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Ìó òà öèè â ãå íàõ ÑÑÌ, îáó ñëîâ ëè âà þ ùèå îá ðà çî âà íèå êà âåð íîç íûõ ìà ëü ôîð ìà öèé (ÊÌ), àê òèâ íî èçó ÷à þò ñÿ è èõ ñïè ñîê
ïî ñòî ÿí íî ïî ïîë íÿ åò ñÿ. Àíà ëèç ìó òà öèé â ãå íàõ ÑÑÌ ïðî âî äèò ñÿ, êàê ïðà âè ëî, äâóìÿ îñíîâ íûìè ïîä õîäàìè: ìóëü òè ïëåê ñ -
íîé ëè ãà çî çà âè ñè ìîé àì ï ëè ôè êà öèåé (MLPA) — äëÿ ïî èñ êà êðóï íûõ äå ëå öèé/âñòà âîê, è ñåê âå íè ðî âà íèåì ýê çî íîâ — äëÿ ïî -
èñ êà ìó òà öèé, ïðè âî äÿ ùèõ ê àìè íî êèñ ëîò íûì çà ìå íàì, ïî ÿâ ëå íèþ ïðåæ äå âðå ìåí íîé òåð ìè íà öèè òðàíñ ëÿ öèè, ñäâè ãàì ðàì -
êè ñ÷è òû âà íèÿ è íà ðó øå íèþ ñïëàé ñèí ãà. Íà îñíî âå ýòèõ äàí íûõ ñî çäà þò ñÿ áî ëåå äå øå âûå äèà ãíî ñ òè ÷å ñêèå òåñò-ñè ñ òå ìû,
ïî çâî ëÿ þ ùèå âû ÿâ ëÿòü ìó òàí ò íûå àë ëå ëè ñ öå ëüþ ïðåä ñêà çà íèÿ âîç ìîæ íî ãî âîç íèê íî âå íèÿ è ðàç âè òèÿ öå ðåá ðà ëü íûõ êà -
âåð íîì. Öåëü ðà áî òû. Îïðå äå ëå íèå êðóï íûõ äå ëå öèé â ãå íàõ ÑÑÌ, àñ ñî öè è ðî âàí íûõ ñ ôîð ìè ðî âà íè åì öå ðåá ðà ëü íûõ ÊÌ,
ó áî ëü íûõ ñî ñïî ðà äè ÷å ñêîé è íà ñëåä ñò âåí íîé ôîð ìà ìè çà áî ëå âà íèÿ â ðîñ ñèé ñêîé ïî ïó ëÿ öèè. Ìà òå ðè àë è ìå òî äû. Ãå íå òè -
÷å ñêèå èñ ñëå äî âà íèÿ âû ïîë íå íû ó 92 áî ëü íûõ: 45 — ñ íà ñëåä ñò âåí íîé ôîð ìîé çà áî ëå âà íèÿ, 2 — ñ óñëîâ íî äî êà çàí íû ìè ñå -
ìåé íû ìè êà âåð íî ìà ìè è 45 — ñî ñïî ðà äè ÷å ñêè ìè êà âåð íî ìà ìè, à òàê æå ó 10 çäî ðî âûõ ðîä ñò âåí íè êîâ. Âî âñåõ ñëó ÷à ÿõ âû -
ïîë íåí ïî èñê êðóï íûõ ìó òà öèé ìå òî äîì MLPA. Ðå çó ëü òà òû. Â 10 îá ðàç öàõ âû ÿâ ëå íû êðóï íûå ïå ðå ñòðîé êè â îä íîì èç ãå íîâ
ÑÑÌ (ÑÑÌ1, ÑÑÌ2, ÑÑÌ3), â òîì ÷èñ ëå ó 1 áî ëü íî ãî ñ óñëîâ íî ñå ìåé íîé ôîð ìîé ÊÌ è ó 3 — ñî ñïî ðà äè ÷å ñêîé ôîð ìîé. Èç
ñå ìè âû ÿâ ëåí íûõ ìó òà öèé ÷å òû ðå ðà íåå íå áû ëè îïè ñà íû. Âû ÿâ ëå íû äâå äå ëå öèè â ãå íå ÑÑÌ3 [PDCD10], äëÿ êî òî ðî ãî ïî -
äîá íûå ìó òà öèè ïî êà íå áû ëè îïè ñà íû. Ñî îò íî øå íèå ìó òà öèé â ãå íàõ CCM1, CCM2 è CCM3 ñî ñòà âè ëî 40%, 30% è 30% ñî îò -
âåò ñò âåí íî. Íàè áî ëåå àã ðåñ ñèâ íîå êëè íè ÷å ñêîå òå ÷å íèå îò ìå ÷å íî ó áî ëü íûõ ñ ìó òà öè ÿ ìè â ãå íå ÑÑÌ3. Âû âî äû. Ïðî âå äåí -
íûé àíà ëèç ïî êà çàë, ÷òî êðóï íûå äå ëå öèè â ãå íàõ ÑÑÌ äî ñòà òî÷ íî ðàñ ïðî ñòðà íå íû ó áî ëü íûõ ñî ñïî ðà äè ÷å ñêîé è íà ñëåä ñò -
âåí íîé ôîð ìà ìè çà áî ëå âà íèÿ â ðîñ ñèé ñêîé ïî ïó ëÿ öèè è ñî ñòà âè ëè ïðè ìåð íî 11% îò èñ ñëå äî âàí íîé âû áîð êè. Âû ÿâ ëå íû íî -
âûå ìó òà öèè, ðà íåå íå îïè ñàí íûå â äðó ãèõ ïî ïó ëÿ öè ÿõ.
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Mu ta tions in the CCM genes caus ing the for ma tion of cav ern ous mal for ma tions (ÑÌ) are be ing ac tively stud ied and their list is
con stantly grow ing. Mu ta tions in the CCM genes are usu ally an a lyzed us ing two main ap proaches: mul ti plex li ga tion-dependent probe 
am pli fi ca tion (MLPA) — to search for large de le tions/in ser tions and exon se quenc ing — to search for mu ta tions lead ing to amino acid
sub sti tu tions, the ap pear ance of pre ma ture trans la tion ter mi na tion, read ing frame shifts and splice site junc tion. On the ba sis of these
data, cheaper di ag nos tic test sys tems are cre ated that al low the iden ti fi ca tion of mu tant al leles in or der to pre dict the pos si ble oc cur -
rence and de vel op ment of ce re bral cav i ties. Ob jec tive. Iden ti fi ca tion of large de le tions in CCM genes as so ci ated with the de vel op ing
of ce re bral ÑÌ in pa tients with spo radic and he red i tary forms of the dis ease in the Rus sian pop u la tion. Methods. Blood sam ples from
92 se lected pa tients were ex am ined, among them — 45 with a he red i tary form of the dis ease, 2 — with clin i cally con firmed fa mil ial
cases and 45 — so-called spo radic cases, as well as in 10 healthy rel a tives. Pres ence of large de le tions/du pli ca tions was de tected by
mul ti plex li ga tion-dependent probe am pli fi ca tion (MPLA). Re sults. Ma jor re ar range ments in one of the CCM genes (CCM1, CCM2,
CCM3) were iden ti fied in 10 sam ples, in clud ing 2 pa tients with con di tion ally fa mil ial form of CM, and 3 pa tients with a spo radic form.



Of the seven types of mu ta tions iden ti fied, four were not pre vi ously de scribed. Two de le tions in the CCM3 [PDCD10] gene were iden -
ti fied, for which such mu ta tions have not yet been de scribed. The ra tio of mu ta tions in the CCM1, CCM2 and CCM3 genes was 40%,
30% and 30%, re spec tively. The most ag gres sive clin i cal course was ob served in pa tients with mu ta tions in the CCM3 gene. Con clu -
sion. The anal y sis showed that large de le tions in the genes of CCM are quite com mon in pa tients with spo radic and he red i tary forms
of the dis ease in the Rus sian pop u la tion and ac counted for ap prox i mately 11% of the stud ied sam ple. At the same time, new types of
mu ta tions that are not de scribed in other pop u la tions have been iden ti fied
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Ââå äå íèå

Êà âåð íîç íûå ìà ëü ôîð ìà öèè (ÊÌ, êà âåð íî ìû) ÖÍÑ 
ïðåä ñòàâ ëÿ þò ñî áîé ñî âî êóï íîñòü ñî ñó äè ñòûõ ïî ëî ñòåé
ðàç ëè÷ íûõ ðàç ìå ðîâ è ôîð ìû, ñî äåð æà ùèõ ïðî äóê òû
ðàñ ïà äà êðî âè, êî òî ðûå ìî ãóò ôîð ìè ðî âà òü ñÿ â ðàç ëè÷ -
íûõ îò äå ëàõ ãî ëîâ íî ãî è ñïèí íî ãî ìîç ãà. Èõ âñòðå ÷à å -
ìîñòü â åâ ðî ïåé ñêîé ïî ïó ëÿ öèè îöå íè âà åò ñÿ
â 0,1—0,5%. Ðàç ëè ÷à þò ñïî ðà äè ÷å ñêèå è íà ñëåä ñò âåí -
íûå (ñå ìåé íûå) ôîð ìû ÊÌ. Ïåð âûå, êàê ïðà âè ëî,
ïðåä ñòàâ ëå íû îäè íî÷ íû ìè îá ðà çî âà íè ÿ ìè, ïî ñëåä íèå,
â îñíîâ íîì, ìíî æå ñò âåí íû ìè. Íà ñëåä ñò âåí íûå ÊÌ ñî -
ñòàâ ëÿ þò ïðè ìåð íî òðåòü îò âñåõ ñëó ÷à åâ è íà ñëå äó þò ñÿ
àóòî ñîì íî-äî ìè íàí ò íî ñ ðàç ëè÷ íîé ïå íåò ðàí ò íî ñòüþ è
ýê ñ ï ðåñ ñèâ íî ñòüþ ïðè çíà êà [1, 2].

Â íà ñòî ÿ ùåå âðå ìÿ âû ÿâ ëå íî òðè òàê íà çû âà å ìûõ
ÑÑÌ ãå íà, ìó òà öèè â êî òî ðûõ ñâÿ çà íû ñ îá ðà çî âà íè åì
êà âåð íîì: CCM1 (KRIT1) è ÑÑÌ2 (MGC4607), ëî êà ëè -
çî âàí íûå íà 7-é õðî ìî ñî ìå (7q21-22 è 7p13-15 ñî îò âåò -
ñò âåí íî) [3, 4, 5], è ÑÑÌ3, ëî êà ëè çî âàí íûé íà 3-é õðî -
ìî ñî ìå (3q25.2-27) [6]. Â ýòèõ ãå íàõ îïè ñà íî áî ëåå
100 ìó òà öèé, âêëþ ÷à þ ùèõ äå ëå öèè îò íå ñêî ëü êèõ ýê çî -
íîâ äî öå ëî ãî ãå íà [7, 8]. Ñïè ñîê ìó òà öèé â ãå íàõ ÑÑÌ
ïðî äîë æà åò ïî ïîë íÿ òü ñÿ óñè ëè ÿ ìè èñ ñëå äî âàòåëåé
â ðàç ëè÷ íûõ ñòðà íàõ [9, 10] , íî â Ðîñ ñèè òà êàÿ ðà áî òà äî 
íà ñòî ÿ ùå ãî âðå ìå íè íå ïðî âî äè ëàñü. Èç âå ñò íî, ÷òî
êàæ äàÿ ïî ïó ëÿ öèÿ õà ðàê òå ðè çó åò ñÿ ñâî èìè ñïåê òðîì
ìó òà öèé è ÷à ñ òî òà ìè èõ âñòðå ÷à å ìî ñòè. Íà òåð ðè òî ðèè
Ðîñ ñèé ñêîé Ôå äå ðà öèè ïðî æè âà åò áî ëü øîå êî ëè ÷å ñò âî
íà ðî äîâ, îò íî ñÿ ùèõ ñÿ ê ðàç íûì àí ò ðî ïî ëî ãè ÷å ñêèì òè -
ïàì, è çäåñü äî ñòà òî÷ íî äîë ãî ïðî èñ õî äèë êîí òàêò åâ ðî -
ïåî èä íîé è ìîí ãî ëî èä íîé ðàñ, ÷òî, íå ñî ìíåí íî, ïî âëè -
ÿ ëî íà ôîð ìè ðî âà íèå ãå íî ôîí äà íà ñå ëå íèÿ. Èçó ÷å íèå
ìó òà öèé, ñâÿ çàí íûõ ñ íà ñëåä ñò âåí íû ìè çà áî ëå âà íè ÿ ìè
ñðå äè íà ñå ëå íèÿ Ðîñ ñèè, íå îá õî äè ìî äëÿ ëó÷ øå ãî ïî -
íè ìà íèÿ ìå õà íèç ìîâ ðàç âè òèÿ ýòèõ çà áî ëå âà íèé è ïî -
èñ êà íî âûõ ïîä õî äîâ ê èõ ëå ÷å íèþ [11, 12].

Öåëü ðà áî òû: âû ÿâ ëå íèå êðóï íûõ ìó òà öèé â ãå íàõ
ÑÑÌ ó áî ëü íûõ ñî ñïî ðà äè ÷å ñêîé è íà ñëåä ñò âåí íîé
ôîð ìîé ïà òî ëî ãèè â ðîñ ñèé ñêîé ïî ïó ëÿ öèè.

Ìà òå ðè àë è ìå òî äû

Â àíà ëèç áû ëè âêëþ ÷å íû áî ëü íûå ñ ÊÌ ÖÍÑ, îá -
ñëå äî âàí íûå â ÍÈÈ íåé ðî õè ðóð ãèè (ñ 2017 ã. — ÍÌÈÖ 
íåé ðî õè ðóð ãèè) èì. àêàä. Í.Í. Áóð äåí êî è, ïî âîç ìîæ -
íî ñòè, èõ çäî ðî âûå ðîä ñò âåí íè êè. Ñðå äè áî ëü íûõ âû ÿâ -
ëå íî 45 ÷å ëî âå ê (èç 30 ñå ìåé) ñ íà ñëåä ñò âåí íû ìè êà âåð -

íî ìà ìè, ïîä òâåð æ äåí íû ìè ìå òî äà ìè íåé ðî âè çó à ëè çà -
öèè (äî êà çàí íûå ñëó ÷àè), 2 ÷å ëî âå êà, ó êî òî ðûõ ñå ìåé -
íûé õà ðàê òåð ïà òî ëî ãèè äî êà çàí òî ëü êî ïî êëè íè ÷å -
ñêèì äàí íûì, áåç íåé ðî âè çó à ëè çà öè îí íî ãî ïîä òâåð æ -
äå íèÿ (äà ëåå — óñëîâ íî äî êà çàí íûå ñëó ÷àè) è 45 ÷å ëî -
âåê ñî ñïî ðà äè ÷å ñêè ìè êà âåð íî ìà ìè. Ó âñåõ ýòèõ ïà öè -
åí òîâ ñ èõ ïè ñü ìåí íî ãî ñî ãëà ñèÿ áû ëè âçÿ òû îá ðàç öû
êðî âè äëÿ ãå íå òè ÷å ñêèõ èñ ñëå äî âà íèé. Òàê æå â 8 ñå ìü ÿõ
îá ðàç öû êðî âè áû ëè âçÿ òû ó çäî ðî âûõ ðîä ñò âåí íè êîâ
(10 ÷å ëî âåê). Òà êèì îá ðà çîì, ñî áðà íà êîë ëåê öèÿ ÄÍÊ,
íà ñ÷è òû âà þ ùàÿ 92 îá ðàç öà êðî âè áî ëü íûõ è 10 êîí ò ðî -
ëü íûõ îá ðàç öîâ.

Âû äå ëå íèå ÄÍÊ. ÄÍÊ âû äå ëÿ ëè èç ïå ðè ôå ðè ÷å ñêîé
êðî âè ñ èñ ïî ëü çî âà íè åì íà áî ðîâ QIA amp DNA mi ni kit
(Qi a gen, Ãåð ìà íèÿ) ñî ãëàñ íî ðå êî ìåí äà öè ÿì ïðî èç âî -
äè òå ëÿ.

MLPA-àíà ëèç. Ïî èñê êðóï íûõ ñòðóê òóð íûõ ïå ðå -
ñòðî åê (äå ëå öèé/âñòà âîê) â ãå íàõ ÑÑÌ ïðî âî äè ëè ìå òî -
äîì ìóëü òè ïëåê ñ íîé ëè ãà çî çà âè ñè ìîé àì ï ëè ôè êà öèè
(MLPA) ñ èñ ïî ëü çî âà íè åì íà áî ðîâ SALSA P130 è P131
(MRC Hol land) ñî ãëàñ íî ðå êî ìåí äà öè ÿì ïðî èç âî äè òå -
ëÿ. Íà ðå àê öèþ èñ ïî ëü çî âà ëè 70—120 íã ÄÍÊ. Àíà ëèç
äàí íûõ ïðî âî äè ëè ñ èñ ïî ëü çî âà íè åì ïà êå òà ïðî ãðàìì
Cof fa ly ser.NET. Ïðè íà ëè ÷èè îá ðàç öà ÄÍÊ áî ëü íûõ
ðîä ñò âåí íè êîâ àíà ëèç ïðî âî äèë ñÿ íå çà âè ñè ìî íà êàæ -
äîì îá ðàç öå. Âî âñåõ ñëó ÷à ÿõ, ãäå áû ëî âîç ìîæ íî, â àíà -
ëèç âêëþ ÷à ëè ÄÍÊ çäî ðî âûõ ðîä ñò âåí íè êîâ â êà ÷å ñò âå
îò ðè öà òå ëü íî ãî êîí ò ðî ëÿ.

Êëè íè êî-íåé ðî ðà äè î ëî ãè ÷å ñêèé àíà ëèç. Ó êàæ äî ãî áî ëü -
íî ãî îöå íå íû ñëå äó þ ùèå ïà ðà ìåò ðû òå ÷å íèÿ çà áî ëå âà íèÿ 
è äàí íûå ÌÐÒ: âîç ðàñò ìà íè ôå ñòà öèè, êðî âî èç ëè ÿ íèÿ
â àíà ìíå çå, êî ëè ÷å ñò âî è ðàç ìåð êà âåð íîì, íî âî îá ðà çî âà -
íèå è ðîñò êà âåð íîì. Êà âåð íî ìû îöå íè âà ëèñü êàê «àê òèâ -
íûå» ïðè ìà íè ôå ñòà öèè çà áî ëå âà íèÿ äî 18 ëåò, êðî âî èç -
ëè ÿ íèè â àíà ìíå çå, ðàç ìå ðå êà âåð íî ìû áî ëåå 2 ñì, íî âî -
îá ðà çî âà íèè è/èëè ðî ñ òå êà âåð íîì, çà ôèê ñè ðî âàí íûõ
íåé ðî âè çó à ëè çà öè îí íû ìè ìå òî äà ìè [13].

Ðå çó ëü òà òû

Ìå òî äîì MLPA áû ëè ïðî à íà ëè çè ðî âà íû âñå îá ðàç -
öû ÄÍÊ. Ðå çó ëü òà òû àíà ëè çà ïðåä ñòàâ ëå íû â òàáë. 1,
â êî òî ðóþ âêëþ ÷å íû òî ëü êî òå îá ðàç öû, â êî òî ðûõ áû ëè 
íàé äå íû êðóï íûå ïå ðå ñòðîé êè â ãå íàõ ÑÑÌ. Â òàáë. 2
ïðåä ñòàâ ëå íà õà ðàê òå ðè ñòè êà áî ëü íûõ, ó êî òî ðûõ âû ÿâ -
ëå íû ìó òà öèè. Íè â îä íîì èç îá ðàç öîâ íå áû ëè îá íà ðó -
æå íû êðóï íûå âñòàâ êè. Â 10 îá ðàç öàõ áû ëè âû ÿâ ëå íû
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êðóï íûå ïå ðå ñòðîé êè: äå ëå öèè îä íî ãî è áî ëåå ýê çî íîâ.

Èç ýòèõ îá ðàç öîâ 6 îò íî ñè ëèñü ê äî êà çàí íûì íà ñëåä ñò -

âåí íûì ñëó ÷à ÿì (4 ñå ìüè), 1 — ê óñëîâ íî äî êà çàí íûì

ñëó ÷à ÿì (1 ñå ìüÿ), 3 — ê òàê íà çû âà å ìûì ñïî ðà äè ÷å -

ñêèì ñëó ÷à ÿì. Â òåõ ñëó ÷à ÿõ, êîã äà àíà ëè çè ðî âà ëàñü

ÄÍÊ áî ëü íûõ ðîä ñò âåí íè êîâ, ðàñ õîæ äå íèé â ðå çó ëü òà -

òàõ àíà ëè çà íå íà áëþ äà ëîñü, ÷òî ïîä òâåð æ äà ëî íà ñëåä -

ñò âåí íûé õà ðàê òåð ïà òî ëî ãèè. Âî âñåõ ñëó ÷à ÿõ, êîã äà

âû ÿâ ëÿ ëèñü ìó òà öèè, ïðî âî äè ëèñü íå çà âè ñè ìûå ïî âòî -

ðû ýê ñ ïå ðè ìåí òà.

Â ãå íå CCM1 (KRIT1) áû ëè íàé äå íû òðè ãå òå ðî çè ãîò -

íûõ ìó òà öèè: ðà íåå îïè ñàí íàÿ äå ëå öèÿ âñåõ ýê çî íîâ [14]

áû ëà âû ÿâ ëå íà ó ïà öè åí òà ñ ìíî æå ñò âåí íîé ñïî ðà äè ÷å -

ñêîé ôîð ìîé ÊÌ; ó äâóõ ÷ëå íîâ îä íîé ñå ìüè òàê æå ñ ìíî -

æå ñò âåí íû ìè ÊÌ íå çà âè ñè ìî áû ëà âû ÿâ ëå íà äå ëå öèÿ ýê -

çî íîâ 9—11, àíà ëî ãè÷ íàÿ îïè ñàí íîé ðà íåå [7]; åùå îä íà

ðà íåå íå îïè ñàí íàÿ ìó òà öèÿ (äå ëå öèÿ ýê çî íà 12) áû ëà âû -

ÿâ ëå íà òàê æå ó ïà öè åí òà ñ ìíî æå ñò âåí íîé ñïî ðà äè ÷å ñêîé

ôîð ìîé ÊÌ (ðèñ. 1). Ó âñåõ ýòèõ áî ëü íûõ çà áî ëå âà íèå

ïðî ÿ âè ëîñü êëè íè ÷å ñêè â âîç ðà ñ òå ñòàð øå 17 ëåò.

Ó òðåõ ïà öè åí òîâ áû ëè âû ÿâ ëå íû ìó òà öèè â ãå íå ÑÑÌ2 
(MGC4607): ó äâóõ ðîä ñò âåí íè êîâ ñ îäè íî÷ íîé è ìíî æå ñò -
âåí íû ìè öå ðåá ðà ëü íû ìè ÊÌ áû ëà îá íà ðó æå íà îïè ñàí íàÿ
ðà íåå äå ëå öèÿ âñåõ ýê çî íîâ ýòî ãî ãå íà [15], ïðè ÷åì îä íèì
èç ýòèõ ïà öè åí òîâ áûë ìëà äå íåö ñ íà ÷à ëîì çà áî ëå âà íèÿ äî
1 ãî äà. Åùå ó îä íî ãî ïà öè åí òà ñ ìíî æå ñò âåí íîé ñå ìåé íîé
ôîð ìîé âû ÿâ ëå íà de no vo äå ëå öèÿ ýê çî íà 6 (ðèñ. 2).

Àíà ëèç îá ðàç öîâ ÄÍÊ ðîñ ñèéñêèõ ïà öè åí òîâ òàê æå
ïî çâî ëèë íàé òè êðóï íûå ïå ðå ñòðîé êè â ãå íå ÑÑÌ3
(PDCD10), â êî òî ðîì ðà íåå ïî äîá íûå êðóï íûå ìó òà öèè
íå îò ìå ÷à ëèñü. Â äâóõ íå ðîä ñò âåí íûõ îá ðàç öàõ âû ÿâ ëå -
íà äå ëå öèÿ ýê çî íà 3 ýòî ãî ãå íà (ðèñ. 3), ïðè ýòîì ó îáî èõ 
ïà öè åí òîâ áû ëè ìíî æå ñò âåí íûå ÊÌ ñ ñå ìåé íîé è
óñëîâ íî ñå ìåé íîé ôîð ìîé çà áî ëå âà íèÿ, è îäèí èç ýòèõ
ïà öè åí òîâ — òàê æå ðå áå íîê ñ ðàí íèì íà ÷à ëîì çà áî ëå âà -
íèÿ (5 ëåò). Åùå â îä íîì îá ðàç öå (ïà öè åíò ñ ìíî æå ñò -
âåí íû ìè ÊÌ è ñïî ðà äè ÷å ñêîé ôîð ìîé) îá íà ðó æå íà äå -
ëå öèÿ ýê çî íîâ 1—3 äàí íî ãî ãå íà.

Ó áî ëü íûõ ñ êðóï íû ìè äå ëå öè ÿ ìè â ãå íå CCM3 íà -
áëþ äà ëîñü òÿ æå ëîå êëè íè ÷å ñêîå òå ÷å íèå çà áî ëå âà íèÿ,
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Òàá ëè öà 1
Ìó òà öèè â ãå íàõ ÑÑÌ, âû ÿâ ëåí íûå ó áî ëü íûõ ñ ðàç ëè÷ íû ìè ôîð ìà ìè ÊÌ

 ìå òîäîì MLPA

¹ îá ðàç öà (Ñå ìüÿ ¹) Ãåí Îïè ñà íèå âû ÿâ ëåí íîé ìó òà öèè Ññûë êà íà îïè ñà íèå

39 (1) CCM3 Äå ëå öèÿ ýê çî íà 3 Äàí íîå èñ ñëå äî âà íèå

44 (2) CCM2 Äå ëå öèÿ âñåõ ýê çî íîâ [15]

75 (2) CCM2 Äå ëå öèÿ âñåõ ýê çî íîâ [15]

48 CCM2 Äå ëå öèÿ ýê çî íà 6 Äàí íîå èñ ñëå äî âà íèå

56 CCM1 Äå ëå öèÿ âñåõ ýê çî íîâ [14]

61 (3) CCM3 Äå ëå öèÿ ýê çî íîâ 1—3 Äàí íîå èñ ñëå äî âà íèå

62 (4) CCM3 Äå ëå öèÿ ýê çî íîâ 3 Äàí íîå èñ ñëå äî âà íèå

69 (5) CCM1 Äå ëå öèÿ ýê çî íîâ 9—11 [7]

70 (5) CCM1 Äå ëå öèÿ ýê çî íîâ 9—11 [7]

78 CCM1 Äå ëå öèÿ ýê çî íà 12 Äàí íîå èñ ñëå äî âà íèå

Òàá ëè öà 2
Êðàò êàÿ õà ðàê òå ðè ñòè êà ïà öè åí òîâ ñ âû ÿâ ëåí íû ìè ìó òà öè ÿ ìè â ãå íàõ ÑÑÌ

¹ îá ðàç öà
(Ñå ìüÿ ¹)

Âîç ðàñò ìà íè ôå ñòà öèè,
ëåò

Ôîð ìà Õà ðàê òåð êà âåð íîì "Êëè íè ÷å ñêàÿ
àê òèâ íîñòü"

39 (1) 49 Óñëîâ íî ñå ìåé íàÿ Ìíî æå ñò âåí íûå Åñòü

44 (2; ìàòü) 32 Ñå ìåé íàÿ Ìíî æå ñò âåí íàÿ Åñòü

75 (2; äî÷ü) 4 ìåñ. Ñå ìåé íàÿ Îäè íî÷ íàÿ Åñòü

48 34 Ñå ìåé íàÿ Ìíî æå ñò âåí íàÿ Åñòü

56 40 Ñïî ðà äè ÷å ñêàÿ Ìíî æå ñò âåí íûå Åñòü

61 (3) 32 Ñïî ðà äè ÷å ñêàÿ Ìíî æå ñò âåí íûå Åñòü

62 (4) 5 Ñå ìåé íàÿ Ìíî æå ñò âåí íûå Åñòü

69 (5; îòåö) 49 Ñå ìåé íàÿ Ìíî æå ñò âåí íûå Åñòü

70 (5; ñûí) 17 Ñå ìåé íàÿ Ìíî æå ñò âåí íûå Åñòü

78 19 Ñïî ðà äè ÷å ñêàÿ Ìíî æå ñò âåí íûå Åñòü



õà ðàê òå ðè çó þ ùå å ñÿ ïî âòîð íû ìè êðî âî èç ëè ÿ íè ÿ ìè, ðî -
ñ òîì è íî âî îá ðà çî âà íè åì êà âåð íîì.

Ïðè âî äèì êðàò êèå îïè ñà íèÿ òå ÷å íèÿ áî ëåç íè.
Îá ðà çåö 61, òàáë.1 è 2, ðèñ. 4. Çà 5 ëåò ñ ìî ìåí òà íà -

÷à ëà çà áî ëå âà íèÿ (â âîç ðà ñ òå 33 ëåò) áî ëü íàÿ ñ ïåð âè÷ íî
ìíî æå ñò âåí íû ìè ÊÌ ãî ëîâ íî ãî ìîç ãà ïå ðå íåñ ëà íå ìå -
íåå 4 êðî âî èç ëè ÿ íèé èç êà âåð íî ìû ñðåä íå ãî ìîç ãà. Çà
ïå ðè îä íà áëþ äå íèÿ ñôîð ìè ðî âà ëèñü äâå íî âûå êà âåð -
íî ìû, îä íà èç êî òî ðûõ ïðî ÿ âè ëàñü òÿ æå ëûì êðî âî èç ëè -
ÿ íè åì ñ ôîð ìè ðî âà íè åì áî ëü øîé ãå ìà òî ìû. Âñå êðî âî -
èç ëè ÿ íèÿ ïðè âî äè ëè ê ïî ÿâ ëå íèþ è íà ðà ñ òà íèþ êàê
î÷à ãî âîé, òàê è îá ùå ìîç ãî âîé ñèì ï òî ìà òè êè. Äî ïî -
ñëåä íå ãî óõóä øå íèÿ ñî ñòî ÿ íèå áî ëü íîé îñòà âà ëîñü êîì -
ïåí ñè ðî âàí íûì, è ëèøü ïî ñëåä íåå êðî âî èç ëè ÿ íèå ïðè -
âå ëî ê èí âà ëèä íî ñòè.

Ñå ìåé íûé àíà ìíåç: îòåö ñ ìî ëî äî ãî âîç ðà ñ òà ñòðà äàë
ïàð êèí ñî íèç ìîì. Áî ëåå äå òà ëü íîé èí ôîð ìà öèè íåò.
Äî÷ü áî ëü íîé, 2007 ã.ð., çäî ðî âà, îò ïðåä ëî æåí íî ãî
ÌÐÒ-îá ñëå äî âà íèÿ è âçÿ òèÿ êðî âè äëÿ ãå íå òè ÷å ñêî ãî
èñ ñëå äî âà íèÿ ðî äè òå ëè îò êà çà ëèñü.

Îá ðà çåö 39, òàáë. 1 è 2, ðèñ. 5. Â âîç ðà ñ òå 49 ëåò îñò ðî 
ðàç âè ëàñü êëè íè êà ïî ðà æå íèÿ ñïèí íî ãî ìîç ãà íà íèæ -
íåã ðóä íîì óðîâ íå, êî òî ðàÿ çà òåì â çíà ÷è òå ëü íîé ñòå ïå -
íè ðåã ðåñ ñè ðî âà ëà. Â âîç ðà ñ òå 61 ãîäà ïî ÿ âè ëîñü íà ðó -
øå íèå çðå íèÿ â âè äå íå ïîë íîé ïðà âî ñòî ðîí íåé ãî ìî -
íèì íîé ãå ìè à íî ñèè. Ïðè ÌÐÒ ãî ëî âû è ïî çâî íî÷ íè êà
âû ÿâ ëå íû ìíî æå ñò âåí íûå ÊÌ ãî ëîâ íî ãî ìîç ãà è ÊÌ íà 
íèæ íåã ðóä íîì óðîâ íå ñïèí íî ãî ìîç ãà.

Ñå ìåé íûé àíà ìíåç: îòåö ñ ìî ëî äî ãî âîç ðà ñ òà ñòðà äàë
äæåí ê ñî íîâ ñêîé ýïè ëåï ñèåé. Ó ñû íà àð òå ðè à ëü íàÿ ãè -
ïåð òî íèÿ ñ 25-ëåò íå ãî âîç ðà ñ òà.
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Ðèñ. 2. Õðî ìà òîã ðàì ìû èç MLPA-àíà ëè çà, äå ìîí ñò ðè ðó þ ùèå äå ëå -
öèþ ýê çî íà 6 ãå íà CCM2 (MGC4607): À — êîí ò ðî ëü íûé îá ðà çåö; Á —
îá ðà çåö ñ äå ëå òè ðî âàí íûì ýê çî íîì 6 (îò ìå ÷åí ñòðåë êîé).

Ðèñ. 1. Õðî ìà òîã ðàì ìû èç MLPA-àíà ëè çà, äå ìîí ñò ðè ðó þ ùèå äå ëå -
öèþ ýê çî íà 12 ãå íà CCM1 (KRIT1): À — êîí ò ðî ëü íûé îá ðà çåö; Á —
îá ðà çåö ñ äå ëå òè ðî âàí íûì ýê çî íîì 12. (îò ìå ÷åí ñòðåë êîé).



Îá ðà çåö 62, òàáë. 1 è 2, ðèñ. 6. Ìà ëü ÷èê ñ ðîæ äå íèÿ
íà áëþ äàë ñÿ ñ äèà ãíî çîì «ãèä ðî öå ôà ëü íûé ñèí ä ðîì».
Â âîç ðà ñ òå 4 ëåò ïðè ÊÒ ãî ëî âû âû ÿâ ëå íû ìíî æå ñò âåí -
íûå îáú åì íûå îá ðà çî âà íèÿ ìîç ãà, îñòàâ ëåí ïîä íà áëþ -
äå íè åì. Â 5 ëåò — ïî âòîð íûå ýïè çî äû èí òåí ñèâ íîé ãî -
ëîâ íîé áî ëè, íà ðó øå íèå õî äü áû. Ïðè ÌÐÒ âû ÿâ ëå íà
ÊÌ ìî çî ëè ñòî ãî òå ëà è áî ëü øàÿ âíóò ðè æå ëó äî÷ êî âàÿ
ãå ìà òî ìà, à òàê æå åùå 2 ÊÌ: ëîá íîé äî ëè ñïðà âà è âè -
ñî÷ íîé äî ëè ñëå âà. Îïå ðè ðî âàí, ÊÌ ìî çî ëè ñòî ãî òå ëà è 
ãå ìà òî ìà óäà ëå íû. Â âîç ðà ñ òå 8 ëåò âû ÿâ ëå íû ïðè çíà êè
êðî âî èç ëè ÿ íèÿ èç êà âåð íî ìû âè ñî÷ íîé äî ëè, êî òî ðàÿ
òàê æå óäà ëå íà.

Ñå ìåé íûé àíà ìíåç: åäè íî êðîâ íûé áðàò ñ ðîæ äå íèÿ
èìåë íèç êîå çðå íèå íà îáà ãëà çà, îô òà ëü ìî ëî ãîì âû ÿâ -
ëå íû ïðè çíà êè àò ðî ôèè çðè òå ëü íûõ íåð âîâ. Ïðè ñêðè -
íè ãî âîì îá ñëå äî âà íèè â âîç ðà ñ òå 5 ëåò íà ÌÐÒ âû ÿâ ëå -
íà ÊÌ õè àç ìû è ìíî æå ñò âåí íûå ìåë êèå ÊÌ áî ëü øèõ
ïî ëó øà ðèé ìîç ãà. Ó îò öà ìà ëü ÷è êîâ ïðè ÌÐÒ, âû ïîë -
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Ðèñ. 4. Ê îá ðàç öó 61. Ìíî æå ñò âåí íûå êà âåð íî ìû ãî ëîâ íî ãî ìîç ãà
ñ ïî âòîð íû ìè êðî âî èç ëè ÿ íè ÿ ìè. Îïè ñà íèå â òåê ñòå.
À, Á, Â — ïåð âîå ÌÐÒ ïðè ïî ÿâ ëå íèè ñèì ï òî ìîâ, 2010 ã. Ã, Ä, Å —
ÌÐÒ ïå ðåä óäà ëå íè åì êà âåð íîì è ãå ìà òîì ñòâî ëà è ìîç æå÷ êà,
2012 ã. Æ, Ç, È — ÌÐÒ ïå ðåä ïî ñëåä íåé îïå ðà öèåé ïî óäà ëå íèþ êà -
âåð íî ìû ñòâî ëà è âåð õ íèõ íî æåê ìîç æå÷ êà, 2015 ã. Ê, Ë — íî âî îá -
ðà çî âà íèå êà âåð íî ìû ïðà âîé òå ìåí íîé äî ëè, 2012 ã. Ì — êà âåð íî -
ìà ëîá íîé äî ëè.

Ðèñ. 3. Õðî ìà òîã ðàì ìû èç MLPA-àíà ëè çà, äå ìîí ñò ðè ðó þ ùèå äå ëå -
öèþ ýê çî íîâ 1—3 è 3 ãå íà CCM3 (PDCD10): À — êîí ò ðî ëü íûé îá ðà -
çåö; Á — îá ðà çåö ñ äå ëå òè ðî âàí íû ìè ýê çî íà ìè 1—3 (îò ìå ÷å íû
ñòðåë êà ìè); Â — îá ðà çåö ñ äå ëå òè ðî âàí íûì ýê çî íîì 3 (îò ìå ÷åí
ñòðåë êîé).



íåí íîì ïî ïî âî äó æà ëîá í å îï ðå äå ëåí íî ãî õà ðàê òå ðà,
âû ÿâ ëå íû ìíî æå ñò âåí íûå ÊÌ áî ëü øèõ ïî ëó øà ðèé è
ñòâî ëà ìîç ãà.

Îá ñóæ äå íèå

Ìî ëå êó ëÿð íî-ãå íå òè ÷å ñêèå ìå òî äû èñ ñëå äî âà íèÿ
âñå áî ëü øå âõî äÿò â ïðàê òè êó äèà ãíî ñ òè êè ðàç ëè÷ íûõ
çà áî ëå âà íèé, ò.ê. ïî çâî ëÿ þò âû ÿâ ëÿòü ãå íå òè ÷å ñêèå èç -
ìå íå íèÿ íå òî ëü êî ó ëþ äåé ñ óæå ïðî ÿ âèâ øè ìè ñÿ çà áî -
ëå âà íè ÿ ìè, íî è ó òåõ, äëÿ êî òî ðûõ ïî êà òî ëü êî ñó ùå ñò -
âó åò ðèñê èõ ðàç âè òèÿ. Èñ ïî ëü çî âàí íûé â äàí íîé ðà áî òå 
ìå òîä MLPA óæå äî ñòà òî÷ íî øè ðî êî ïðèìåíÿåò ñÿ äëÿ
ïî èñ êà êðóï íûõ äå ëå öèé/âñòà âîê ïðè äèà ãíî ñ òè êå öå -
ëî ãî ðÿ äà çà áî ëå âà íèé [16, 17, 18], âêëþ ÷àÿ è ÊÌ ÖÍÑ,
è ñ÷è òà åò ñÿ îä íèì èç íàè áî ëåå ïðåä ïî÷ òè òå ëü íûõ äëÿ
âû ÿâ ëå íèÿ êðóï íûõ ìó òà öèé â ãå íàõ. Ýòîò ìå òîä èñ ïî -
ëü çî âàë ñÿ äëÿ àíà ëè çà ðàñ ïðî ñòðà íå íèÿ òà êèõ ìó òà öèé
ñðå äè áî ëü íûõ ñ ÊÌ â èñ ïàí ñêîé è ñå âå ðî àìå ðè êàí ñêîé 
ïî ïó ëÿ öè ÿõ [8, 10].

Àíà ëèç íà øåé âû áîð êè âû ÿ âèë êðóï íûå ìó òà öèè
â ãå íàõ ÑÑÌ ó 10 áî ëü íûõ èç 92 îá ñëå äî âàí íûõ, ÷òî ñî -
ñòà âè ëî ïðè ìåð íî 11%. Êî ëè ÷å ñò âî òà êèõ ìó òà öèé, ïî
äàí íûì ëè òå ðà òó ðû, âà ðü è ðó åò îò 3 äî 24% [8, 10]. Ïðè
ýòîì ñî îò íî øå íèå ìó òà öèé â ãå íàõ CCM1, CCM2 è
CCM3 ñî ñòà âè ëî 40%, 30% è 30% ñî îò âåò ñò âåí íî, ò.å.
â èñ ñëå äî âàí íîé íà ìè âû áîð êå ïà öè åí òîâ äî ëÿ ìó òà öèé 
â äâóõ ïî ñëåä íèõ ãå íàõ îêà çà ëàñü äî ñòà òî÷ íî âû ñî êîé.
Â ðàç ëè÷ íûõ ðà áî òàõ ïðè âî äÿò ñÿ äàí íûå ïî ðàñ ïðî ñòðà -
íåí íî ñòè ìó òà öèé â òðåõ ãå íàõ ÑÑÌ, îä íà êî âåç äå îò ìå -
÷à åò ñÿ ïðå îá ëà äà íèå ìó òà öèé â ãå íå CCM1, â òî âðå ìÿ
êàê äàí íûå ïî äâóì äðó ãèì ãå íàì ñè ëü íî âà ðü è ðó þò.
Ñëå äó åò îò ìå òèòü, ÷òî ó âñåõ èí äè âè äîâ ñ âû ÿâ ëåí íû ìè
ìó òà öè ÿ ìè, âêëþ ÷àÿ ìó òà öèè de no vo, çà áî ëå âà íèå ïðî -
ÿ âè ëîñü êëè íè ÷å ñêè, ëè áî â âè äå âíóò ðè ÷å ðåï íûõ êðî -
âî èç ëè ÿ íèé, êî òî ðûå â áî ëü øèí ñò âå ñëó ÷à åâ áû ëè ïî -
âòîð íû ìè, ëè áî â âè äå ýïè ëåï òè ÷å ñêèõ ïðè ïàä êîâ, à
çäî ðî âûõ íî ñè òå ëåé â èñ ñëå äî âàí íîé ãðóï ïå íå áû ëî.
Òåì íå ìå íåå, ïðè îïðå äå ëå íèè «áèî ëî ãè ÷å ñêîé àê òèâ -
íî ñòè» êà âåð íîì èñ ïî ëü çî âà ëèñü äî ñòà òî÷ íî óñëîâ íûå
êðè òå ðèè [20]. Íå îá õî äè ìî ïîä ÷åð ê íóòü òàê æå óñëîâ -
íîñòü âû äå ëå íèÿ ñïî ðà äè ÷å ñêèõ è óñëîâ íî ñå ìåé íûõ
ôîðì, òàê êàê îíî ÷à ùå âñå ãî âû íóæ äåí íîå è îïè ðà åò ñÿ
òî ëü êî íà êëè íè ÷å ñêèå äàí íûå. Ýòî, êàê ïðà âè ëî, ñâÿ çà -
íî ñ îò êà çîì «çäî ðî âûõ» ðîä ñò âåí íè êîâ îò ïðî âå äå íèÿ
ÌÐÒ è âçÿ òèÿ êðî âè, ëè áî ñ îò ñóò ñò âè åì ñâÿ çè ñ ðîä ñò -
âåí íè êà ìè, ÷òî íå ïî çâî ëÿ åò âû ÿâ ëÿòü èí äè âè äîâ ñ áåñ -
ñèì ï òîì íûìè ÊÌ.

Íàè áî ëåå òÿ æå ëûå ôîð ìû çà áî ëå âà íèÿ ìíî ãèå èñ -
ñëå äî âà òå ëè ñâÿ çû âà þò ñ ìó òà öè ÿ ìè, ðàñ ïî ëî æåí íû ìè
â ãå íå CCM3. Äëÿ òà êèõ áî ëü íûõ õà ðàê òåð íî áî ëåå ðàí -
íåå íà ÷à ëî áî ëåç íè, ïî âòîð íûå êðî âî èç ëè ÿ íèÿ, êî òî -
ðûå ìî ãóò ïðî èñ õî äèòü ïî ñëå äî âà òå ëü íî èç ÊÌ ðàç íîé
ëî êà ëè çà öèè [20, 21]. Äî ñèõ ïîð â ëè òå ðà òó ðå íå îïè ñû -
âà ëèñü êðóï íûå ìó òà öèè â ýòîì ãå íå. Íà ìè òà êèå ìó òà -
öèè áû ëè îá íà ðó æå íû ó òðåõ íå ðîä ñò âåí íûõ áî ëü íûõ —

äâå äå ëå öèè â ãå íå CCM3. Âî âñåõ ñëó ÷à ÿõ ïîä òâåð æ äå íî 
áî ëåå òÿ æå ëîå êëè íè ÷å ñêîå òå ÷å íèå çà áî ëå âà íèÿ â âè äå
ïî âòîð íûõ êðî âî èç ëè ÿ íèé, ïî òðå áî âàâ øèõ îïå ðà òèâ íî -
ãî ëå ÷å íèÿ, à òàê æå íî âî îá ðà çî âà íèÿ è ðî ñ òà êà âåð íîì.
Â îò íî øå íèè âîç ðà ñ òà ìà íè ôå ñòà öèè â ýòèõ ñëó ÷à ÿõ äå -
ëàòü êà êèå-ëè áî âû âî äû ñëîæ íî, òåì íå ìå íåå, íå îá õî -
äè ìî îò ìå òèòü, ÷òî â îä íîé èç ñå ìåé çà áî ëå âà íèå ó äâóõ
áðà òü åâ ïðî ÿ âè ëîñü äî 5-ëåò íå ãî âîç ðà ñ òà.

Òà êèì îá ðà çîì, MLPA àíà ëèç îá ðàç öîâ ÄÍÊ ïà öè -
åí òîâ ñ ÊÌ ÖÍÑ â ðîñ ñèé ñêîé âûáîðêå ïî çâî ëèë âû ÿ -
âèòü êðóï íûå ïå ðå ñòðîé êè âî âñåõ òðåõ ãå íàõ ÑÑÌ,
âêëþ ÷àÿ ÑÑÌ3. Ïðî âå äåí íûé àíà ëèç ïî êà çàë îò íî ñè òå -
ëü íî âû ñî êóþ ÷à ñ òî òó òà êèõ ìó òà öèé: èç 92 ïðî à íà ëè çè -
ðî âàí íûõ îá ðàç öîâ ìó òà öèè íàé äå íû â 10 ñëó ÷à ÿõ.

Çà êëþ ÷å íèå

Íà ñòî ÿ ùåå èñ ñëå äî âà íèå — ïåð âàÿ â Ðîñ ñèè ðà áî òà
ïî èçó ÷å íèþ êðóï íûõ ìó òà öèé â ãå íàõ ÊÌ ÖÍÑ. Îíà
âû ïîë íå íà â îò íî ñè òå ëü íî áî ëü øîé ãðóï ïå áî ëü íûõ
ñ ðàç ëè÷ íû ìè ôîð ìà ìè êà âåð íîì. Èç ñå ìè âû ÿâ ëåí íûõ
êðóï íûõ ìó òà öèé â ãå íàõ ÑÑÌ ÷å òû ðå ðà íåå íå áû ëè
îïè ñà íû. Âû ÿâ ëå íû äâå äå ëå öèè â ãå íå ÑÑÌ3
[PDCD10], â êî òî ðîì ïî äîá íûå ìó òà öèè äî íà ñòî ÿ ùå ãî
âðå ìå íè íå áû ëè îïè ñà íû. Ïî ëó ÷åí íûå äàí íûå ïî çâî -
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Ðèñ. 6. Ê îá ðàç öó 62. ÌÐÒ äî è ïî ñëå óäà ëå íèÿ êà âåð íî ìû è ãå ìà òî -
ìû ìî çî ëè ñòî ãî òå ëà. Îïè ñà íèå â òåê ñòå.
À — ÌÐÒ ãî ëîâ íî ãî ìîç ãà äî îïå ðà öèè. Á — ÌÐÒ ãî ëîâ íî ãî ìîç ãà
ïî ñëå îïå ðà öèè.

Ðèñ. 5. Ê îá ðàç öó 39. Ìíî æå ñò âåí íûå êà âåð íî ìû ãî ëîâ íî ãî ìîç ãà.
Îïè ñà íèå â òåê ñòå.
À, Á — ÌÐÒ ãî ëîâ íî ãî ìîç ãà.



ëÿ þò ïðî âî äèòü ìå äè êî-ãå íå òè ÷å ñêîå êîí ñó ëü òè ðî âà -
íèå ñå ìåé ñ íà ñëåä ñò âåí íû ìè êà âåð íî ìà ìè ÖÍÑ.

Äà ëü íåé øåå èçó ÷å íèå òè ïîâ ìó òà öèé â ãå íàõ ÑÑÌ,
ñî ïðî âîæ äà å ìîå êëè íè ÷å ñêè ìè èñ ñëå äî âà íè ÿ ìè, ïî -
çâî ëèò ñî çäà âàòü áî ëåå ïðî ñòûå è äå øå âûå äèà ãíî ñ òè ÷å -
ñêèå òåñò-ñè ñ òå ìû ñ öå ëüþ ïðî ãíî çè ðî âà íèÿ ðàç âè òèÿ
öå ðåá ðà ëü íûõ êà âåð íîì ó êîí ê ðåò íûõ ëþ äåé.
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