèÿ íà ðóæ íûõ ïî -
ëî âûõ îð ãà íîâ è âòî ðè÷ íàÿ àìå íî ðåÿ. Òî÷ êà ðàç ðû âà
áû ëà ðàñ ïî ëî æå íà â îá ëà ñ òè ãå íà NXF [14].

Ôå íî òèï ïðåä ñòàâ ëåí íîé íà ìè ïà öè åí ò êè îãðà íè -
÷è âà åò ñÿ äèñ ãå íå çèåé ãî íàä, ãè ïåð ãî íà äîò ðîï íûì ãè ïî -

ãî íà äèç ìîì è áåñ ïëî äè åì. Ìîæ íî ïðåä ïî ëî æèòü, ÷òî
â áî ëü øèí ñò âå êëå òîê ïå ðå ñòðî åí íàÿ Õ-õðî ìî ñî ìà
èíàê òè âè ðî âà íà. Âå ðî ÿò íîé ïðè ÷è íîé äèñ ãå íå çèè ãî íàä 

ÿâ ëÿ åò ñÿ ìî íî ñî ìèÿ ïî ðàé î íó Õq27.2®qter, îä íà êî íå -
ëü çÿ èñê ëþ ÷èòü è âëè ÿ íèÿ ÷à ñ òè÷ íîé òðè ñî ìèè ïî ðàé -

î íó Õq21®q27.2 íà ñòå ïåíü ïðî ÿâ ëå íèÿ íà ðó øå íèé ðàç -
âè òèÿ è ôóí ê öèè ÿè÷ íè êîâ.

Çà êëþ ÷å íèå

Ïðåä ñòàâ ëåí íûé ñëó ÷àé ìî æåò áûòü èí òå ðå ñåí è êàê
ïåð âîå îïè ñà íèå èí âåð òè ðî âàí íîé äóï ëè êà öèè/äå ëå -
öèè äëèí íî ãî ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû, è êàê îïè ñà íèå ñî -
÷å òà íèÿ ÷à ñ òè÷ íîé ìî íî ñî ìèè è òðè ñî ìèè äëèí íî ãî
ïëå ÷à Õ-õðî ìî ñî ìû ó ïà öè åí ò êè ñ äèñ ãå íå çèåé ãî íàä.
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