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ëéëíéüçàÖ èêéÅãÖåõ

 

ê‡Ò¯Ëfl˛˘ËÈÒfl ÏË ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓ-
Ó‚ ·˚Î ÓÚÍ˚Ú ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ËÁÛ˜ÂÌËfl Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ-
‚ÂÌÌÓ„Ó Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡, Ì‡Á‚‡ÌÌÓ„Ó ÒËÌ‰-
ÓÏÓÏ ÎÓÏÍÓÈ X-ıÓÏÓÒÓÏ˚. ùÚÓ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ
fl‚ÎflÂÚÒfl Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ˜‡ÒÚÓ ‚ÒÚÂ˜‡˛˘ÂÈÒfl ÙÓÏÓÈ
Á‡‰ÂÊÍË ÔÒËıË˜ÂÒÍÓ„Ó ‡Á‚ËÚËfl Ë Ì‡·Î˛‰‡ÂÚÒfl Ò
˜‡ÒÚÓÚÓÈ ÔËÏÂÌÓ 1 : 5000 [1]. äÎËÌË˜ÂÒÍËÂ
ÒËÏÔÚÓÏ˚ ˝ÚÓ„Ó Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl, Ó·˚˜ÌÓ ÔÓfl‚Îfl˛-
˘ËÂÒfl ‚ ÔÓ‰ÓÒÚÍÓ‚ÓÏ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ, ‚ÍÎ˛˜‡˛Ú ÔÓ-
·ÎÂÏ˚ Ó·Û˜ÂÌËfl, ÌËÁÍËÈ ÍÓ˝ÙÙËˆËÂÌÚ ËÌÚÂÎÎÂÍ-
Ú‡, Ï‡ÍÓÓıË‰ËÁÏ Ë ı‡‡ÍÚÂÌÓÂ Û‰ÎËÌÂÌÌÓÂ ÎË-
ˆÓ Ò ÓÚÚÓÔ˚ÂÌÌ˚ÏË Û¯‡ÏË [2]. ë‚ÓÂ Ì‡Á‚‡ÌËÂ
ÒËÌ‰ÓÏ ÔÓÎÛ˜ËÎ ÔÓ ‚˚fl‚ÎÂÌÌÓÈ ˆËÚÓ„ÂÌÂÚË˜ÂÒ-
ÍËÏË ÏÂÚÓ‰‡ÏË ÒÔÂˆËÙË˜ÂÒÍÓÈ ÔÂÂÚflÊÍÂ ‚ Û˜‡-
ÒÚÍÂ Xq27.3 ËÁ Ù‡ÍˆËË ÏÂÚ‡Ù‡ÁÌ˚ı ÎËÏÙÓˆËÚÓ‚
·ÓÎ¸Ì˚ı [3]. ãÓÏÍÓÒÚ¸ ıÓÏÓÒÓÏ˚ ˜Û‚ÒÚ‚ËÚÂÎ¸Ì‡
Í ÒÓ‰ÂÊ‡ÌË˛ ÙÓÎ‡Ú‡, Ú.Â. ËÌ‰ÛˆËÛÂÚÒfl ‚ ÍÎÂÚ-
Í‡ı, ÍÛÎ¸ÚË‚ËÛÂÏ˚ı ‚ ÒÂ‰Â Ò ÌÂ‰ÓÒÚ‡ÚÍÓÏ ÙÓ-
ÎËÂ‚ÓÈ ÍËÒÎÓÚ˚, ÚËÏË‰ËÌ‡ ËÎË ‚ ÔËÒÛÚÒÚ‚ËË ÏÂÚÓ-
ÚÂÍÒ‡Ú‡ – ËÌ„Ë·ËÚÓ‡ ‰Ë„Ë‰ÓÙÓÎ‡ÚÂ‰ÛÍÚ‡Á˚
[3]. ãÓÏÍÓÒÚ¸ 

 

X

 

-ıÓÏÓÒÓÏ˚, ‡ Ú‡ÍÊÂ ÔÂÂ‰‡˜‡ Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÔÓ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ÎËÌËË [4] ÛÍ‡Á˚‚‡ÎË
Ì‡ ÚÓ, ˜ÚÓ ÒËÌ‰ÓÏ ‚˚Á˚‚‡ÂÚÒfl ÏÛÚ‡ˆËÂÈ ‚ ˝ÚÓÈ
ıÓÏÓÒÓÏÂ. Ç ÚÓ ÊÂ ‚ÂÏfl, ı‡‡ÍÚÂ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡-
ÌËfl Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÓÍ‡Á‡ÎÒfl ÌÂÓ·˚˜Ì˚Ï: ‚ÂÓflÚ-
ÌÓÒÚ¸ ‡Á‚ËÚËfl, ‚ÂÏfl ÔÓfl‚ÎÂÌËfl ÒËÏÔÚÓÏÓ‚ Ë Úfl-
ÊÂÒÚ¸ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‚ÓÁ‡ÒÚ‡ÎË ‚ fl‰Û ÔÓÍÓÎÂÌËÈ
[5, 6]. ùÚÓÚ ÙÂÌÓÏÂÌ, Ì‡Á‚‡ÌÌ˚È „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ‡ÌÚË-
ˆËÔ‡ˆËÂÈ (ÛÒËÎÂÌËÂ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı ÔÓfl‚ÎÂ-
ÌËÈ), ÌÂ ÏÓ„ ·˚Ú¸ Ó·˙flÒÌÂÌ ‚ ‡ÏÍ‡ı ÏÂÌ‰ÂÎÂ‚-
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ÒÍÓ„Ó Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl Ë ÛÍ‡Á˚‚‡Î Ì‡ ‰ËÌ‡ÏË˜ÂÒÍÛ˛
ÔËÓ‰Û ÏÛÚ‡ˆËË, ‚˚Á˚‚‡˛˘ÂÈ ÒË‰ÓÏ ÎÓÏÍÓÈ
X-ıÓÏÓÒÓÏ˚. èÓ·ÎÂÏ‡ ·˚Î‡ Â¯ÂÌ‡ ‚ 1991 „. Ò
ÔÓÏÓ˘¸˛ ÔÓÁËˆËÓÌÌÓ„Ó Í‡ÚËÓ‚‡ÌËfl ÎÓÏÍÓ„Ó
Ò‡ÈÚ‡ X-ıÓÏÓÒÓÏ˚ [7, 8]. éÍ‡Á‡ÎÓÒ¸, ˜ÚÓ ‚ ·ÓÎ¸-
¯ËÌÒÚ‚Â ÒÎÛ˜‡Â‚ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ Ò‚flÁ‡ÌÓ Ò ˝ÍÒÔ‡ÌÒË-
ÂÈ ÔÓ‚ÚÓ‡ (CGG)

 

n

 

 ‚ 5'-ÌÂÚ‡ÌÒÎËÛÂÏÓÈ Ó·Î‡ÒÚË
(5'-

 

UTR

 

) „ÂÌ‡, Ì‡Á‚‡ÌÌÓ„Ó 

 

FMR1

 

. ì Á‰ÓÓ‚˚ı Î˛-
‰ÂÈ „ÂÌ 

 

FMR1

 

 ÒÓ‰ÂÊËÚ 5–50 Ú‡ÍËı ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ÒÚ‡-
·ËÎ¸ÌÓ ÔÂÂ‰‡˛˘ËıÒfl ËÁ ÔÓÍÓÎÂÌËfl ‚ ÔÓÍÓÎÂÌËÂ.
ì ÌÓÒËÚÂÎÂÈ ÔÂÏÛÚ‡ˆËË ˜ËÒÎÓ ÍÓÔËÈ ÔÓ‚ÚÓÓ‚
ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ‚˚¯Â (50–200), Ë ıÓÚfl ÍÎËÌË˜ÂÒÍË ˝ÚÓ
ÌÂ ÔÓfl‚ÎflÂÚÒfl, Û‰ÎËÌÂÌÌ‡fl ‚ÂÒËfl ÔÓ‚ÚÓ‡ ÏÓ-
ÊÂÚ ÔÂÂ‰‡‚‡Ú¸Òfl ÔÓÚÓÏÒÚ‚Û. Ç ÒÎÂ‰Û˛˘Ëı ÔÓÍÓ-
ÎÂÌËflı ˜‡ÒÚÓÚ‡ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓ‡ ‚ÓÁ‡ÒÚ‡ÂÚ, Ú‡Í
˜ÚÓ ‚ÂÓflÚÌÓÒÚ¸ ‡Ò¯ËÂÌËfl ÔÓ‚ÚÓ‡ ‚ Í‡Ê‰ÓÏ ÔÓ-
ÒÎÂ‰Û˛˘ÂÏ ÔÓÍÓÎÂÌËË ‚˚¯Â, ˜ÂÏ ‚ ÔÂ‰˚‰Û˘ÂÏ.
Ç ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ, ˜ËÒÎÓ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ (CGG) ‚ „ÂÌÂ 

 

FMR1

 

Û ·ÓÎ¸Ì˚ı ÒËÌ‰ÓÏÓÏ ÎÓÏÍÓÈ X-ıÓÏÓÒÓÏ˚ ÔÂ-
‚˚¯‡ÂÚ 200 Ë ˜‡ÒÚÓ ‰ÓÒÚË„‡ÂÚ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËı Ú˚Òfl˜.
í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÚflÊÂÒÚ¸ ÒËÏÔÚÓÏÓ‚ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌ-
ÌÓ„Ó Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl Á‡‚ËÒËÚ ÓÚ ‰ÎËÌ˚ ÔÓ‚ÚÓ‡
(CGG)

 

n

 

.

ÄÌÚËˆËÔ‡ˆËfl ı‡‡ÍÚÂÌ‡ ÌÂ ÚÓÎ¸ÍÓ ‰Îfl ÒËÌ‰-
ÓÏ‡ ÎÓÏÍÓÈ 

 

X

 

-ıÓÏÓÒÓÏ˚. Ç ‰ÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓÒÚË,
‚ÔÂ‚˚Â ̋ ÚÓ fl‚ÎÂÌËÂ ·˚ÎÓ ÓÚÏÂ˜ÂÌÓ Â˘Â ‚ 1918 „.
Û ·ÓÎ¸Ì˚ı ‰Û„ËÏ ÌÂÈÓ‰ÂÌÂ‡ÚË‚Ì˚Ï Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌËÂÏ – ÏËÓÚÓÌË˜ÂÒÍÓÈ ‰ËÒÚÓÙËÂÈ [9], ‡ ‚ ‰‡Î¸-
ÌÂÈ¯ÂÏ Ë ÔË ÒÔËÌÓ·ÛÎ¸·‡ÌÓÈ Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ‡ÚÓ-
ÙËË [10], ·ÓÎÂÁÌË ÉÂÌÚËÌ„ÚÓÌ‡ [11], ‡Ú‡ÍÒËË îË-
‰ÂÈı‡ [12] Ë ‰. ÅÓÎÂÂ ÚÓ„Ó, ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ
‡ÌÚËˆËÔ‡ˆËfl ‚ ·ÓÎ¸¯ÂÈ ËÎË ÏÂÌ¸¯ÂÈ ÒÚÂÔÂÌË ı‡-
‡ÍÚÂÌ‡ ‰Îfl Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl Ú‡ÍËı ÒÎÓÊÌ˚ı ÏÂ‰Ë-
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Ç Ó·ÁÓÂ ‡ÒÒÏÓÚÂÌ ÌÓ‚˚È ËÒÚÓ˜ÌËÍ ÌÂÒÚ‡·ËÎ¸ÌÓÒÚË „ÂÌÓÏ‡ – ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓ-
Ó‚. ùÚÓ fl‚ÎÂÌËÂ, ÓÚÍ˚ÚÓÂ ‚ 1991 „. ÔË ÍÎÓÌËÓ‚‡ÌËË „ÂÌ‡, ÓÚ‚Â˜‡˛˘Â„Ó Á‡ ‡Á‚ËÚËÂ ÒËÌ‰ÓÏ‡
ÎÓÏÍÓÈ 

 

X

 

-ıÓÏÓÒÓÏ˚, ÓÍ‡Á‡ÎÓÒ¸ ÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌ˚Ï Á‡ Ô‡ÚÓ„ÂÌÂÁ ·ÓÎ¸¯Ó„Ó ˜ËÒÎ‡ ÌÂÈÓ‰Â„ÂÌÂ‡ÚË‚-
Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡. èÓÏËÏÓ Ó˜Â‚Ë‰ÌÓ„Ó ÏÂ‰ËˆËÌÒÍÓ„Ó ÁÌ‡˜ÂÌËfl, ÓÚÍ˚ÚËÂ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÚË-
ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ‡ÒÍ˚ÎÓ ÔËÓ‰Û Ó‰ÌÓÈ ËÁ ÙÛÌ‰‡ÏÂÌÚ‡Î¸Ì˚ı ÔÓ·ÎÂÏ „ÂÌÂÚËÍË ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ –
ÌÂÏÂÌ‰ÂÎÂ‚ÒÍÓ„Ó ÚËÔ‡ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl, Ì‡Á‚‡ÌÌÓ„Ó ‡ÌÚËˆËÔ‡ˆËÂÈ. èÓÌËÏ‡ÌËÂ ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË
ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ë ÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚ı ÔÛÚÂÈ, Ò‚flÁ˚‚‡˛˘Ëı ̋ ÍÒÔ‡ÌÒË˛ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ò Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËflÏË ̃ ÂÎÓ‚ÂÍ‡, ÒÚ‡-
ÎÓ ‚‡ÊÌÓÈ Á‡‰‡˜ÂÈ Ë Ó‰ÌËÏ ËÁ ‚˚‰‡˛˘ËıÒfl ‰ÓÒÚËÊÂÌËÈ ÒÓ‚ÂÏÂÌÌÓÈ ·ËÓÎÓ„ËË. Ç Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÈ ‡·ÓÚÂ
Ó·ÒÛÊ‰‡˛ÚÒfl ‰ÓÒÚËÊÂÌËfl ‚ ˝ÚÓÈ Ó·Î‡ÒÚË Á‡ ÔÓÒÎÂ‰ÌÂÂ ‰ÂÒflÚËÎÂÚËÂ. éÒÌÓ‚ÌÓÂ ‚ÌËÏ‡ÌËÂ Û‰ÂÎÂÌÓ
‡Á‡·ÓÚÍÂ ÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚ı ÏÓ‰ÂÎÂÈ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚. 
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ÍÓ-„ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı Ì‡Û¯ÂÌËÈ, Í‡Í ¯ËÁÓÙÂÌËfl [13,
14] ËÎË ‡ÛÚËÁÏ [15].

ëÂÈ˜‡Ò ÒÚ‡ÌÓ‚ËÚÒfl ÔÓÌflÚÌÓ, ˜ÚÓ ‚ ÔÓ‰‡‚Îfl˛-
˘ÂÏ ·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Â ÒÎÛ˜‡Â‚ ÛÒËÎÂÌËÂ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌ-
Ì˚ı ÔÓfl‚ÎÂÌËÈ ÛÍ‡Á‡ÌÌ˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ Ó·ÛÒÎÓ‚-
ÎÂÌÓ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓÒÚ˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚. Ç Ú‡·ÎËˆÂ
ÔË‚Â‰ÂÌ˚ ÔËÏÂ˚ Ú‡ÍËı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ Ë Ëı ‚‡Ê-
ÌÂÈ¯ËÂ „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ı‡‡ÍÚÂËÒÚËÍË. ïÓÓ¯Ó
‚Ë‰ÌÓ, ˜ÚÓ ‚Ó ‚ÒÂı ÒÎÛ˜‡flı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl Ò‚flÁ‡Ì˚ Ò
˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓÒÚ˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ÍÓ„‰‡ Ëı ‰ÎËÌ‡
ÒÚ‡ÌÓ‚ËÚÒfl ·ÓÎ¸¯Â 60–150 Ô.Ì. Ç

 

 

 

·ÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Â
ÒÎÛ˜‡Â‚ ˝ÚË ÔÓ‚ÚÓ˚ ÔÂ‰ÒÚ‡‚Îfl˛Ú ÒÓ·ÓÈ ÔÓ-
ÒÚ˚Â ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚Â ·ÎÓÍË. ä Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÏÛ ÏÓ-
ÏÂÌÚÛ ËÁ‚ÂÒÚÌ˚ ÚË ÚËÔ‡ ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚, ÒÔÓÒÓ·Ì˚ı Í ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË: (CGG)

 

n

 

 

 

· 

 

(CCG)

 

n

 

,
(CTG)

 

n

 

 

 

· 

 

(CAG)

 

n

 

 Ë (GAA)

 

n

 

 

 

· 

 

(TTC)

 

n

 

. åËÌËÏ‡Î¸Ì‡fl
‰ÎËÌ‡, ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏ‡fl ‰Îfl ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÛÍ‡Á‡ÌÌ˚ı ÔÓ-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ, – 20–50 ÔÓ‚ÚÓÓ‚. é‰Ì‡ÍÓ
Ó˜Â‚Ë‰ÌÓ, ˜ÚÓ ÙÂÌÓÏÂÌ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÌÂ Ó„‡ÌË˜ÂÌ
ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ÏË ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË. í‡Í, ÓÔËÒ‡Ì ÒÎÛ-
˜‡È ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘ÂÈ ÏËÓÍÎÓÌË˜ÂÒÍÓÈ ˝ÔËÎÂÔ-
ÒËË ÔÂ‚Ó„Ó ÚËÔ‡, Ò‚flÁ‡ÌÌÓÈ Ò ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ GC-·Ó-
„‡ÚÓ„Ó ‰Ó‰ÂÍ‡ÏÂÌÓ„Ó ÔÓ‚ÚÓ‡ ‚ ÔÓÏÓÚÓÌÓÏ
Û˜‡ÒÚÍÂ „ÂÌ‡ ˆËÒÚ‡ÚËÌ‡ B [16].

ÉÂÌÂÚË˜ÂÒÍËÂ ÓÒÌÓ‚˚ Ô‡ÚÓ„ÂÌÂÁ‡ ÔÂÂ˜ËÒÎÂÌ-
Ì˚ı ‚ Ú‡·ÎËˆÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ ËÏÂ˛Ú Ï‡ÎÓ Ó·˘Â„Ó,
Á‡ ËÒÍÎ˛˜ÂÌËÂÏ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚. ÉÂÌ˚, ÒÓ-
‰ÂÊ‡˘ËÂ Û‰ÎËÌfl˛˘ËÂÒfl ÔÓ‚ÚÓ˚, ÏÓ„ÛÚ Ì‡ıÓ-
‰ËÚ¸Òfl Í‡Í ‚ ÔÓÎÓ‚˚ı ıÓÏÓÒÓÏ‡ı, Ú‡Í Ë ‚ ‡ÛÚÓ-
ÒÓÏ‡ı, ‚ÓÁÏÓÊÂÌ Ë ‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌ˚È, Ë ÂˆÂÒÒË‚Ì˚È
ÚËÔ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl, ÔÂÂ‰‡˜‡ ÔÓ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ, ÓÚ-
ˆÓ‚ÒÍÓÈ ÎËÌËË ËÎË ÌÂÒ‚flÁ‡ÌÌ‡fl Ò ÔÓÎÓÏ. ÉÂÌ˚-
ÏË¯ÂÌË ÌÂ ËÏÂ˛Ú ‚˚‡ÊÂÌÌÓ„Ó ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÓ-
„Ó ÒıÓ‰ÒÚ‚‡. èÓ‚ÚÓ˚ ‡ÒÔÓÎ‡„‡˛ÚÒfl ‚ ‡ÁÎË˜-
Ì˚ı Û˜‡ÒÚÍ‡ı ˝ÚËı „ÂÌÓ‚, Ë ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÓÏ ˝ÍÒÔ‡Ì-
ÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Í‡Í ÛÚ‡Ú‡, Ú‡Í Ë ÔË-
Ó·ÂÚÂÌËÂ „ÂÌÓÏ ÌÓ‚ÓÈ ÙÛÌÍˆËË.

àÁÛ˜ÂÌËÂ ·ÓÎÂÁÌÂÈ, Ò‚flÁ‡ÌÌ˚ı Ò ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ
ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ÒÍÓÌˆÂÌÚËÓ‚‡ÌÓ Ì‡
ÚÂı ÓÒÌÓ‚Ì˚ı ‚ÓÔÓÒ‡ı: (1) Í‡Í Û‰ÎËÌfl˛˘ËÂÒfl
ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ ‚ÎËfl˛Ú Ì‡ ˝ÍÒÔÂÒÒË˛
„ÂÌÓ‚; (2) Í‡ÍÓ‚˚ ÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚Â ÓÒÌÓ‚˚ Ô‡ÚÓ„ÂÌÂ-
Á‡ ÌÂÈÓ‰Â„ÂÌÂ‡ÚË‚Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ, Ò‚flÁ‡ÌÌ˚ı Ò
˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓ‚ÚÓÓ‚; (3) Í‡ÍÓ‚˚ ÏÂı‡ÌËÁÏ˚ ˝ÍÒ-
Ô‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚. 

 

A

 

 

 

priori

 

 Ó˜Â‚Ë‰ÌÓ, ̃ ÚÓ ÓÚ‚ÂÚ˚ Ì‡
˝ÚË ‚ÓÔÓÒ˚ ·Û‰ÛÚ ‡ÁÎË˜Ì˚ÏË ‰Îfl ‡ÁÌ˚ı ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚. ç‡ÔËÏÂ, ‚˚Á‚‡ÌÌÓÂ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓ‚ÚÓ-
‡ Ì‡Û¯ÂÌËÂ ÙÛÌÍˆËË „ÂÌ‡-ÌÓÒËÚÂÎfl ÔËÁÌ‡Í‡
ÏÓÊÂÚ ÔÓfl‚ËÚ¸Òfl Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ Ú‡ÌÒÍËÔˆËË, ÔÓ-
ˆÂÒÒËÌ„‡ êçä, Ú‡ÌÒÎflˆËË Ë ÔÓÒÚ-Ú‡ÌÒÎflˆËÓÌÌÓ.
Ç Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÏ Ó·ÁÓÂ ‡ÒÒÏÓÚÂÌ˚, „Î‡‚Ì˚Ï Ó·‡-
ÁÓÏ, ÏÂı‡ÌËÁÏ˚ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚. ÇÎËflÌËÂ
ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ì‡ ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ „ÂÌÓ‚
Ë ÔÓÒÎÂ‰Û˛˘ËÂ ÒÓ·˚ÚËfl, ÔË‚Ó‰fl˘ËÂ Í Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌË˛, ‡ÒÒÏÓÚÂÌ˚ Í‡ÚÍÓ Ë Ì‡ Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ıÓÓ¯Ó
ËÁÛ˜ÂÌÌ˚ı ÔËÏÂ‡ı.

 

éí ùäëèÄçëàà èéÇíéêéÇ ä ÅéãÖáçà

 

ëËÌ‰ÓÏ ÎÓÏÍÓÈ 

 

X

 

-ıÓÏÓÒÓÏ˚

 

åÂı‡ÌËÁÏ ËÌ‡ÍÚË‚‡ˆËË „ÂÌ‡ 

 

FMR1

 

, Ò‚flÁ‡ÌÌÓÈ
Ò ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓ‚ÚÓ‡ (CGG)

 

n

 

, ËÁÛ˜ÂÌ ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ
ıÓÓ¯Ó [17]. çÓÏ‡Î¸Ì˚Â ‡ÎÎÂÎË „ÂÌ‡ 

 

FMR1

 

 Ë
ÔÂÏÛÚ‡ÌÚÌ˚Â ‡ÎÎÂÎË Û‚ÂÎË˜ÂÌÌÓ„Ó ‡ÁÏÂ‡ ˝Ù-
ÙÂÍÚË‚ÌÓ ˝ÍÒÔÂÒÒËÛ˛ÚÒfl Ë ‰‡˛Ú ·ÂÎÍÓ‚˚È
ÔÓ‰ÛÍÚ 

 

FM

 

RP. àÌÚÂÂÒÌÓ, ˜ÚÓ ÔË ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜-
ÌÓÏ ÛÓ‚ÌÂ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚ CGG ÍÓÎË˜ÂÒÚ‚Ó
Ïêçä 

 

FMR1

 

 ‚ÓÁ‡ÒÚ‡ÂÚ, ÌÓ ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ÂÂ
Ú‡ÌÒÎflˆËË ÌËÁÍ‡, ÔÓ˝ÚÓÏÛ ÒÓ‰ÂÊ‡ÌËÂ ·ÂÎÍ‡
FMRP ÓÒÚ‡ÂÚÒfl Ì‡ Ó·˚˜ÌÓÏ ÛÓ‚ÌÂ (É. ê‡Ò‡ Ë
Ö.

 

 

 

ëËflÌÓ‚‡, ÌÂ ÓÔÛ·ÎËÍÓ‚‡ÌÓ). Ç ÔÓÎÌÓ‡ÁÏÂ-
Ì˚ı ÏÛÚ‡ÌÚÌ˚ı ‡ÎÎÂÎflı (

 

n

 

 > 200) ‚ÂÒ¸ ÔÓÏÓÚÓ-
Ì˚È Û˜‡ÒÚÓÍ „ÂÌ‡ 

 

FMR1

 

, ÒÓ‰ÂÊ‡˘ËÈ ÔÓ‚ÚÓ
(CGG)

 

n

 

) Ë ‰Û„ËÂ ˝ÎÂÏÂÌÚ˚, „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡Ì Ë
Ú‡ÌÒÍËÔˆËÓÌÌÓ ÌÂ ‡ÍÚË‚ÂÌ. ÑÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ, ÏÂ-
ÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ, ËÌ‰ÛˆËÓ‚‡ÌÌÓÂ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓ‚ÚÓ-
‡, ‡ÒÔÓÒÚ‡ÌflÂÚÒfl Ì‡ ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓÂ ‡ÒÒÚÓflÌËÂ
ÓÚ ÔÓ‚ÚÓ‡ Ë ÔË‚Ó‰ËÚ Í „ÂÚÂÓıÓÏ‡ÚËÌËÁ‡ˆËË
·ÓÎÂÂ 1 ÏÎÌ.Ô.Ì. ÔËÎÂÊ‡˘ÂÈ Ñçä [18, 19]. äÓ-
ÏÂ ÚÓ„Ó, „ËÔÂÏÂÚËÎËÓ‚‡ÌËÂ ‚˚Á˚‚‡ÂÚ Ó˜ÂÌ¸ ÔÓ-
Á‰Ì˛˛ ÂÔÎËÍ‡ˆË˛ ‚ÒÂ„Ó Û˜‡ÒÚÍ‡ 

 

FRAXA

 

, ˜ÚÓ ‚
ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓÈ ÒÚÂÔÂÌË Ó·ÛÒÎÓ‚ÎË‚‡ÂÚ ÎÓÏÍÓÒÚ¸.

ëËÌ‰ÓÏ ÎÓÏÍÓÈ X-ıÓÏÓÒÓÏ˚ fl‚ÌÓ Ò‚flÁ‡Ì Ò ÓÚ-
ÒÛÚÒÚ‚ËÂÏ ·ÂÎÍ‡ FMRP. ùÚÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ ÔÓ‰-
Ú‚ÂÊ‰‡ÂÚÒfl ÚÂÏ, ˜ÚÓ Û ·ÓÎ¸ÌÓ„Ó Ò ÍÎËÌË˜ÂÒÍË Úfl-
ÊÂÎÓÈ ÙÓÏÓÈ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ‚˚fl‚ÎÂÌ‡ ÚÓ˜Â˜Ì‡fl ÏÛ-
Ú‡ˆËfl ‚ ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸ÌÓ ‚‡ÊÌÓÏ ‰ÓÏÂÌÂ FMRP [20].
ù‚ÓÎ˛ˆËÓÌÌÓ ‚˚ÒÓÍÓÍÓÌÒÂ‚‡ÚË‚Ì˚È êçä-Ò‚fl-
Á˚‚‡˛˘ËÈ ·ÂÎÓÍ FMRP ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓ ÒËÌÚÂÁËÛ-
ÂÚÒfl ‚ ÌÂÈÓÌ‡ı Ë ÔÓÎÓ‚˚ı ÊÂÎÂÁ‡ı [21]. éÌ ÎÓÍ‡-
ÎËÁÛÂÚÒfl ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ ‚ ˆËÚÓÔÎ‡ÁÏÂ Ë ‡ÒÒÓ-
ˆËËÓ‚‡Ì Ò ‡ÍÚË‚Ì˚ÏË Ë·ÓÒÓÏ‡ÏË [22]. ÅÂÎÓÍ
FMRP ÒÓÒÚÓËÚ ËÁ ‰‚Ûı êçä-Ò‚flÁ˚‚‡˛˘Ëı ‰ÓÏÂ-
ÌÓ‚, KH Ë RGG, Ë ÒÓ‰ÂÊËÚ ÒË„Ì‡Î˚ fl‰ÂÌÓÈ ÎÓ-
Í‡ÎËÁ‡ˆËË Ë fl‰ÂÌÓ„Ó ˝ÍÒÔÓÚ‡ [23]. Ç ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ-
‚ËË Ò Ú‡Í Ì‡Á˚‚‡ÂÏÓÈ ̃ ÂÎÌÓ˜ÌÓÈ ÏÓ‰ÂÎ¸˛ [24] ·Â-
ÎÓÍ FMRP ÔÂÂÌÓÒËÚÒfl ËÁ ˆËÚÓÔÎ‡ÁÏ˚ ‚ fl‰Ó, „‰Â
Û˜‡ÒÚ‚ÛÂÚ ‚ Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËË Ïêçè-˜‡ÒÚËˆ. á‡ÚÂÏ
˝ÚË ˜‡ÒÚËˆ˚ ‚˚‚Ó‰flÚÒfl ËÁ fl‰‡ Ò ÔÓÏÓ˘¸˛ ‡ÍÚË‚-
ÌÓ„Ó ÔÓˆÂÒÒ‡, ÛÔ‡‚ÎflÂÏÓ„Ó ˝ÍÒÔÓÚËÌÓÏ 1. Ç ˆË-
ÚÓÔÎ‡ÁÏÂ Ïêçè-˜‡ÒÚËˆ˚ ÔÓÒÚÛÔ‡˛Ú Í ÔÓÎËË·Ó-
ÒÓÏ‡Ï. í‡ÌÒÔÓÚÌ˚È ÔÓˆÂÒÒ Ò Û˜‡ÒÚËÂÏ FMRP
‚‡ÊÂÌ ‰Îfl Î˛·ÓÈ ÍÎÂÚÍË, ÌÓ ÓÒÓ·ÓÂ ÁÌ‡˜ÂÌËÂ ÓÌ
ËÏÂÂÚ ‰Îfl ÌÂÈÓÌÓ‚, „‰Â Ïêçä ÔÂÂÌÓÒËÚÒfl ‚‰ÓÎ¸
‰ÂÌ‰ËÚ‡ Í ÔÓÎËÒÓÏ‡Ï, ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌ˚Ï ÓÍÓÎÓ ÒË-
Ì‡ÔÒÓ‚ [24]. éÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ ÒÔÓÒÓ·ÌÓÒÚË Í Ó·Û˜ÂÌË˛
ÓËÂÌÚ‡ˆËË ‚ ÔÓÒÚ‡ÌÒÚ‚Â Ë Á‡‰ÂÊÍ‡ ÒÓÁÂ‚‡-
ÌËfl ÒËÌ‡ÔÒÓ‚ Û Ï˚¯ÂÈ Ò ÌÓÍ‡ÛÚËÓ‚‡ÌÌ˚Ï „ÂÌÓÏ

 

FMR1

 

 [25] ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰‡˛Ú Ô‡‚ËÎ¸ÌÓÒÚ¸ ˝ÚÓÈ „Ë-
ÔÓÚÂÁ˚.

 

èÓÎË„ÎÛÚ‡ÏËÌÓ‚˚Â Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl

 

ë ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ CAG-ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌ˚ı
‚ ÍÓ‰ËÛ˛˘Ëı Û˜‡ÒÚÍ‡ı ‡ÁÎË˜Ì˚ı „ÂÌÓ‚ ˜ÂÎÓ‚Â-
Í‡, Ò‚flÁ‡ÌÓ ‡Á‚ËÚËÂ ‚ÓÒ¸ÏË ÌÂÈÓ‰Â„ÂÌÂ‡ÚË‚-
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á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡, Ò‚flÁ‡ÌÌ˚Â Ò ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓÒÚ˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ñçä

á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ ï‡‡ÍÚÂ 
Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl

ãËÌËfl 
Ì‡ÒÎÂ-

‰Ó‚‡ÌËfl
ÉÂÌ

èÓÎÓÊÂ-
ÌËÂ Ì‡ ıÓ-

ÏÓÒÓÏÂ
ÅÂÎÓÍ

óËÒÎÓ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ èÓÎÓÊÂÌËÂ 
ÔÓ‚ÚÓ‡ íËÔ ÏÛÚ‡ˆËË

ÌÓÏ‡ ÏÛÚ‡ˆËfl

ëËÌ‰ÓÏ ÎÓÏÍÓÈ
ï-ıÓÏÓÒÓÏ˚

ï-ÒˆÂÔÎÂÌ-
Ì˚È ‰ÓÏË-
Ì‡ÚÌ˚È

å‡ÚÂ-
ËÌÒÍ‡fl

 

FMR

 

1 Xq27.3 FMRP (CGG) < 50 (CGG) > 200 5'-UTR ìÚ‡Ú‡ ÙÛÌÍˆËË

á‡‰ÂÊÍ‡ ÛÏÒÚ‚ÂÌ-
ÌÓ„Ó ‡Á‚ËÚËfl ËÁ-Á‡ 
ÎÓÏÍÓÒÚË ïÖ

ï-ÒˆÂÔ-
ÎÂÌÌ˚È

çÂ ‚˚‡-
ÊÂÌ‡

 

FMR

 

2 Xq28 ÅÂÎÓÍ FMR2 (CCG) < 35 (CCG) > 200 5'-UTR »

åËÓÚÓÌË˜ÂÒÍ‡fl 
‰ËÒÚÓÙËfl

ÄÛÚÓÒÓÏÌ˚È
‰ÓÏËÌ‡ÚÌ˚È

å‡ÚÂ-
ËÌÒÍ‡fl

 

DMPK

 

19q13 èÓÚÂËÌÍË-
Ì‡Á‡ MD

(CTG) < 35 (CTG) > 50 3'-UTR èËÓ·ÂÚÂÌËÂ 
ÙÛÌÍˆËË

ëÔËÌÓÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚‡fl 
‡Ú‡ÍÒËfl ÚËÔ‡ 8

ÄÛÚÓÒÓÏÌ˚È
‰ÓÏËÌ‡ÚÌ˚È

»

 

SCA

 

8 13q21 çÂÚ (CTG) < 40 (CTG) > 110 ÄÌÚËÒÏ˚ÒÎÓ‚‡fl
PHK

»

ÄÚ‡ÍÒËfl îË‰ÂÈı‡ ÄÛÚÓÒÓÏÌ˚È
ÂˆÂÒÒË‚Ì˚È

»

 

X

 

25 9q13–21.1 î‡Ú‡ÍÒËÌ (GAA) < 35 (GAA) > 100 àÌÚÓÌ 1 ìÚ‡Ú‡ ÙÛÌÍˆËË

ëÔËÌÓ·ÛÎ¸·‡Ì‡fl 
Ï˚¯Â˜Ì‡fl ‡ÚÓÙËfl

ï-ÒˆÂÔÎÂÌ-
Ì˚È ÂˆÂÒ-
ÒË‚Ì˚È

çÂ ‚˚‡-
ÊÂÌ‡

 AR  Xq13–21 êÂˆÂÔÚÓ 
‡Ì‰Ó„ÂÌÓ‚

(CAG) < 30 (CAG) > 40 äÓ‰ËÛ˛˘‡fl 
Ó·Î‡ÒÚ¸

èËÓ·ÂÚÂÌËÂ 
ÙÛÌÍˆËË

ÅÓÎÂÁÌ¸ 
ÉÂÌÚËÌ„ÚÓÌ‡

ÄÛÚÓÒÓÏÌ˚È
‰ÓÏËÌ‡ÚÌ˚È

éÚˆÓ‚-
ÒÍ‡fl

 

IT

 

15 4p16.3 ÉÂÌÚËÌ„ÚËÌ (CAG) < 40 (CAG) > 40 » »

ÑÂÌÚ‡ÚÓÛ·‡ÎÎË‰Ó-
ÎÛËÁËÈÒÍ‡fl ‡ÚÓÙËfl

» »

 

DRPLA

 

12p13.31 ÄÚÓÙËÌ-1 (CAG) < 35 (CAG) > 50 » »

ëÔËÌÓÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚‡fl 
‡Ú‡ÍÒËfl ÚËÔ‡ 1

» »

 

SCA

 

1 6p23 ÄÚ‡ÍÒËÌ-1 (CAG) < 40 (CAG) > 40 » »

ëÔËÌÓÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚‡fl 
‡Ú‡ÍÒËfl ÚËÔ‡ 2

» »

 

SCA

 

2 12q24.1 ÄÚ‡ÍÒËÌ-2 (CAG) < 30 (CAG) > 35 » »

ëÔËÌÓÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚‡fl 
‡Ú‡ÍÒËfl ÚËÔ‡ 3

» »

 

SCA

 

3 14q32.1 ÄÚ‡ÍÒËÌ-3 (CAG) < 40 (CAG) > 40 » »

ëÔËÌÓÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚‡fl 
‡Ú‡ÍÒËfl ÚËÔ‡ 7

» »

 

SCA

 

7 3p12–13 ÄÚ‡ÍÒËÌ-7 (CAG) < 20 (CAG) > 40 » »

ëÔËÌÓÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚‡fl 
‡Ú‡ÍÒËfl ÚËÔ‡ 6

» çÂ ‚˚‡-
ÊÂÌ‡

 

CACNA

 

lA 19p13 ëÛ·˙Â‰ËÌËˆ‡
alA ÔÓÚÂÌˆË‡Î-
Á‡‚ËÒËÏÓ„Ó 
Ca-Í‡Ì‡Î‡

(CAG) < 20 (CAG) > 20 » çÂ ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌÓ

èÓ„ÂÒÒËÛ˛˘‡fl 
ÏËÓÍÎÓÌË˜ÂÒÍ‡fl 
˝ÔËÎÂÔÒËfl ÚËÔ‡ 1

ÄÛÚÓÒÓÏÌ˚È 
ÂˆÂÒÒË‚Ì˚È

çÂ ‚˚‡-
ÊÂÌ‡

 

CSTB

 

21q22.3 ñËÒÚ‡ÚËÌ (C

 

4

 

GC

 

4

 

GCG) < 3 (C4GC4GCG) > 60 èÓÏÓÚÓ ìÚ‡Ú‡ ÙÛÌÍˆËË
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Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ, ‚ ÚÓÏ ̃ ËÒÎÂ ·ÓÎÂÁÌË ÉÂÌÚËÌ„ÚÓ-
Ì‡ [26], ÒÔËÌÓ·ÛÎ¸·‡ÌÓÈ Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ‡ÚÓÙËË
(SBMA) [27], ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÙÓÏ ÒÔËÌÓÏÓÁÊÂ˜ÍÓ-
‚ÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË [28, 29] Ë ‰ÂÌÚÓÛ·ÓÔ‡ÎÎË‰ÓÎÛËÁËÈ-
ÒÍÓÈ ‡ÚÓÙËË [30]. ÇÓ ‚ÒÂı ˝ÚËı ÒÎÛ˜‡flı ˝ÍÒÔ‡Ì-
ÒËfl CAG-ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÌÂ ‚ÎËflÂÚ Ì‡ Ú‡ÌÒÍËÔˆË˛ „Â-
ÌÓ‚-ÏË¯ÂÌÂÈ ËÎË Ú‡ÌÒÎflˆË˛ ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛˘Ëı
Ïêçä, ÌÓ ÍÓ‰ËÛÂÏ˚Â ÔÓ‚ÚÓÓÏ ÔÓÎË„ÎÛÚ‡ÏËÌÓ-
‚˚Â Û˜‡ÒÚÍË ‚˚Á˚‚‡˛Ú Ò‡ÏÓ‡„Â„‡ˆË˛ ·ÂÎÍÓ‚˚ı
ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ˝ÚËı „ÂÌÓ‚ Ë Ëı ‡„Â„‡ˆË˛ Ò ‰Û„ËÏË
·ÂÎÍ‡ÏË [31, 32]. èÓÒÎÂ‰ÌÂÂ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·ÛÒÎÓ‚-
ÎÂÌÓ ‰‚ÛÏfl ÏÂı‡ÌËÁÏ‡ÏË. ëÓ„Î‡ÒÌÓ ÔÂ‚ÓÏÛ
ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ÙÂÏÂÌÚ Ú‡ÌÒ„ÎÛÚ‡ÏËÌ‡Á‡
Ò¯Ë‚‡ÂÚ ÔÓÎË„ÎÛÚ‡ÏËÌÓ‚˚Â Û˜‡ÒÚÍË Ò ÔÓÎËÔÂÔÚË-
‰‡ÏË, ÒÓ‰ÂÊ‡˘ËÏË ÎËÁËÎ¸Ì˚Â „ÛÔÔ˚ [33, 34].
Ç

 

 

 

ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ Ó·‡ÁÛ˛ÚÒfl ‡„Â„‡Ú˚, ÒÓÒÚÓfl˘ËÂ ËÁ
ÔÓÎË„ÎÛÚ‡ÏËÌÓ‚˚ı ÍÓÔÓÎËÏÂÓ‚. ÇÚÓ‡fl „ËÔÓÚÂ-
Á‡ ÔÓÎ‡„‡ÂÚ, ˜ÚÓ ‰‚Â ‡ÌÚËÔ‡‡ÎÎÂÎ¸Ì˚ı 

 

β

 

-ˆÂÔË
ÔÓÎË„ÎÛÚ‡ÏËÌÓ‚˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÏÓ„ÛÚ ÒˆÂÔÎflÚ¸Òfl Ò
ÔÓÏÓ˘¸˛ ‚Ó‰ÓÓ‰Ì˚ı Ò‚flÁÂÈ [35]. ùÚ‡ Ú‡Í Ì‡Á˚-
‚‡ÂÏ‡fl “ÔÓÎflÌ‡fl Á‡ÒÚÂÊÍ‡” ÏÓÊÂÚ ‚˚Á˚‚‡Ú¸
ÏÛÎ¸ÚËÏÂËÁ‡ˆË˛ Ë ‡„Â„ËÓ‚‡ÌËÂ. Ç Î˛·ÓÏ ÒÎÛ-
˜‡Â, ÌÂÁ‡‚ËÒËÏÓ ÓÚ ÍÓÌÍÂÚÌÓ„Ó ÏÂı‡ÌËÁÏ‡ ÔÓÎË-
„ÎÛÚ‡ÏËÌ-ÒÓ‰ÂÊ‡˘ËÂ ·ÂÎÍË Ó·‡ÁÛ˛Ú ‡„Â„‡Ú˚
‚Ó ‚ÒÂı ËÁÛ˜ÂÌÌ˚ı ÒËÒÚÂÏ‡ı, ‚ ÚÓÏ ̃ ËÒÎÂ ‚ ÍÛÎ¸ÚÛ-
‡ı ÍÎÂÚÓÍ [36–39], ÔÓÒÚ˚ı ÏÓ‰ÂÎ¸Ì˚ı Ó„‡ÌËÁ-
Ï‡ı [40–42], Û Ú‡ÌÒ„ÂÌÌ˚ı Ï˚¯ÂÈ [38, 43–45] Ë ‚
ÌÂÈÓÌ‡ı ·ÓÎ¸Ì˚ı Î˛‰ÂÈ [46].

Ä„Â„‡ˆËfl ÔÓÎË„ÎÛÚ‡ÏËÌ-ÒÓ‰ÂÊ‡˘Ëı ·ÂÎÍÓ‚
fl‚ÎflÂÚÒfl, Ó˜Â‚Ë‰ÌÓ, ÔË˜ËÌÓÈ ÔÂÂ˜ËÒÎÂÌÌ˚ı ÌÂÈÓ-
‰Â„ÂÌÂ‡ÚË‚Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ, Á‡ ËÒÍÎ˛˜ÂÌËÂÏ
SBMA. ÇÓ-ÔÂ‚˚ı, ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂ ‡„Â„‡ÚÓ‚ ÎÂ„ÍÓ
Ó·˙flÒÌflÂÚ ÚÓÍÒË˜ÌÓÒÚ¸ “ÔËÓ·ÂÚÂÌËfl ÙÛÌÍˆËË”,
‚˚Á˚‚‡ÂÏÓ„Ó ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓÎË„ÎÛÚ‡ÏËÌÓ‚˚ı ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚, ÍÓÚÓÓÂ ÓÔÂ‰ÂÎflÂÚ Ëı ‰ÓÏËÌ‡ÌÚÌÓÂ Ì‡-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ. ÇÓ-‚ÚÓ˚ı, ÒÛ˘ÂÒÚ‚ÛÂÚ ‚˚‡ÊÂÌÌ‡fl
ÍÓÂÎflˆËfl ÏÂÊ‰Û Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËÂÏ ‡„Â„‡ÚÓ‚ ‚ ÓÔ-
Â‰ÂÎÂÌÌ˚ı „ÛÔÔ‡ı ÌÂÈÓÌÓ‚ Ë Ëı ÔÓ‰‚ÂÊÂÌÌÓ-
ÒÚ¸˛ ÔÓ„ÂÒÒËÛ˛˘ÂÈ ‰ËÒÙÛÌÍˆËË Ë ‡ÁÛ¯Â-
ÌË˛ Í‡Í ÔÓfl‚ÎÂÌËflÏ ÓÔÂ‰ÂÎÂÌÌÓÈ ·ÓÎÂÁÌË [46].
ç‡ÍÓÌÂˆ, Ò‚Âı˝ÍÒÔÂÒÒËfl ÚÓÎ¸ÍÓ ÔÓÎË„ÎÛÚ‡ÏË-
ÌÓ‚˚ı Û˜‡ÒÚÍÓ‚ ÚÓÍÒË˜Ì‡ Í‡Í ‰Îfl ÌÂÈÓÌÓ‚, Ú‡Í Ë
‰Îfl ÔÂËÙÂË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÓÍ, ˜ÚÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ Ì‡
ÍÛÎ¸ÚÛ‡ı ÍÎÂÚÓÍ [36–38] Ë Ì‡ ÊË‚ÓÚÌ˚ı ÒËÒÚÂ-
Ï‡ı [38, 40–42, 44–45]. àÒÍÎ˛˜ÂÌËÂ ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎflÂÚ
ÚÓÎ¸ÍÓ SBMA – ÂˆÂÒÒË‚ÌÓÂ Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÂ, Ò‚flÁ‡Ì-
ÌÓÂ Ò ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓÎË„ÎÛÚ‡ÏËÌÓ‚Ó„Ó ÔÓ‚ÚÓ‡ ‚
ÂˆÂÔÚÓÂ ‡Ì‰Ó„ÂÌÓ‚ (AR) [27], ÍÓÚÓ‡fl ÌÂ ‚ÎËfl-
ÂÚ Ì‡ ‡„Â„‡ˆË˛ ·ÂÎÍ‡, ÌÓ ÔË‚Ó‰ËÚ Í ˜‡ÒÚË˜ÌÓÈ
ÛÚ‡ÚÂ ÙÛÌÍˆËË ÂˆÂÔÚÓ‡ [47].

 

ÄÚ‡ÍÒËfl îË‰ÂÈı‡

 

ÄÚ‡ÍÒËfl îË‰ÂÈı‡ – Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ˜‡ÒÚÓ ‚ÒÚÂ˜‡-
˛˘‡flÒfl ÙÓÏ‡ Ì‡ÒÎÂ‰ÒÚ‚ÂÌÌ˚ı ‡Ú‡ÍÒËÈ – ‚˚Á˚-
‚‡ÂÚÒfl ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓ‚ÚÓ‡ GAA ‚ ÔÂ‚ÓÏ ËÌÚÓ-
ÌÂ „ÂÌ‡ Ù‡Ú‡ÍÒËÌ‡ [48]. ùÍÒÔ‡ÌÒËfl (GAA)

 

n

 

 ÔÓ‰‡‚-
ÎflÂÚ Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ Ú‡ÌÒÍËÔˆËË ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ „ÂÌ‡
Ù‡Ú‡ÍÒËÌ‡, ÔË˜ÂÏ ÒÚÂÔÂÌ¸ ÔÓ‰‡‚ÎÂÌËfl ÔÓÔÓ-

ˆËÓÌ‡Î¸Ì‡ ‡ÁÏÂÛ ÔÓ‚ÚÓ‡ [49]. ÇÒÚ‡Ë‚‡ÌËÂ ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ (GAA)

 

n
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(TTC)

 

n

 

 ‚ÓÁ‡ÒÚ‡˛˘ÂÈ ‰ÎËÌ˚ ‚
Ó·ÂËı ÓËÂÌÚ‡ˆËflı ‚ ËÌÚÓÌ ÂÔÓÚÂÌÓ„Ó „ÂÌ‡
ÔË‚Ó‰ËÎÓ Í ÔÓ‰‡‚ÎÂÌË˛ Ú‡ÌÒÍËÔˆËË ˝ÚÓ„Ó „Â-
Ì‡ ‚ ÓÔ˚Ú‡ı ÔÓ ‚ÂÏÂÌÌÓÈ Ú‡ÌÒÙÂÍˆËË [50] Ë ‚
fl‰ÂÌ˚ı ˝ÍÒÚ‡ÍÚ‡ı [51]. ç‡Ë·ÓÎÂÂ ÒËÎ¸ÌÓÂ ËÌ„Ë-
·ËÓ‚‡ÌËÂ Ì‡·Î˛‰‡ÎË, ÍÓ„‰‡ ÔÓ‚ÚÓ GAA Ì‡ıÓ‰ËÎ-
Òfl ‚ ÍÓ‰ËÛ˛˘ÂÈ ˆÂÔË, Í‡Í ‚ ÒÎÛ˜‡Â „ÂÌ‡ Ù‡Ú‡ÍÒË-
Ì‡. Å˚ÎÓ ‚˚ÒÍ‡Á‡ÌÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ, ˜ÚÓ ÔÓ‰‡‚ÎÂ-
ÌËÂ ˝ÎÓÌ„‡ˆËË Ú‡ÌÒÍËÔˆËË ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ò‚flÁ‡ÌÓ Ò
ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂÏ H-Ñçä (ÒÏ. ÌËÊÂ) ˝ÚËÏ „ÓÏÓ-
ÔÛËÌ„ÓÏÓÔËË‰ËÌÓ‚˚Ï ÔÓ‚ÚÓÓÏ [50]. ÇÓÁÏÓÊ-
ÌÓÒÚ¸ Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËfl H-Ñçä ÔË Ú‡ÌÒÍËÔˆËË ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ (GAA)
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 · 
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[52].
àÌ‡ÍÚË‚‡ˆËfl „ÂÌ‡ Ù‡Ú‡ÍÒËÌ‡ ÔË‚Ó‰ËÚ, Ó˜Â-

‚Ë‰ÌÓ, Í ‡Á‚ËÚË˛ ‡Ú‡ÍÒËË îË‰ÂÈı‡. ùÚÓ ÔÓ‰-
Ú‚ÂÊ‰‡ÂÚÒfl ÚÂÏ, ˜ÚÓ Û 2% ·ÓÎ¸Ì˚ı ‚ „ÂÌÂ Ù‡-
Ú‡ÍÒËÌ‡ ‚˚fl‚ÎÂÌ˚ ÏËÒÒÂÌÒ- Ë ÌÓÌÒÂÌÒ-ÏÛÚ‡ˆËË,
ËÎË ÏÛÚ‡ˆËË, Ì‡Û¯‡˛˘ËÂ ÒÔÎ‡ÈÒËÌ„, ‡ ÌÂ ˝ÍÒ-
Ô‡ÌÒËfl GAA-ÔÓ‚ÚÓÓ‚ [53]. àÌÚÂÂÒÌÓ, ˜ÚÓ ‚Ó
‚ÒÂı ËÁ‚ÂÒÚÌ˚ı ÒÎÛ˜‡flı ·ÓÎ¸Ì˚Â ·˚ÎË „ÂÚÂÓÁË-
„ÓÚÌ˚ ÔÓ ÏÛÚ‡ÌÚÌÓÏÛ ‡ÎÎÂÎ˛ Ù‡Ú‡ÍÒËÌ‡, ˜ÚÓ
ÛÍ‡Á˚‚‡ÂÚ Ì‡ ÎÂÚ‡Î¸ÌÓÒÚ¸ „ÓÏÓÁË„ÓÚÌ˚ı ÏÛÚ‡-
ˆËÈ.

î‡Ú‡ÍÒËÌ fl‚ÎflÂÚÒfl, ÔÓ ‚ÒÂÈ ‚Ë‰ËÏÓÒÚË, ÏËÚÓ-
ıÓÌ‰Ë‡Î¸Ì˚Ï ·ÂÎÍÓÏ [49, 54], ÌÂ ËÏÂ˛˘ËÏ
ÒÚÛÍÚÛÌÓ„Ó ÒıÓ‰ÒÚ‚‡ Ò ·ÂÎÍ‡ÏË, ÙÛÌÍˆËË ÍÓÚÓ-
˚ı ËÁ‚ÂÒÚÌ˚. èË ˝ÚÓÏ Ù‡Ú‡ÍÒËÌ ‚˚ÒÓÍÓÍÓÌ-
ÒÂ‚‡ÚË‚ÂÌ Û ‚ÒÂı ̋ ÛÍ‡ËÓÚ – ÓÚ ‰ÓÊÊÂÈ ‰Ó ̃ ÂÎÓ-
‚ÂÍ‡ [48]. àÌ‡ÍÚË‚‡ˆËfl ‰ÓÊÊÂ‚Ó„Ó „ÓÏÓÎÓ„‡
Ù‡Ú‡ÍÒËÌ‡ ‚˚Á˚‚‡ÂÚ Ì‡ÍÓÔÎÂÌËÂ ÊÂÎÂÁ‡ ‚ ÏËÚÓ-
ıÓÌ‰Ëflı [55] Ë „ËÔÂ˜Û‚ÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓÒÚ¸ Í ÓÍËÒÎË-
ÚÂÎ¸ÌÓÏÛ ÒÚÂÒÒÛ [56]. åÓÊÌÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚ¸, ˜ÚÓ
ËÁ·˚ÚÓÍ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓ„Ó ÊÂÎÂÁ‡, ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈ-
ÒÚ‚Ûfl Ò ÍËÒÎÓÓ‰ÓÏ, ÔË‚Ó‰ËÚ Í ÓÍËÒÎÂÌË˛ ÊËÁ-
ÌÂÌÌÓ ‚‡ÊÌ˚ı ÍÓÏÔÓÌÂÌÚÓ‚ ÍÎÂÚÍË, ÛÚ‡ÚÂ ÏËÚÓ-
ıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÈ Ñçä Ë, ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ, Í ÌÂÓ·‡ÚË-
ÏÓÏÛ ‡ÁÛ¯ÂÌË˛ ÍÎÂÚÍË. Å˚ÎÓ ·˚ ËÌÚÂÂÒÌÓ
‡ÒÒÏÓÚÂÚ¸ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ Ó Ò‚flÁË Ì‡Û¯ÂÌËfl
Ó·ÏÂÌ‡ ÊÂÎÂÁ‡ Ò Ô‡ÚÓ„ÂÌÂÁÓÏ ‡Ú‡ÍÒËË îË‰ÂÈı‡,
Ó‰Ì‡ÍÓ ËÏÂ˛˘ËıÒfl ‰‡ÌÌ˚ı ÔÓÍ‡ ÌÂ‰ÓÒÚ‡ÚÓ˜ÌÓ. éÚ-
ÎÓÊÂÌËfl ÊÂÎÂÁ‡ Ì‡È‰ÂÌ˚ ‚ ÍÎÂÚÍ‡ı ÏËÓÍ‡‰‡ [57] Ë
ÁÛ·˜‡ÚÓ„Ó fl‰‡ „ÓÎÓ‚ÌÓ„Ó ÏÓÁ„‡ [58] ·ÓÎ¸Ì˚ı
‡Ú‡ÍÒËÈ îË‰ÂÈı‡. äÓÏÂ ÚÓ„Ó, ‚ ÚÍ‡ÌË ÒÂ‰ˆ‡
Ú‡ÍËı ·ÓÎ¸Ì˚ı ‚˚fl‚ÎÂÌ˚ Ì‡Û¯ÂÌËfl ‰˚ı‡ÚÂÎ¸-
ÌÓÈ ˆÂÔË, Ó‰Ì‡ÍÓ ÔÓÚÂ¸ ÏËÚÓıÓÌ‰Ë‡Î¸ÌÓÈ Ñçä
Û ÌËı ÌËÍÓ„‰‡ ÌÂ Ì‡·Î˛‰‡ÎË. ÑÎfl ÔÓ‚ÂÍË ˝ÚÓÈ
Ó˜ÂÌ¸ ÔË‚ÎÂÍ‡ÚÂÎ¸ÌÓÈ „ËÔÓÚÂÁ˚, Ò‚flÁ˚‚‡˛˘ÂÈ
Ó·ÏÂÌ ÊÂÎÂÁ‡ Ë ÌÂÈÓ‰Â„ÂÌÂ‡ÚË‚Ì˚Â Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌËfl, ÚÂ·Û˛ÚÒfl ‰‡Î¸ÌÂÈ¯ËÂ ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËfl.

 

åËÓÚÓÌË˜ÂÒÍ‡fl ‰ËÒÚÓÙËfl

 

åËÓÚÓÌË˜ÂÒÍ‡fl ‰ËÒÚÓÙËfl – Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ‡ÒÔÓ-
ÒÚ‡ÌÂÌÌ‡fl ÙÓÏ‡ Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ‰ËÒÚÓÙËË ˜ÂÎÓ‚Â-
Í‡ – ‚˚Á˚‚‡ÂÚÒfl ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ CTG-ÔÓ‚ÚÓ‡, ‡ÒÔÓ-
ÎÓÊÂÌÌÓ„Ó ‚ 
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 „ÂÌ‡, ÍÓ‰ËÛ˛˘Â„Ó Ú‡Í Ì‡Á˚-
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ëËflÌÓ‚‡, åËÍËÌ

 

‚‡ÂÏÛ˛ ÔÓÚÂËÌÍËÌ‡ÁÛ ÏËÓÚÓÌË˜ÂÒÍÓÈ ‰ËÒÚÓÙËË
(DMPK) [61, 62]. çÂÒÏÓÚfl Ì‡ Ì‡Á‚‡ÌËÂ, ÓÎ¸ ˝ÚÓ-
„Ó „ÂÌ‡ ‚ ‡Á‚ËÚËË ÏËÓ‰ËÒÚÓÙËË ‰‡ÎÂÍÓ ÌÂ flÒÌ‡.
Ç Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÂ ‚ÂÏfl ÒÛ˘ÂÒÚ‚Û˛Ú ÚË „ËÔÓÚÂÁ˚,
Ó·˙flÒÌfl˛˘ËÂ ÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚È ÏÂı‡ÌËÁÏ Ô‡ÚÓ„ÂÌÂ-
Á‡ ˝ÚÓ„Ó Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl. èÂ‚‡fl „ËÔÓÚÂÁ‡ ÛÚ‚ÂÊ‰‡-
ÂÚ, ˜ÚÓ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl CTG-ÔÓ‚ÚÓ‡ ‚ 

 

3'

 

-UTR „ÂÌ‡
DMPK ·ÎÓÍËÛÂÚ ÔÓˆÂÒÒËÌ„ Â„Ó ÔÂ‚Ë˜ÌÓ„Ó
Ú‡ÌÒÍËÔÚ‡, ˜ÚÓ ÔË‚Ó‰ËÚ Í ÓÚÒÛÚÒÚ‚Ë˛ ÍËÌ‡Á˚
Ë ‚ÓÁÌËÍÌÓ‚ÂÌË˛ ·ÓÎÂÁÌË. ùÚ‡ „ËÔÓÚÂÁ‡ ÔÓ‰‰Â-
ÊË‚‡ÂÚÒfl ‰‡ÌÌ˚ÏË Ó Á‡‰ÂÊÍÂ êçä DMPK, ÒÓ-
‰ÂÊ‡˘ÂÈ ÔÓ‚ÚÓ, ‚ fl‰‡ı [62]. é‰Ì‡ÍÓ ÂÁÛÎ¸Ú‡-
Ú˚, ÔÓÎÛ˜ÂÌÌ˚Â ‚ ÓÔ˚Ú‡ı ÔÓ ËÌ‡ÍÚË‚‡ˆËË „ÂÌ‡
DMPK Û Ï˚¯ÂÈ, ‚ ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓÈ ÒÚÂÔÂÌË ÔÓÚË-
‚ÓÂ˜‡Ú ˝ÚÓÈ „ËÔÓÚÂÁÂ: Ï˚¯Ë Ò Ó‰ÌËÏ ËÌ‡ÍÚË‚Ë-
Ó‚‡ÌÌ˚Ï ‡ÎÎÂÎÂÏ DMPK ÌÂ ËÏÂÎË Ï˚¯Â˜ÌÓÈ Ô‡-
ÚÓÎÓ„ËË, ‚ ÚÓ ‚ÂÏfl Í‡Í ËÌ‡ÍÚË‚‡ˆËfl Ó·ÓËı ‡ÎÎÂÎÂÈ
ÔË‚Ó‰ËÎ‡ Í ÎÂ„ÍÓÈ ÏËÓÔ‡ÚËË Ë Ì‡Û¯ÂÌË˛ ÒÂ‰Â˜-
ÌÓ„Ó ËÚÏ‡ ‚ ÔÓÁ‰ÌÂÏ ‚ÓÁ‡ÒÚÂ [63, 64].

ëÓ„Î‡ÒÌÓ ‚ÚÓÓÈ „ËÔÓÚÂÁÂ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl CTG-ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ ËÁÏÂÌflÂÚ ÒÚÛÍÚÛÛ ıÓÏ‡ÚËÌ‡, ÓÍÛÊ‡˛-
˘Â„Ó ÔÓ‚ÚÓ, ˜ÚÓ ‚˚Á˚‚‡ÂÚ ÔÓ‰‡‚ÎÂÌËÂ ‡ÍÚË‚ÌÓ-
ÒÚË ‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌÓ„Ó ÌËÊÂ ÔÓ ıÓ‰Û Ú‡ÌÒÍËÔˆËË
„ÂÌ‡ 

 

SIX5

 

/

 

DMAHP

 

 [65, 66]. ùÚÓÚ „ÂÌ ÍÓ‰ËÛÂÚ „Ó-
ÏÂÓ·ÂÎÓÍ, Û˜‡ÒÚ‚Û˛˘ËÈ ‚ Â„ÛÎflˆËË ‰ËÙÙÂÂÌˆË-
Ó‚ÍË Ï˚¯Â˜Ì˚ı ÍÎÂÚÓÍ. ì Ï˚¯ÂÈ Ò „ÓÏÓÁË„ÓÚ-
Ì˚Ï Ë „ÂÚÂÓÁË„ÓÚÌ˚Ï ÌÓÍ‡ÛÚÓÏ „ÂÌ‡ 

 

SIX5

 

 ˜‡ÒÚÓ
‡Á‚Ë‚‡˛ÚÒfl Í‡Ú‡‡ÍÚ˚ – Ó‰ËÌ ËÁ ı‡‡ÍÚÂÌ˚ı
ÔËÁÌ‡ÍÓ‚ Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ‰ËÒÚÓÙËË [67, 68]. ëÎÂ‰Û-
ÂÚ, Ó‰Ì‡ÍÓ, ÓÚÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ ÓÒÌÓ‚Ì˚Â ÔÓfl‚ÎÂÌËfl
Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËfl – ÏËÓÚÓÌËfl Ë ÏËÓÔ‡ÚËfl – ÌËÍÓ„‰‡ ÌÂ
Ì‡·Î˛‰‡˛ÚÒfl ÔË ÌÓÍ‡ÛÚÂ „ÂÌ‡ 

 

SIX5

 

.
íÂÚ¸fl „ËÔÓÚÂÁ‡, ÔÂ‰ÒÚ‡‚Îfl˛˘‡flÒfl Ì‡Ë·ÓÎÂÂ

Û·Â‰ËÚÂÎ¸ÌÓÈ, ÛÚ‚ÂÊ‰‡ÂÚ, ˜ÚÓ Û‰ÎËÌÂÌÌ˚Â CUG-
ÔÓ‚ÚÓ˚ ‚ êçä DMPK ‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚Û˛Ú Ò ÓÔÂ-
‰ÂÎÂÌÌ˚ÏË CUG-Ò‚flÁ˚‚‡˛˘ËÏË ·ÂÎÍ‡ÏË, ˜ÚÓ
ÔË‚Ó‰ËÚ Í Ì‡Û¯ÂÌË˛ ÔÓˆÂÒÒËÌ„‡ ËÎË Ú‡ÌÒÎfl-
ˆËË êçä, ÒÔÂˆËÙË˜Ì˚ı ‰Îfl Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ÚÍ‡ÌË [69].
ùÚÓ ÏÓ„ÎÓ ·˚ ÔË‚ÂÒÚË Í ÔËÓ·ÂÚÂÌË˛ êçä
DMPK ÚÓÍÒË˜ÌÓÈ ÙÛÌÍˆËË, Ó·˙flÒÌfl˛˘ÂÈ ‰ÓÏË-
Ì‡ÌÚÌÓÂ Ì‡ÒÎÂ‰Ó‚‡ÌËÂ. Ç Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÂ ‚ÂÏfl ËÁ‚Â-
ÒÚÌÓ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ·ÂÎÍÓ‚, ÒÔÓÒÓ·Ì˚ı Ò‚flÁ˚‚‡Ú¸
CUG-ÔÓ‚ÚÓ˚ ‚ êçä. é‰ËÌ ËÁ Ú‡ÍËı ·ÂÎÍÓ‚ –
CUGBP1 [70], Ë„‡ÂÚ ‚‡ÊÌÛ˛ ÓÎ¸ ‚ ÙÛÌÍˆËÓÌË-
Ó‚‡ÌËË êçä, ÒÓ‰ÂÊ‡˘Ëı ‚ Â„ÛÎflÚÓÌ˚ı Û˜‡-
ÒÚÍ‡ı CUG-ÔÓ‚ÚÓ˚. èÓÍ‡Á‡ÌÓ, ˜ÚÓ ˝ÚÓÚ ·ÂÎÓÍ
‚ÎËflÂÚ Ì‡ ÒÔÎ‡ÈÒËÌ„ fl‰‡ Ï˚¯Â˜ÌÓÒÔÂˆËÙË˜Ì˚ı
êçä, ‚ ˜‡ÒÚÌÓÒÚË Ïêçä ÒÂ‰Â˜ÌÓ„Ó ÚÓÔÓÌËÌ‡ T
Ë Ò‡ÏÓ„Ó ·ÂÎÍ‡ DMPK [71]. éÌ ‚ÎËflÂÚ Ú‡ÍÊÂ Ì‡
Ú‡ÌÒÎflˆË˛ Ïêçä C/EBP

 

β

 

 [72], Ù‡ÍÚÓ‡ Ú‡ÌÒ-
ÍËÔˆËË, Û˜‡ÒÚ‚Û˛˘Â„Ó ‚ Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ‰ËÙÙÂÂÌ-
ˆËÓ‚ÍÂ. Ö˘Â Ó‰ËÌ ËÁ CUG-Ò‚flÁ˚‚‡˛˘Ëı ·ÂÎÍÓ‚ –
ÍËÌ‡Á‡, ‡ÍÚË‚ËÛÂÏ‡fl ‰‚ÛıˆÂÔÓ˜Â˜ÌÓÈ êçä (PKR),
ÍÓÚÓ‡fl Ò‚flÁ˚‚‡ÂÚÒfl Ò Û‰ÎËÌÂÌÌ˚ÏË CUG-ÔÓ‚ÚÓ-
‡ÏË ·Î‡„Ó‰‡fl Ëı ÒÔÓÒÓ·ÌÓÒÚË ÙÓÏËÓ‚‡Ú¸ ÛÒ-
ÚÓÈ˜Ë‚˚Â ̄ ÔËÎ¸ÍË [73]. í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÒÓ„Î‡ÒÌÓ
ÚÂÚ¸ÂÈ „ËÔÓÚÂÁÂ, Î˛·‡fl Ï˚¯Â˜ÌÓÒÔÂˆËÙË˜Ì‡fl
êçä Ò Û‰ÎËÌÂÌÌ˚ÏË CUG-ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸
ÔË˜ËÌÓÈ ÏËÓÚÓÌË˜ÂÒÍÓÈ ‰ËÒÚÓÙËË. çÂ‰‡‚ÌÓ

ÔÓÎÛ˜ÂÌ˚ ‰‡ÌÌ˚Â ‚ ÔÓÎ¸ÁÛ ˝ÚÓ„Ó ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËfl:
Û Ú‡ÌÒ„ÂÌÌ˚ı Ï˚¯ÂÈ, ÒÓ‰ÂÊ‡˘Ëı 250 CUG-ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ ‚ 

 

3

 

'-

 

UTR

 

 „ÂÌ‡ ‡ÍÚËÌ‡ ÒÍÂÎÂÚÌ˚ı Ï˚¯ˆ, Ì‡-
·Î˛‰‡ÎË Í‡Í ÏËÓÔ‡ÚË˛, Ú‡Í Ë ÏËÓÚÓÌË˛, ı‡‡Í-
ÚÂÌ˚Â ‰Îfl ÏËÓÚÓÌË˜ÂÒÍÓÈ ‰ËÒÚÓÙËË [74].

èËÏÂ ÏËÓÚÓÌË˜ÂÒÍÓÈ ‰ËÒÚÓÙËË flÒÌÓ ÔÓÍ‡-
Á˚‚‡ÂÚ, ˜ÚÓ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl CUG-ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÏÓÊÂÚ ‚ÎË-
flÚ¸ Ì‡ ‡ÁÎË˜Ì˚Â ÒÚÓÓÌ˚ ÙÛÌÍˆËÓÌËÓ‚‡ÌËfl „Â-
Ì‡, Ú‡ÌÒÍËÔˆË˛, fl‰ÂÌ˚È Ú‡ÌÒÔÓÚ Ë ÒÔÎ‡ÈÒËÌ„.
èÓ-‚Ë‰ËÏÓÏÛ, ‚ÓÁÏÓÊÌ˚ Ë ‰Û„ËÂ ÔÓÒÎÂ‰ÒÚ‚Ëfl
‰ÂÈÒÚ‚Ëfl CUG-ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ì‡ ̋ ÍÒÔÂÒÒË˛ „ÂÌÓ‚. ç‡-
ÔËÏÂ, ÌÂ‰‡‚ÌÓ Ï˚ ÔÓÍ‡Á‡ÎË, ˜ÚÓ CUG-ÔÓ‚ÚÓ˚
ÛÏÂÂÌÌÓÈ ‰ÎËÌ˚ Ì‡ıÓ‰fl˘ËÂÒfl ‚ 

 

5

 

'-

 

UTR

 

 ÂÔÓÚÂ-
ÌÓ„Ó „ÂÌ‡, ÒÌËÊ‡˛Ú ÛÓ‚ÂÌ¸ Â„Ó ˝ÍÒÔÂÒÒËË, ·ÎÓ-
ÍËÛfl ÒÍ‡ÌËÓ‚‡ÌËÂ Ï‡ÚËˆ˚ ÔË Ú‡ÌÒÎflˆËË [75].
ÇÔÓÎÌÂ ‚ÂÓflÚÌÓ, ˜ÚÓ Ë ‰Û„ËÂ Û‰ÎËÌÂÌÌ˚Â ÚË-
ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ ÏÓ„ÛÚ ‚ÎËflÚ¸ Ì‡ ‡ÁÎË˜-
Ì˚Â ÒÚ‡‰ËË ˝ÍÒÔÂÒÒËË „ÂÌÓ‚. èÓ˝ÚÓÏÛ ÔÓËÒÍ „Â-
ÌÓ‚, ‚ Â„ÛÎflÚÓÌÓÈ Ó·Î‡ÒÚË ÍÓÚÓ˚ı ÒÓ‰ÂÊ‡ÚÒfl
ÔÓÚÂÌˆË‡Î¸ÌÓ Û‰ÎËÌflÂÏ˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚, ÏÓÊÂÚ ÔË-
‚ÂÒÚË Í ‚˚fl‚ÎÂÌË˛ ÌÓ‚˚ı „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍËı Á‡·ÓÎÂ-
‚‡ÌËÈ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡.
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ä‡Í ‚Ë‰ÌÓ ËÁ ÔË‚Â‰ÂÌÌ˚ı ‚˚¯Â ‰‡ÌÌ˚ı, ‚ÎË-
flÌËÂ Û‰ÎËÌflÂÏ˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ì‡ ˝ÍÒÔÂÒÒË˛ „ÂÌÓ‚,
ÌÓÒËÚÂÎÂÈ ˝ÚËı ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ò‡Ï˚Ï ‡ÁÌÓ-
Ó·‡ÁÌ˚Ï, Ë ÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓ, ÏÓÎÂÍÛÎflÌ˚Â ÏÂı‡-
ÌËÁÏ˚ Ô‡ÚÓ„ÂÌÂÁ‡ ‡ÁÎË˜Ì˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ ·Û‰ÛÚ
ÒÓ‚Â¯ÂÌÌÓ ‡ÁÌ˚ÏË. é‰Ì‡ÍÓ Ò˜ËÚ‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ÒÛ-
˘ÂÒÚ‚ÛÂÚ Â‰ËÌ˚È ÏÂı‡ÌËÁÏ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ‡ÁÎË˜Ì˚ı
ÔÓ‚ÚÓÓ‚. ùÚÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ ÓÒÌÓ‚‡ÌÓ Ì‡ ‰‚Ûı
˜ÂÚ‡ı, ı‡‡ÍÚÂÌ˚ı ‰Îfl ‚ÒÂı ÒÎÛ˜‡Â‚ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË:
Â‰ËÌÓÈ ÔÓÓ„Ó‚ÓÈ ‰ÎËÌÂ – ÔËÏÂÌÓ 30 ÔÓ‚ÚÓÓ‚,
Ë Ó‰ÌÓÏÓÏÂÌÚÌÓÏ ÔÓfl‚ÎÂÌËË ·ÓÎ¸¯Ó„Ó ˜ËÒÎ‡ ‰Ó-
ÔÓÎÌËÚÂÎ¸Ì˚ı ÍÓÔËÈ ÔÓ‚ÚÓ‡ [76]. íÂÏ ÌÂ ÏÂÌÂÂ, ‚
Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÂ ‚ÂÏfl ÏÂı‡ÌËÁÏ(˚) ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓ-
Ó‚ ÚÓ˜ÌÓ ÌÂ ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌ(˚). çËÊÂ ‡ÒÒÏÓÚÂÌ˚
Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ËÌÚÂÂÒÌ˚Â Ë ‡ÍÚË‚ÌÓ ‡Á‡·‡Ú˚‚‡Â-
Ï˚Â „ËÔÓÚÂÁ˚.

á‡‚ËÒËÏÓÒÚ¸ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÓÚ Ëı ‰ÎËÌ˚
ÛÍ‡Á˚‚‡ÂÚ Ì‡ ‚ÓÁÏÓÊÌÓÂ Û˜‡ÒÚËÂ ‚ ˝ÚÓÏ ÔÓˆÂÒÒÂ
ÌÂÓ·˚˜ÌÓÈ ‚ÚÓË˜ÌÓÈ ÒÚÛÍÚÛ˚ Ñçä ˝ÚËı ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚. èÓ‰Ó·ÌÓÂ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ ‚˚ÚÂÍ‡ÂÚ ËÁ
ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÓ‚ ËÁÛ˜ÂÌËfl ÌÂÓ·˚˜Ì˚ı ÒÚÛÍÚÛ ‚
Ò‚ÂıÒÔË‡ÎËÁÓ‚‡ÌÌÓÈ Ñçä, ‚ ÍÓÚÓÓÈ ‚ÂÓflÚ-
ÌÓÒÚ¸ ÔËÓ·ÂÚÂÌËfl ‰‡ÌÌ˚Ï ÔÓ‚ÚÓÓÏ ÌÂÓ·˚˜-
ÌÓÈ ÍÓÌÙÓÏ‡ˆËË ˝ÍÒÔÓÌÂÌˆË‡Î¸ÌÓ Á‡‚ËÒËÚ ÓÚ
Â„Ó ‰ÎËÌ˚ [77]. ÑÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ, ˝ÍÒÔÂËÏÂÌÚ‡Î¸-
Ì˚Â ‰‡ÌÌ˚Â ÛÍ‡Á˚‚‡˛Ú Ì‡ ÌÂÓ·˚˜Ì˚Â ÒÚÛÍÚÛ-
Ì˚Â ‚ÓÁÏÓÊÌÓÒÚË ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚.
ïËÏË˜ÂÒÍËÏ ÁÓÌ‰ËÓ‚‡ÌËÂÏ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ, ̃ ÚÓ ‰‡ÊÂ ‚
‰‚ÛıˆÂÔÓ˜Â˜ÌÓÈ ÎËÌÂÈÌÓÈ Ñçä Â‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ Û‰-
ÎËÌÂÌÌ˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ 

 

d

 

(CNG)

 

n

 

 ÓÚÎË˜‡ÂÚÒfl ÓÚ Â‡Í-
ÚË‚ÌÓÒÚË Í‡ÌÓÌË˜ÂÒÍÓÈ Ç-Ñçä [78]. ÄÌ‡ÎËÁ ÓÚ-
‰ÂÎ¸Ì˚ı ˆÂÔÂÈ Ñçä, ÒÓ‰ÂÊ‡˘Ëı ‡ÁÎË˜Ì˚Â
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ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚, Ò ËÒÔÓÎ¸ÁÓ‚‡ÌËÂÏ
‡ÁÎË˜Ì˚ı ÏÂÚÓ‰Ó‚, ‚ ÚÓÏ ˜ËÒÎÂ ÚÂÏÓ‰ÂÌ‡ÚÛ‡-
ˆËË Ë ÓÔÂ‰ÂÎÂÌËfl ÔÓ‰‚ËÊÌÓÒÚË ‚ „ÂÎÂ, ÔÓÍ‡Á‡ÎÓ,
˜ÚÓ ÓÌË ÒÔÓÒÓ·Ì˚ Ò‚Ó‡˜Ë‚‡Ú¸Òfl ‚ ÍÓÏÔ‡ÍÚÌ˚Â
ÒÚÛÍÚÛ˚ [79–82]. èflÏÓÂ ‰ÓÍ‡Á‡ÚÂÎ¸ÒÚ‚Ó Ò‚Ó‡-
˜Ë‚‡ÌËfl Û‰ÎËÌflÂÏ˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ 

 

d

 

(CGG)

 

n

 

, 

 

d

 

(CGG)

 

n

 

,

 

d

 

(CTG)

 

n

 

, 

 

d

 

(CAG)

 

n

 

 ‚ ÌÂÒÓ‚Â¯ÂÌÌ˚Â ¯ÔËÎ¸ÍË, ÒÚ‡-
·ËÎËÁËÛÂÏ˚Â Í‡Í ÛÓÚÒÓÌ-ÍËÍÓ‚ÒÍËÏË, Ú‡Í Ë
ÌÂÍ‡ÌÓÌË˜ÂÒÍËÏË Ô‡‡ÏË ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ó‚ (ËÒ. 1

 

‡

 

),
ÔÓÎÛ˜ÂÌÓ Ò ÔÓÏÓ˘¸˛ üåê-‡Ì‡ÎËÁ‡ [83–85].
îÓÏËÓ‚‡ÌËÂ ¯ÔËÎÂÍ ÏÂÌÂÂ ı‡‡ÍÚÂÌÓ ‰Îfl
ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ÌÂÒÔÓÒÓ·Ì˚ı Í ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË. èÓ˝ÚÓÏÛ
ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ‚ ˝ÚËı ÒÎÛ˜‡flı ÔÓÓ„Ó‚‡fl
‰ÎËÌ‡ ‰Îfl ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÛÂÚ ˝ÌÂ„ËË, ÌÂ-
Ó·ıÓ‰ËÏÓÈ ‰Îfl ÙÓÏËÓ‚‡ÌËfl ¯ÔËÎ¸ÍË [84]. éÚ-
ÏÂÚËÏ, ̃ ÚÓ ̄ ÔËÎ¸ÍË, Ó·‡ÁÛÂÏ˚Â ̃ ÂÚ˚¸Ïfl ÔÂÂ-
˜ËÒÎÂÌÌ˚ÏË ‚˚¯Â ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË, ‡ÁÎË˜‡˛ÚÒfl ÔË-
Ó‰ÓÈ ÌÂÍÓÏÔÎÂÏÂÌÚ‡Ì˚ı Ô‡, ‡ ÒÚ‡·ËÎ¸ÌÓÒÚ¸
˝ÚËı ¯ÔËÎÂÍ ‚‡¸ËÛÂÚ ‚ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂ ‡ÁÎË˜ÌÓ„Ó
‚ÍÎ‡‰‡ ‡ÁÌ˚ı ÌÂÔ‡‚ËÎ¸Ì˚ı Ô‡ Ë ÏÂÌflÂÚÒfl ‚ fl-
‰Û CGC > CCG

 

 ≈

 

 CTG > CAG [84].

íËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ ÏÓ„ÛÚ ÔËÓ·ÂÚ‡Ú¸
Ë ‰Û„ËÂ ÌÂÓ·˚˜Ì˚Â ÍÓÌÙÓÏ‡ˆËË Ñçä. é‰ÌÓˆÂ-
ÔÓ˜Â˜Ì˚Â (CGG)

 

n

 

 ÔÓ‚ÚÓ˚ Ò‚Ó‡˜Ë‚‡˛ÚÒfl ‚ ÛÒÚÓÈ-
˜Ë‚Û˛ ˜ÂÚ˚ÂıÒÔË‡Î¸ÌÛ˛ ÒÚÛÍÚÛÛ, ÒÚ‡·ËÎËÁË-
ÛÂÏÛ˛ Á‡ˆÂÔÎÂÌËÂÏ Í‚‡ÚÂÚÓ‚ G*G*G*G Ë
C*C*C*C (ËÒ. 1

 

·

 

) [86]. èÓ‰ ‚ÎËflÌËÂÏ ÓÚËˆ‡ÚÂÎ¸-
ÌÓÈ Ò‚ÂıÒÔË‡ÎËÁ‡ˆËË ÔÓ‚ÚÓ˚ (GAA)

 

n

 

 · 

 

(TTC)

 

n

 

ÏÓ„ÛÚ ÔËÓ·ÂÚ‡Ú¸ ÍÓÌÙÓÏ‡ˆË˛ ÚÂıÒÔË‡Î¸-
ÌÓÈ H-Ñçä (ËÒ. 1

 

‚

 

) [87, 88]. ëÎÂ‰ÛÂÚ ÓÚÏÂÚËÚ¸,
˜ÚÓ ‰‚Â „ÛÔÔ˚ ËÒÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎÂÈ ÔÓ ‡ÁÌÓÏÛ Ú‡Í-
ÚÛ˛Ú ̋ ÍÒÔÂËÏÂÌÚ‡Î¸Ì˚Â ‰‡ÌÌ˚Â Ó ÚÓÌÍÓÈ ÒÚÛÍ-
ÚÛÂ Ú‡ÍÓÈ ÚÓÈÌÓÈ ÒÔË‡ÎË: ‚ Ó‰ÌÓÏ ÒÎÛ˜‡Â ˝ÚÓ
H-Û-ÒÚÛÍÚÛ‡ (ÔËËÏË‰ËÌ-ÔÛËÌ-ÔËËÏË‰ËÌÓ‚˚È
ÚËÔÎÂÍÒ) [87], ‚ ‰Û„ÓÏ – H-r-ÒÚÛÍÚÛ‡ (ÔËËÏË-
‰ËÌ-ÔÛËÌ-ÔÛËÌÓ‚˚È ÚËÔÎÂÍÒ) [88].

îÓÏËÓ‚‡ÌËÂ ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ÏË ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË
ÌÂÓ·˚˜Ì˚ı ÒÚÛÍÚÛ ÏÓÊÂÚ Á‡ÚÛ‰ÌflÚ¸ ‡ÁÎË˜-
Ì˚Â ÔÓˆÂÒÒ˚ ‚ Ñçä, ÔË‚Ó‰fl˘ËÂ Í ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË
ÔÓ‚ÚÓÓ‚. ç‡ÔËÏÂ, ‰‡‚ÌÓ ËÁ‚ÂÒÚÌÓ, ̃ ÚÓ Ñçä-ÔÓ-
ÎËÏÂ‡Á˚ ÏÓ„ÛÚ Á‡ÏÂ‰ÎflÚ¸Òfl ËÎË ÓÒÚ‡Ì‡‚ÎË‚‡Ú¸Òfl
Ì‡ ÒÚ‡·ËÎ¸Ì˚ı ¯ÔËÎ¸Í‡ı [89–94], ÚËÔÎÂÍÒ‡ı [95–

98] Ë G-Í‚‡ÚÂÚ‡ı. Ç ÚÓ ÊÂ ‚ÂÏfl Ò˜ËÚ‡ÂÚÒfl, ̃ ÚÓ ÌÂ-
Ó·˚˜Ì˚Â ÒÚÛÍÚÛ˚ Ñçä Û‚ÂÎË˜Ë‚‡˛Ú ˝ÙÙÂÍ-
ÚË‚ÌÓÒÚ¸ „ÂÌÂÚË˜ÂÒÍÓÈ ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËË [102–106].
é‰Ì‡ÍÓ ÌÂÔÓÌflÚÌÓ, Í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ ËÁÏÂÌÂÌËfl ‚
ÙÛÌÍˆËÓÌ‡Î¸Ì˚ı ÒÓÒÚÓflÌËflı Ñçä ÔË‚Ó‰flÚ Í
˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚.

ùÚÓ ÔÓ‰‚Ó‰ËÚ Ì‡Ò ÍÓ ‚ÚÓÓÈ Ó·˘ÂÈ ˜ÂÚÂ ˝ÍÒ-
Ô‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚ – ÂÂ ÍÛÔÌÓÏ‡Ò¯Ú‡·ÌÓÏÛ ı‡‡Í-
ÚÂÛ. Ñ‡‚ÌÓ ËÁ‚ÂÒÚÌÓ, ˜ÚÓ ÔÓÒÚ˚Â Ú‡Ì‰ÂÏÌ˚Â ÔÓ-
‚ÚÓ˚ Î˛·Ó„Ó ÌÛÍÎÂÓÚË‰ÌÓ„Ó ÒÓÒÚ‡‚‡ ı‡‡ÍÚÂË-
ÁÛ˛ÚÒfl ÔÓÎËÏÓÙËÁÏÓÏ ‰ÎËÌ˚. ùÚË ‡ÁÎË˜Ëfl
‰ÎËÌ˚ ÌÂÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸Ì˚, Ó·˚˜ÌÓ 1–2 ˝ÎÂÏÂÌÚ‡Ì˚Â
ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ËÂÒfl Â‰ËÌËˆ˚. é·˚˜ÌÓ ˝ÚÓ fl‚ÎÂÌËÂ
Ó·˙flÒÌfl˛Ú ÔÓÒÍ‡Î¸Á˚‚‡ÌËÂÏ ˆÂÔÂÈ ÔË ÂÔÎËÍ‡-
ˆËË Ñçä, ÒÓ‰ÂÊ‡˘ÂÈ ÏÌÓÊÂÒÚ‚ÂÌÌ˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚
[107]. ç‡ÔÓÚË‚, ‚ ÒÎÛ˜‡Â ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ Ì‡ Ó‰ÌÓÈ ÒÚ‡‰ËË ‰Ó·‡‚Îfl˛ÚÒfl ‰ÂÒflÚÍË ËÎË
‰‡ÊÂ ÒÓÚÌË ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ËıÒfl Â‰ËÌËˆ, ̃ ÚÓ ËÒÍÎ˛˜‡-
ÂÚ ÏÂı‡ÌËÁÏ ÒÎÛ˜‡ÈÌÓ„Ó ÔÓÒÍ‡Î¸Á˚‚‡ÌËfl. áÌ‡-
˜ËÚÂÎ¸ÌÓÂ Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂ ‰ÎËÌ˚ ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ÂÈÒfl ÔÓ-
ÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·˙flÒÌÂÌÓ a priori
‰‚ÛÏfl ÔË˜ËÌ‡ÏË: ÌÂÚÓ˜ÌÓÒÚ¸˛ ÔË ÂÔÎËÍ‡ˆËË
ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ËÎË ÌÂ‡‚Ì˚Ï ÍÓÒÒËÌ„Ó‚ÂÓÏ ÒıÓ‰Ì˚ı
ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ËıÒfl ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ, ‡ÒÔÓÎÓ-
ÊÂÌÌ˚ı Ì‡ „ÓÏÓÎÓ„Ë˜Ì˚ı ıÓÏÓÒÓÏ‡ı ËÎË ÒÂÒÚ-
ËÌÒÍËı ıÓÏ‡ÚË‰‡ı.

ÅÓÎ¸¯ËÌÒÚ‚Ó ‰‡ÌÌ˚ı ÛÍ‡Á˚‚‡ÂÚ Ì‡ ÂÔÎËÍ‡-
ÚË‚Ì˚È ÏÂı‡ÌËÁÏ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË. ìÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌÓ, ˜ÚÓ
ÔÓÎËÏÂËÁ‡ˆËfl Ñçä in vitro Ì‡ Ï‡ÚËˆ‡ı Ò ‡ÁÎË˜-
Ì˚ÏË ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ÏË ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË ÔÓËÒıÓ‰ËÚ
‡ÌÓÏ‡Î¸ÌÓ. èÓ- Ë ˝ÛÍ‡ËÓÚË˜ÂÒÍËÂ Ñçä-ÔÓÎË-
ÏÂ‡Á˚ ÓÒÚ‡Ì‡‚ÎË‚‡˛ÚÒfl Ì‡ ÒÔÂˆËÙË˜ÂÒÍËı Û˜‡-
ÒÚÍ‡ı ‰‚ÛıˆÂÔÓ˜Â˜Ì˚ı Ñçä-Ï‡ÚËˆ Ò ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË
(CTG)n · (CAG)n Ë (CGG)n · (CCG)n, Ë ÒÍÓÓÒÚ¸ ÚÂ-
ÏËÌ‡ˆËË ‚ÓÁ‡ÒÚ‡ÂÚ Ò Û‚ÂÎË˜ÂÌËÂÏ ‰ÎËÌ˚ ÔÓ‚ÚÓ-
‡ [108]. ç‡ Ó‰ÌÓˆÂÔÓ˜Â˜Ì˚ı Ï‡ÚËˆ‡ı ·ÎÓÍË
(CGG)n ‚˚Á˚‚‡˛Ú K+-Á‡‚ËÒËÏÛ˛ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍÛ ÔÓÎË-
ÏÂËÁ‡ˆËË, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌÛ˛, ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚÂÎ¸ÌÓ,
ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂÏ Í‚‡‰ÛÔÎÂÍÒ‡ [109]. èÓ‚ÚÓ˚
(GAA)n · (TTC)n Í‡Í ‚ ‰‚Ûı-, Ú‡Í Ë ‚ Ó‰ÌÓˆÂÔÓ˜Â˜-
Ì˚ı Ñçä-Ï‡ÚËˆ‡ı fl‚Îfl˛ÚÒfl Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ÒÂ¸ÂÁ-
Ì˚Ï ÔÂÔflÚÒÚ‚ËÂÏ ‰Îfl Ñçä-ÔÓÎËÏÂ‡Á, ÔÓÒÍÓÎ¸-

‚·a

êËÒ. 1. çÂÓ·˚˜Ì˚Â ÒÚÛÍÚÛ˚ Ñçä, Ó·‡ÁÛÂÏ˚Â ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ÏË ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË: ¯ÔËÎ¸Í‡ (‡), Í‚‡‰ÛÔÎÂÍÒ (·),
ç-Ñçä (‚).
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ëËflÌÓ‚‡, åËÍËÌ

ÍÛ ÔË ÔÓÎËÏÂËÁ‡ˆËË ÙÓÏËÛ˛Ú H-Ñçä [87].
í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÚÒfl, ˜ÚÓ ÌÂÓ·˚˜Ì˚Â
ÒÚÛÍÚÛ˚ Ñçä ‚ Ó·Î‡ÒÚË ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ ÏÓ„ÛÚ ·˚Ú¸ ÔË˜ËÌÓÈ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË ÔÓÎËÏÂ-
ËÁ‡ˆËË Ñçä. èÓ‰Ó·Ì‡fl ÓÒÚ‡ÌÓ‚Í‡, ‚ Ò‚Ó˛ Ó˜Â-
Â‰¸, ÒÔÓÒÓ·ÒÚ‚ÛÂÚ ÌÂÔ‡‚ËÎ¸ÌÓÏÛ ÒÔ‡Ë‚‡ÌË˛
ÌÓ‚ÓÒËÌÚÂÁËÓ‚‡ÌÌÓÈ Ë Ï‡ÚË˜ÌÓÈ ˆÂÔÂÈ Ñçä
[110]. ÇÓÁÓ·ÌÓ‚ÎÂÌËÂ ÔÓÎËÏÂËÁ‡ˆËË ÏÓÊÂÚ ÔË-
‚ÂÒÚË Í Û‚ÂÎË˜ÂÌË˛ ËÎË Í ÛÏÂÌ¸¯ÂÌË˛ ‰ÎËÌ˚ ÔÓ-
‚ÚÓ‡, ‚ Á‡‚ËÒËÏÓÒÚË ÓÚ ÚÓ„Ó, Í‡Í‡fl ËÁ ˆÂÔÂÈ Ñçä
(Ï‡ÚË˜Ì‡fl ËÎË ÌÓ‚ÓÒËÌÚÂÁËÓ‚‡ÌÌ‡fl ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ-
‚ÂÌÌÓ) Ó·‡ÁÓ‚‡Î‡ ‚ÚÓË˜ÌÛ˛ ÒÚÛÍÚÛÛ (ËÒ. 2‡).
ç‡ ËÒ. 2 ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎÂÌ˚ ‰‚Â ‡Î¸ÚÂÌ‡ÚË‚Ì˚Â ÏÓ-
‰ÂÎË, ÔÓÍ‡Á˚‚‡˛˘ËÂ, ˜ÚÓ ÔË˜ËÌÓÈ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË
ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ÒËÌÚÂÁ ‰ÓÔÓÎÌËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó Ù‡„ÏÂÌÚ‡
éÍ‡Á‡ÍË, ËÌËˆËËÛÂÏÓ„Ó ‚ ÔÂÚÎÂ ¯ÔËÎ¸ÍË, Ó·‡-
ÁÓ‚‡ÌÌÓÈ ÔÓ‚ÚÓÓÏ (ËÒ. 2·) [76], ËÎË ÊÂ ÙÓÏËÓ-
‚‡ÌËÂ ÒÚÛÍÚÛ˚, ÔÓ‰Ó·ÌÓÈ H-Ñçä, ÔË Ò‚Ó‡˜Ë-
‚‡ÌËË ÌÓ‚ÓÒËÌÚÂÁËÓ‚‡ÌÌÓ„Ó ÔÓ‚ÚÓ‡ (CTG)n ·
(CAG)n (ËÒ. 2‚) [87].

ÇÒÂ ‡ÒÒÏÓÚÂÌÌ˚Â ÏÓ‰ÂÎË ÓÒÌÓ‚‡Ì˚ Ì‡ ÔÂ‰-
ÔÓÎÓÊÂÌËË, ˜ÚÓ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÔÓËÒıÓ‰ËÚ
ÔË ÒËÌÚÂÁÂ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ̂ ÂÔË Ñçä. ùÚÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓ-
ÊÂÌËÂ ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰‡ÂÚÒfl ‰‡ÌÌ˚ÏË ÔÓ ÒÓı‡ÌÂÌË˛
ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ‚ ÏÓ‰ÂÎ¸Ì˚ı ·‡ÍÚÂ-
Ë‡Î¸Ì˚ı Ë ‰ÓÊÊÂ‚˚ı ÒËÒÚÂÏ‡ı. ìÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌÓ,
˜ÚÓ ÒÚ‡·ËÎ¸ÌÓÒÚ¸ ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÒËÎ¸ÌÓ Á‡-
‚ËÒËÚ ÓÚ Ëı ‰ÎËÌ˚ Ë ÓËÂÌÚ‡ˆËË ÓÚÌÓÒËÚÂÎ¸ÌÓ Ì‡-
˜‡Î‡ ÂÔÎËÍ‡ˆËË (ori) [111–113]. ÑÎËÌÌ˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚
(CTG)n ËÎË (CGG)n ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓ ‰ÂÎÂÚËÓ‚‡ÎËÒ¸ ËÁ
ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ̂ ÂÔË, ÌÓ Ó·Î‡‰‡ÎË ÒÍÎÓÌÌÓÒÚ¸˛ Í Û‰ÎË-
ÌÂÌË˛ Ì‡ ‚Â‰Û˘ÂÈ ˆÂÔË. í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÏÓÊÌÓ
ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚ¸, ˜ÚÓ Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËÂ ¯ÔËÎÂ˜Ì˚ı ÒÚÛÍ-
ÚÛ ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË, ÒÍÎÓÌÌ˚ÏË Í ÔËÓ·ÂÚÂÌË˛ ‚ÚÓ-
Ë˜ÌÓÈ ÒÚÛÍÚÛ˚, ‚ Ï‡ÚËˆÂ ‰Îfl ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂ-
ÔË ËÎË ‚ ÌÓ‚ÓÒËÌÚÂÁËÓ‚‡ÌÌÓÈ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË Ò
ÔÓÒÎÂ‰Û˛˘ÂÈ Á‡‰ÂÊÍÓÈ ÒËÌÚÂÁ‡ ÔË‚Ó‰ËÚ Í Ì‡-
Û¯ÂÌË˛ ÂÔÎËÍ‡ˆËË Ë ÔÓÒÎÂ‰Û˛˘ÂÏÛ Û‰‡ÎÂÌË˛
ËÎË ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚ (ËÒ. 2‡).

ÑÓÔÓÎÌËÚÂÎ¸ÌÓÂ ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰ÂÌËÂ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ ‚ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË ÔÓÎÛ˜ÂÌÓ ÔË ËÁÛ˜ÂÌËË

a ·

‚ „

êËÒ. 2. èÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÂÏ˚Â ÏÂı‡ÌËÁÏ˚ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÔË ÂÔÎËÍ‡ˆËË Ñçä. ‡ – ùÍÒÔ‡ÌÒËfl, Ò‚fl-
Á‡ÌÌ‡fl Ò Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËÂÏ ¯ÔËÎ¸ÍË ÔË ÒËÌÚÂÁÂ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË Ñçä. · – ùÍÒÔ‡ÌÒËfl, Ó·ÛÒÎÓ‚ÎÂÌÌ‡fl ËÌËˆË‡ˆËÂÈ ‰ÓÔÓÎ-
ÌËÚÂÎ¸ÌÓ„Ó Ù‡„ÏÂÌÚ‡ éÍ‡Á‡ÍË ‚ ÔÂÚÎÂ ̄ ÔËÎ¸ÍË Ï‡ÚËˆ˚ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ̂ ÂÔË. ‚ – ùÍÒÔ‡ÌÒËfl Ò ÙÓÏËÓ‚‡ÌËÂÏ ÚËÔÎÂÍ-
Ò‡ ÔË ÒËÌÚÂÁÂ Ñçä Ì‡ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË. „ – ùÍÒÔ‡ÌÒËfl ÔË ÒÏÂ˘ÂÌËË Ô‡ÈÏÂ‡ ‰Îfl Ù‡„ÏÂÌÚ‡ éÍ‡Á‡ÍË Ò ÔÓÒÎÂ‰Û˛-
˘ËÏ Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËÂÏ ¯ÔËÎ¸ÍË. èÓ‚ÚÓfl˛˘ËÂÒfl Û˜‡ÒÚÍË ÔÓÍ‡Á‡Ì˚ ˜ÂÌ˚ÏË ÔflÏÓÛ„ÓÎ¸ÌËÍ‡ÏË, Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËÂ ÒËÌÚÂÁ‡
Ñçä ÛÍ‡Á‡ÌÓ ÒÚÂÎÍÓÈ, Ô‡ÈÏÂ˚ Ù‡„ÏÂÌÚÓ‚ éÍ‡Á‡ÍË ‚˚‰ÂÎÂÌ˚ ¯ÚËıÓ‚˚ÏË ÎËÌËflÏË.



åéãÖäìãüêçÄü ÅàéãéÉàü      ÚÓÏ 35      ‹ 2      2001

ùäëèÄçëàü íêàçìäãÖéíàÑçõï èéÇíéêéÇ 215

ÏÛÚ‡ÌÚÓ‚ rad27 ‰ÓÊÊÂÈ. ÉÂÌ rad27 ÍÓ‰ËÛÂÚ Ú‡Í
Ì‡Á˚‚‡ÂÏÛ˛ Á‡ÏÂ˘‡˛˘Û˛ ˝Ì‰ÓÌÛÍÎÂ‡ÁÛ (“flap-en-
donuclease”), Û˜‡ÒÚ‚Û˛˘Û˛ ‚ Á‡ÏÂÌÂ êçä-Ô‡ÈÏÂ-
Ó‚ ‚Ó Ù‡„ÏÂÌÚ‡ı éÍ‡Á‡ÍË [114], ˜ÚÓ ÌÂÓ·ıÓ‰Ë-
ÏÓ ‰Îfl Á‡‚Â¯ÂÌËfl ÒËÌÚÂÁ‡ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ̂ ÂÔË. éÍ‡-
Á‡ÎÓÒ¸, ˜ÚÓ Û ‰ÂÎÂˆËÓÌÌ˚ı ÏÛÚ‡ÌÚÓ‚ rad27 ˜‡ÒÚÓÚ‡
˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚
Á‡ÏÂÚÌÓ ‚ÓÁ‡ÒÚ‡ÂÚ [115–117]. Å˚ÎÓ ‚˚ÒÍ‡Á‡ÌÓ
ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ, ̃ ÚÓ ‚ ÓÚÒÛÚÒÚ‚ËÂ Á‡ÏÂ˘‡˛˘ÂÈ ̋ Ì‰Ó-
ÌÛÍÎÂ‡Á˚ ÔÓ‚ÚÓ-ÒÓ‰ÂÊ‡˘ËÈ êçä-Ô‡ÈÏÂ ‰Îfl
Ù‡„ÏÂÌÚ‡ éÍ‡Á‡ÍË ÌÂ ‡ÁÛ¯‡ÂÚÒfl, ‡ ÔÓÒÚÓ Á‡-
ÏÂ˘‡ÂÚÒfl Ñçä-ÔÓÎËÏÂ‡ÁÓÈ. èÓÒÎÂ‰Û˛˘ÂÂ Ò¯Ë-
‚‡ÌËÂ ̋ ÚÓ„Ó Ô‡ÈÏÂ‡ Ò 3'-ÍÓÌˆÓÏ ‰Û„Ó„Ó Ù‡„ÏÂÌ-
Ú‡ éÍ‡Á‡ÍË ÔË‚Ó‰ËÚ Í ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓ‡ (ËÒ. 2„).
ëÎÂ‰ÛÂÚ Á‡ÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ ‰‡ÌÌ‡fl ÏÓ‰ÂÎ¸ ıÓÓ¯Ó
Ó·˙flÒÌflÂÚ ÚÓÎ¸ÍÓ ÓÚÌÓÒËÚÂÎ¸ÌÓ ÌÂ·ÓÎ¸¯ÓÂ Û‚Â-
ÎË˜ÂÌËÂ ‡ÁÏÂ‡ Ô‡ÈÏÂ‡ éÍ‡Á‡ÍË (~20 Ô. Ì.).
äÓÏÂ ÚÓ„Ó, Û ÏÛÚ‡ÌÚÓ‚ rad27 ÔÓ‚˚¯ÂÌËÂ ÌÂÒÚ‡-
·ËÎ¸ÌÓÒÚË ÌÂ Ó„‡ÌË˜ÂÌÓ ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ÏË ÔÓ-
‚ÚÓ‡ÏË, ÌÓ Ì‡·Î˛‰‡ÂÚÒfl ‰Îfl ‚ÒÂı ËÁÛ˜ÂÌÌ˚ı ÏË-
ÍÓÒ‡ÚÂÎÎËÚÓ‚ [118, 119].

èÓÏËÏÓ ÏÓ‰ÂÎ¸Ì˚ı ÒËÒÚÂÏ, ‚‡ÊÌ˚È ‡„ÛÏÂÌÚ
‚ ÔÓÎ¸ÁÛ ÂÔÎËÍ‡ˆËÓÌÌÓÈ ÏÓ‰ÂÎË ÔÓÎÛ˜ÂÌ ‚ Â-
ÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ‡Ì‡ÎËÁ‡ Ñçä ˜ÎÂÌÓ‚ ÒÂÏÂÈ Ò Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌËflÏË, Ò‚flÁ‡ÌÌ˚ÏË Ò ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ÏË ÔÓ‚ÚÓ-
‡ÏË. ì Á‰ÓÓ‚˚ı Ó‰ÒÚ‚ÂÌÌËÍÓ‚ ·ÓÎ¸Ì˚ı ÒËÌ‰-
ÓÏÓÏ ÎÓÏÍÓÈ X-ıÓÏÓÒÓÏ˚ ÔÓ‚ÚÓ˚ (CGG)n
Ó·˚˜ÌÓ ÔÂ˚‚‡˛ÚÒfl ‚ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËı ÏÂÒÚ‡ı ÚËÔ-
ÎÂÚ‡ÏË AGG [120–122]. ì ÌÓÒËÚÂÎÂÈ Ë ·ÓÎ¸Ì˚ı
˝ÚË ÔÓ‚ÚÓ˚ Û‰ÎËÌÂÌ˚ Ò 3'-, ÌÓ ÌÂ Ò 5'-ÍÓÌˆ‡, ÔË-
˜ÂÏ ‚ Û‰ÎËÌÂÌÌÓÈ ˜‡ÒÚË ÓÚÒÛÚÒÚ‚Û˛Ú ‚ÒÚ‡‚ÍË
AGG [121, 122]. ëıÓ‰Ì˚Â ÔÓÎflÌ˚Â Ë ÒÍ˚Ú˚Â ËÁ-
ÏÂÌÂÌËfl ‚˚fl‚ÎÂÌ˚ ÔË ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË (CAG)n-ÔÓ‚ÚÓ-
Ó‚ Û ·ÓÎ¸Ì˚ı ÒÔËÌÓÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚ÓÈ ‡Ú‡ÍÒËÂÈ [123].

ëÚÓÎ¸ ‚˚‡ÊÂÌÌ‡fl ÔÓÎflÌÓÒÚ¸ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·˙-
flÒÌÂÌ‡ ‡ÌÓÏ‡Î¸ÌÓÈ ÂÔÎËÍ‡ˆËÂÈ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ò Â‰ËÌ-
ÒÚ‚ÂÌÌÓ„Ó ÔËÎÂÊ‡˘Â„Ó Ì‡˜‡Î‡ ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔË
‰ÓÔÛ˘ÂÌËË ‡ÁÎË˜ËÈ ‚ ÚÓ˜ÌÓÒÚË ÒËÌÚÂÁ‡ ‚Â‰Û˘ÂÈ
Ë ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔÂÈ ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ÂÈÒfl Ñçä. ÑÂÈÒÚ-
‚ËÚÂÎ¸ÌÓ, ËÁ‚ÂÒÚÌÓ, ˜ÚÓ ‚ ÌÂÍÓÚÓ˚ı ÔÓ‚ÚÓ‡ı
ÏÛÚ‡ˆËË ‚ÓÁÌËÍ‡˛Ú ‚ ÓÒÌÓ‚ÌÓÏ ‚ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂ-
ÔË Ñçä [124].

ëÓ„Î‡ÒÌÓ ÂÔÎËÍ‡ˆËÓÌÌÓÈ ÏÓ‰ÂÎË ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË
ÂÔÎËÍ‡ˆËfl ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÔÓËÒıÓ-
‰ËÚ Ò Ì‡Û¯ÂÌËÂÏ ÍÓÓ‰ËÌ‡ˆËË ÏÂÊ‰Û ‚Â‰Û˘ÂÈ Ë
ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔflÏË Ñçä. èÓÒÍÓÎ¸ÍÛ ÔflÏ˚ı ‰‡Ì-
Ì˚ı Ó ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚
in vivo Í‡ÈÌÂ Ï‡ÎÓ, Ï˚ Â¯ËÎË ËÁÛ˜ËÚ¸ ÒÔÓÒÓ· ÔÓ-
ıÓÊ‰ÂÌËfl ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË ˜ÂÂÁ ÚËÌÛÍÎÂÓ-
ÚË‰Ì˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ in vivo [125]. å˚ ÔÂ‰ÔÓÎ‡„‡ÎË, ̃ ÚÓ
ÔÓ‚ÚÓ˚ ÏÓ„ÛÚ ‚ Í‡ÍÓÈ-ÚÓ ÒÚÂÔÂÌË Á‡ÏÂ‰ÎËÚ¸ ÔÓ-
ıÓÊ‰ÂÌËÂ ‚ËÎÍË. ä ÒÓÊ‡ÎÂÌË˛, ÔÓ‚Ó‰ËÚ¸ Ú‡ÍËÂ
ÓÔ˚Ú˚ ÒÎÓÊÌÓ, ÔÓÒÍÓÎ¸ÍÛ ‚ ÌÓÏÂ ÒÍÓÓÒÚ¸ ÂÔÎË-
Í‡ˆËË Ó˜ÂÌ¸ ‚˚ÒÓÍ‡ – ÓÌ‡ ‰ÓÒÚË„‡ÂÚ 1000 Ô.Ì./Ò Û
·‡ÍÚÂËÈ Ë ÒÓÚÂÌ Ô.Ì./Ò Û ˝ÛÍ‡ËÓÚ [126]. ÖÒÎË, Ì‡-
ÔËÏÂ, ÔÓ‚ÚÓ ‰ÎËÌÓÈ 100 Ô.Ì. ‚ ÔÎ‡ÁÏË‰Â
pBR322 Á‡ÏÂ‰ÎflÂÚ ÔÓıÓÊ‰ÂÌËÂ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ
‚ËÎÍË ‚ 10 ‡Á, ÚÓ ‚ÂÏfl ÂÔÎËÍ‡ˆËË ‚ÒÂÈ ÔÎ‡ÁÏË-
‰˚ ÒÓÒÚ‡‚ËÚ 6 Ò ‚ÏÂÒÚÓ 5 Ò. ëÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓ, ‚ ˝ÚÓÏ
ÒÎÛ˜‡Â Ó·˘ÂÔËÌflÚ˚Â ÏÂÚÓ‰˚ ËÁÛ˜ÂÌËfl ÂÔÎËÍ‡-
ˆËË Ñçä ÚÛ‰ÌÓÔËÏÂÌËÏ˚.

ÑÎfl Â¯ÂÌËfl ˝ÚÓÈ ÔÓ·ÎÂÏ˚ Ï˚ ËÁÛ˜ËÎË ‚ÎË-
flÌËÂ ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ì‡ ÂÔÎËÍ‡ˆË˛ ·‡ÍÚÂ-
Ë‡Î¸Ì˚ı ÔÎ‡ÁÏË‰ in vivo Ò ËÒÔÓÎ¸ÁÓ‚‡ÌËÂÏ ‰‚Û-
ÏÂÌÓ„Ó ˝ÎÂÍÚÓÙÓÂÁ‡ (ÌÂÈÚ‡Î¸Ì˚È/ÌÂÈÚ‡Î¸-
Ì˚È) ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚ı ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË.
ùÚÓÚ ÏÂÚÓ‰ ·˚Î ‡Á‡·ÓÚ‡Ì ‰Îfl Í‡ÚËÓ‚‡ÌËfl ÚÓ-
˜ÂÍ Ì‡˜‡Î‡ ÂÔÎËÍ‡ˆËË [127, 128], ÌÓ ÔÓÁÊÂ ÓÌ
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êËÒ. 3. Ç˚fl‚ÎÂÌËÂ Ò‚flÁ‡ÌÌÓÈ Ò ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÏÂÚÓ‰ÓÏ ‰‚ÛÏÂÌÓ„Ó „ÂÎ¸-˝ÎÂÍÚÓÙÓÂÁ‡. ëÎÂ‚‡
‚‚ÂıÛ ÒıÂÏ‡ÚË˜ÂÒÍË ÔÓÍ‡Á‡Ì‡ ÒÚÛÍÚÛ‡ ÎËÌÂ‡ËÁÓ‚‡ÌÌÓÈ ÔÎ‡ÁÏË‰ÌÓÈ Ñçä. óÂÌ˚È ÚÂÛ„ÓÎ¸ÌËÍ Ó·ÓÁÌ‡˜‡ÂÚ Ì‡˜‡ÎÓ
ÂÔÎËÍ‡ˆËË, ˜ÂÌ˚È Í‚‡‰‡Ú – ÍÎÓÌËÓ‚‡ÌÌÛ˛ ÔÓ‚ÚÓfl˛˘Û˛Òfl Ñçä. ëÎÂ‚‡ ‚ÌËÁÛ ÔÓÍ‡Á‡Ì‡ ÙÓÏ‡ ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÔÓ-
ÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚ı ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË. ÜËÌ˚Ï ‚˚‰ÂÎÂÌ ÔÓ‰ÛÍÚ, Ì‡Ë·ÓÎÂÂ ̃ ‡ÒÚÓ Ì‡Í‡ÔÎË‚‡˛˘ËÈÒfl ÔË ‚˚Á‚‡ÌÌÓÏ ÔÓ-
‚ÚÓ‡ÏË ÔÓ‰‡‚ÎÂÌËË ÂÔÎËÍ‡ˆËË. ëÔ‡‚‡ ÔË‚Â‰ÂÌ‡ ÒıÂÏ‡ ÔÛÁ˚¸ÍÓ‚ÓÈ ‡ÍË Ò ÛÚÓÎ˘ÂÌËÂÏ (“ÔflÚÌÓÏ”), ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û-
˛˘ËÏ Û˜‡ÒÚÍÛ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË ÂÔÎËÍ‡ˆËË.
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ëËflÌÓ‚‡, åËÍËÌ

ÒÚ‡Î ËÒÔÓÎ¸ÁÓ‚‡Ú¸Òfl Ë ‰Îfl ÓÔÂ‰ÂÎÂÌËfl Û˜‡ÒÚÍÓ‚
ÚÂÏËÌ‡ˆËË ÂÔÎËÍ‡ˆËË [129–131]. Å‡ÍÚÂË‡Î¸Ì˚Â
ÔÎ‡ÁÏË‰˚ ·˚ÎË ‚˚·‡Ì˚ ÔÓ ‰‚ÛÏ ÒÓÓ·‡ÊÂÌËflÏ:
(1) ÂÔÎËÍ‡ˆËfl ÔÎ‡ÁÏË‰ Ë‰ÂÚ ‚ Ó‰ÌÓÏ Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËË,
˜ÚÓ ÔÓÁ‚ÓÎflÂÚ ·ÂÁÓ¯Ë·Ó˜ÌÓ ÓÔÂ‰ÂÎËÚ¸ ‚Â‰Û˘Û˛ Ë
ÓÚÒÚ‡˛˘Û˛ ˆÂÔË Ñçä; (2) ÂÔÎËÍ‡ˆËfl Ë‰ÂÚ Ó˜ÂÌ¸
˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓ, ˜ÚÓ ÔÓÁ‚ÓÎflÂÚ ÎÂ„ÍÓ ‚˚‰ÂÎflÚ¸ Ë ‡Ì‡-
ÎËÁËÓ‚‡Ú¸ ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚Â ÔÓ‰ÛÍÚ˚.

ëıÂÏ‡ ‡Ì‡ÎËÁ‡ ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚ı ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÂÔ-
ÎËÍ‡ˆËË Ò ÔÓÏÓ˘¸˛ ‰‚ÛÏÂÌÓ„Ó ˝ÎÂÍÚÓÙÓÂÁ‡
ÔÓÍ‡Á‡Ì‡ Ì‡ ËÒ. 3. èÓÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚Â ÔÓ‰ÛÍÚ˚
ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔÎ‡ÁÏË‰˚ ËÏÂ˛Ú θ-ÙÓÏÛ. èË ‡Ò-
˘ÂÔÎÂÌËË ÂÒÚËÍÚ‡ÁÓÈ ‚˚¯Â Ì‡˜‡Î‡ ÂÔÎËÍ‡ˆËË
ÓÌË Ó·‡ÁÛ˛Ú ÔÛÁ˚Â‚Ë‰Ì˚Â (bubble) ÒÚÛÍÚÛ˚,
‡ÁÏÂ ÍÓÚÓ˚ı ÍÓÂÎËÛÂÚ Ò ÔÓ‰ÓÎÊËÚÂÎ¸ÌÓ-
ÒÚ¸˛ ÂÔÎËÍ‡ˆËË. èÛÁ˚Â‚Ë‰Ì˚Â ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜-

óËÒÎÓ ÔÓ‚ÚÓÓ‚

ù
Ù

Ù
ÂÍ

ÚË
‚Ì

ÓÒ
Ú¸

20 40 60

1

2

3

4

5

ÓÒ
Ú‡

ÌÓ
‚Í

Ë 
Â

ÔÎ
ËÍ

‡ˆ
ËË

·

(CGG)14 (CGG)24 (CGG)50

(CCG)31 (CCG)50 (CCG)70

‡

êËÒ. 4. ÇÎËflÌËÂ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ (CGG)n · (CCG)n Ì‡ ÔÓıÓÊ‰ÂÌËÂ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË in vivo. ‡ – ÄÌ‡ÎËÁ ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚ı
ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔÎ‡ÁÏË‰ ÒÓ ‚ÒÚ‡‚Í‡ÏË (CGG)n · (CCG)n ÏÂÚÓ‰ÓÏ ‰‚ÛÏÂÌÓ„Ó ˝ÎÂÍÚÓÙÓÂÁ‡. ç‡Á‚‡ÌËfl ÔÎ‡ÁÏË‰
ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛Ú ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË Ï‡ÚËˆ˚ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË. ì˜‡ÒÚÍË ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔÓÍ‡Á‡Ì˚ ÒÚÂÎÍ‡ÏË.
· – äÓÎË˜ÂÒÚ‚ÂÌÌ˚È ‡Ì‡ÎËÁ ËÌÚÂÌÒË‚ÌÓÒÚË ÔÓ‰‡‚ÎÂÌËfl ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔÓ ÂÁÛÎ¸Ú‡Ú‡Ï ÌÂÒÍÓÎ¸ÍËı ÓÔ˚ÚÓ‚. èÓÍ‡Á‡ÚÂÎÂÏ
ÒÚÂÔÂÌË ÔÓ‰‡‚ÎÂÌËfl ÒÎÛÊËÚ ÓÚÌÓ¯ÂÌËÂ Ì‡·Î˛‰‡ÂÏÓÈ ÔÎÓÚÌÓÒÚË ÒË„Ì‡Î‡ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË Í ÓÊË‰‡ÂÏÓÈ ÔÎÓÚÌÓÒÚË Ó‚ÌÓÈ
ÎËÌËË ‡ÍË ‚ ‰‡ÌÌÓÏ ÔÓÎÓÊÂÌËË. êÂÁÛÎ¸Ú‡Ú˚, ÔÓÎÛ˜ÂÌÌ˚Â ‰Îfl (CGG)n Ë (CCG)n, Ó·ÓÁÌ‡˜ÂÌ˚ ˜ÂÌ˚ÏË Ë ·ÂÎ˚ÏË Í‚‡-
‰‡Ú‡ÏË ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÂÌÌÓ.
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Ì˚Â ÔÓ‰ÛÍÚ˚ ‡ÁÎË˜‡˛ÚÒfl ÔÓ ÙÓÏÂ Ë ÏÓÎÂÍÛ-
ÎflÌÓÈ Ï‡ÒÒÂ (ÓÚ 1 ‰Ó 2 Ï‡ÒÒ ÔÎ‡ÁÏË‰˚). àı ‡Á‰Â-
Îfl˛Ú ‚ ‰‚Ûı Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËflı: ÒÌ‡˜‡Î‡ ÔÓ Ï‡ÒÒÂ
(‡„‡ÓÁÌ˚È „ÂÎ¸ ÌËÁÍÓÈ ÍÓÌˆÂÌÚ‡ˆËË), Á‡ÚÂÏ ÔÓ
Ï‡ÒÒÂ Ë ÙÓÏÂ (‡„‡ÓÁ‡ ‚˚ÒÓÍÓÈ ÍÓÌˆÂÌÚ‡ˆËË Ò
·ÓÏËÒÚ˚Ï ˝ÚË‰ËÂÏ). ë‡ÛÁÂÌ-·ÎÓÚ-„Ë·Ë‰ËÁ‡-
ˆËË Ò ‡‰ËÓ‡ÍÚË‚ÌÓ ÏÂ˜ÂÌÌÓÈ ÔÎ‡ÁÏË‰ÓÈ ‚˚fl‚Îfl-
ÂÚ Ú‡Í Ì‡Á˚‚‡ÂÏÛ˛ “ÔÛÁ˚¸ÍÓ‚Û˛ ‡ÍÛ”. ÖÒÎË
ÂÔÎËÍ‡ˆËfl Ñçä ÔÓıÓ‰ËÎ‡ ·ÂÁ ÔÓÏÂı, ‡Í‡ Ó‚-
Ì‡fl. á‡‰ÂÊÍ‡ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË Ì‡ (CGG)n-ÔÓ-
‚ÚÓÂ ÔË‚Ó‰ËÚ Í Ì‡ÍÓÔÎÂÌË˛ ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜ÌÓ„Ó
ÔÓ‰ÛÍÚ‡, ÓÔÂ‰ÂÎÂÌÌÓÈ ÙÓÏ˚ Ë ‡ÁÏÂ‡, Ë Ó·-
‡ÁÓ‚‡ÌË˛ ÛÚÓÎ˘ÂÌËfl Ì‡ ‡ÍÂ. ëÓÓÚÌÓ¯ÂÌËÂ ÒË„-
Ì‡ÎÓ‚ ÓÚ ˝ÚÓ„Ó ÛÚÓÎ˘ÂÌËfl Ë ÓÚ Ó‚ÌÓÈ ˜‡ÒÚË ÍË-
‚ÓÈ (relative stop signal, RSS) ÒÎÛÊËÚ ÔÓÍ‡Á‡ÚÂÎÂÏ
‚˚Á‚‡ÌÌÓÈ ÔÓ‚ÚÓÓÏ Á‡‰ÂÊÍË ‰‚ËÊÂÌËfl ÂÔÎË-
Í‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË.

ç‡ ËÒ. 4‡ ÔÓÍ‡Á‡Ì˚ ÔÓÎÛ˜ÂÌÌ˚Â Ì‡ÏË ÂÁÛÎ¸-
Ú‡Ú˚ ÔÓ ÔÓıÓÊ‰ÂÌË˛ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË ˜Â-
ÂÁ ÔÓ‚ÚÓ˚ (CGG)n Ë (CCG)n Û Escherichia coli.
ì˜ËÚ˚‚‡fl Ó‰ÌÓÌ‡Ô‡‚ÎÂÌÌÓÒÚ¸ ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔÎ‡Á-
ÏË‰ÌÓÈ Ñçä, Ï˚ ÚÓ˜ÌÓ ÁÌ‡ÎË, Í‡ÍÓÈ ËÁ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ –
(CGG)n ËÎË (CCG)n, Ì‡ıÓ‰ËÎÒfl ‚ Ï‡ÚËˆÂ ‰Îfl ÓÚ-
ÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË, Ë ‚ ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ËË Ò ˝ÚËÏ ‰‡‚‡ÎË
Ì‡Á‚‡ÌËfl ÔÎ‡ÁÏË‰‡Ï. åÓÊÌÓ Á‡ÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ Û‰ÎË-
ÌÂÌËÂ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ (CGG)n · (CCG)n ÔË‚Ó‰ËÚ Í ÔÓfl‚-
ÎÂÌË˛ ‚˚‡ÊÂÌÌ˚ı ÒÚÓÔ-ÒË„Ì‡ÎÓ‚ (ÔÓÍ‡Á‡Ì˚
ÒÚÂÎÍ‡ÏË) Ì‡ ÔÛÁ˚Â‚Ë‰ÌÓÈ ‡ÍÂ. äÓÎË˜ÂÒÚ‚ÂÌ-
Ì˚Â ‰‡ÌÌ˚Â ÔË‚Â‰ÂÌ˚ Ì‡ ËÒ. 4·. ïÓÓ¯Ó ‚Ë‰ÌÓ,
˜ÚÓ ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ÔÓ‰‡‚ÎÂÌËfl ÂÔÎËÍ‡ˆËË Á‡‚Ë-
ÒËÚ ÓÚ ‰ÎËÌ˚ ÔÓ‚ÚÓ‡ Ë Â„Ó ÓËÂÌÚ‡ˆËË ÓÚÌÓÒË-
ÚÂÎ¸ÌÓ Ì‡˜‡Î‡ ÂÔÎËÍ‡ˆËË. àÌÚÂÂÒÌÓ, ˜ÚÓ ‰ÎËÌ‡
ÔÓ‚ÚÓ‡, ‚˚Á˚‚‡˛˘Â„Ó ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÛ˛ (≈5 ‡Á)
Á‡‰ÂÊÍÛ ÂÔÎËÍ‡ˆËË Û ·‡ÍÚÂËÈ, ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚ÛÂÚ
ÔÓÓ„Ó‚ÓÈ ‰ÎËÌÂ, ÌÂÓ·ıÓ‰ËÏÓÈ ‰Îfl ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ-
‚ÚÓ‡ Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡.

óÚÓ·˚ ÔÓ‰Ú‚Â‰ËÚ¸, ˜ÚÓ ÂÔÎËÍ‡ˆËÓÌÌ‡fl ‚ËÎ-
Í‡ ‰ÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ Á‡‰ÂÊË‚‡ÂÚÒfl ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË
(CGG)n · (CCG)n Ï˚ Í‡ÚËÓ‚‡ÎË Û˜‡ÒÚÍË ÓÒÚ‡ÌÓ‚-

ÍË ÂÔÎËÍ‡ˆËË Ò ËÒÔÓÎ¸ÁÓ‚‡ÌËÂÏ ÏÓ‰ËÙËˆËÓ‚‡Ì-
ÌÓ„Ó ÏÂÚÓ‰‡ ˝ÎÂÍÚÓÙÓÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ‡Ì‡ÎËÁ‡ ÔÓ-
ÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚ı ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË [132]. èÓÒÎÂ
˝ÎÂÍÚÓÙÓÂÁ‡ ‚ ÔÂ‚ÓÏ Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËË ÔÓÏÂÊÛ-
ÚÓ˜Ì˚Â ÔÓ‰ÛÍÚ˚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË ‡Ò˘ÂÔÎflÎË ‚ „ÂÎÂ
ÂÒÚËÍÚ‡Á‡ÏË, Û˜‡ÒÚÍË ÛÁÌ‡‚‡ÌËfl ÍÓÚÓ˚ı ‚
ÔÎ‡ÁÏË‰Â Ì‡ıÓ‰ËÎËÒ¸ ÔÓ ‡ÁÌ˚Â ÒÚÓÓÌ˚ ÔÓ‚ÚÓ-
‡. Ç ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ Ù‡ÍˆËfl ÔÛÁ˚Â‚Ë‰Ì˚ı ÔÓÏÂ-
ÊÛÚÓ˜Ì˚ı ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÔÂ‚‡ÚËÎ‡Ò¸ ‚ Ë‰ÂÌÚË˜Ì˚Â
Û-Ó·‡ÁÌ˚Â ÔÓ‰ÛÍÚ˚ (ËÒ. 5). èË ˝ÎÂÍÚÓÙÓÂ-
ÁÂ ‚Ó ‚ÚÓÓÏ Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËË ˝ÚË ÔÓ‰ÛÍÚ˚ ‰‚Ë„‡-
ÎËÒ¸ Ò Ó‰ËÌ‡ÍÓ‚ÓÈ ÒÍÓÓÒÚ¸˛ Ë ÔÓÒÎÂ „Ë·Ë‰ËÁ‡-
ˆËË Ò ÔÓ·ÓÈ, ÔËÎÂÊ‡˘ÂÈ Í ori ÂÔÎËÍ‡ˆËË, ‚˚-
fl‚ÎflÎËÒ¸ ‚ ‚Ë‰Â „ÓËÁÓÌÚ‡Î¸ÌÓÈ ÎËÌËË. ä‡Í ‚Ë‰ÌÓ
ËÁ ËÒ. 5, ÔË ‡Ò˘ÂÔÎÂÌËË Ñçä ÌËÊÂ ÔÓ‚ÚÓ‡
(ÓÚÌÓÒËÚÂÎ¸ÌÓ ori) Ì‡ ‡ÍÂ ÓÒÚ‡ÂÚÒfl ÛÚÓÎ˘ÂÌËÂ, ‚ ÚÓ
‚ÂÏfl Í‡Í ÔË ‡Ò˘ÂÔÎÂÌËË ‚˚¯Â ÔÓ‚ÚÓ‡ ÛÚÓÎ˘Â-
ÌËÂ ÔÂÂÏÂ˘‡ÂÚÒfl Ì‡ „ÓËÁÓÌÚ‡Î¸ÌÛ˛ ÎËÌË˛.

Ñ‡ÌÌ˚Â, ÔÓÎÛ˜ÂÌÌ˚Â Ì‡ÏË ‰Îfl ‚ÒÚ‡‚ÍË
(CGG)63 · (CCG)63, ÔÂ‰ÒÚ‡‚ÎÂÌ˚ Ì‡ ËÒ. 6. åÓÊÌÓ
Á‡ÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ ÔË ‡Ò˘ÂÔÎÂÌËË ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚ı
ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÂÒÚËÍÚ‡ÁÓÈ EcoRI (Û˜‡Ò-
ÚÓÍ ÛÁÌ‡‚‡ÌËfl ÌËÊÂ ‚ÒÚ‡‚ÍË) Ì‡ ‡ÍÂ ÓÒÚ‡ÂÚÒfl
ÛÚÓÎ˘ÂÌËÂ. ç‡ÔÓÚË‚, ÔË ‡Ò˘ÂÔÎÂÌËË HindIII
ÛÚÓÎ˘ÂÌËÂ ÒÏÂ˘‡ÂÚÒfl Ì‡ „ÓËÁÓÌÚ‡Î¸ÌÛ˛ ÎËÌË˛
(“ÔflÚÌÓ 1”). í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÏÓÊÌÓ Ò‰ÂÎ‡Ú¸ ‚˚-
‚Ó‰, ˜ÚÓ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚Ì‡fl ‚ËÎÍ‡ Á‡‰ÂÊË‚‡ÂÚÒfl ‚
Û˜‡ÒÚÍÂ (CGG)63 · (CCG)63. ëÎÂ‰ÛÂÚ ÓÚÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ
‡Ò˘ÂÔÎÂÌËÂ HindIII ÔË‚Ó‰ËÚ Í Ó·‡ÁÓ‚‡ÌË˛
Â˘Â Ó‰ÌÓ„Ó ÔÓ‰ÛÍÚ‡ (“ÔflÚÌÓ 2”), ÍÓÚÓÓÂ ÏË„Ë-
ÛÂÚ ‚ÏÂÒÚÂ Ò “ÔflÚÌÓÏ 1” ‚ ÔÂ‚ÓÏ Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËË,
ÌÓ ÏÂ‰ÎÂÌÌÂÂ ‚Ó ‚ÚÓÓÏ, Ú.Â. ÙÓÏ‡ ˝ÚÓ„Ó ËÌÚÂ-
ÏÂ‰Ë‡Ú‡ ÒÎÓÊÌÂÂ y-Ó·‡ÁÌÓÈ, ÌÓ ÔÓ˘Â ÔÛÁ˚Â-
‚Ë‰ÌÓÈ. åÓÊÌÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚ¸, ˜ÚÓ ÔÓfl‚ÎÂÌËÂ
“ÔflÚÌ‡ 2” Ò‚flÁ‡ÌÓ Ò Ù‡ÍˆËÂÈ ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚ı
ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË, ‚ ÍÓÚÓ˚ı Â˘Â ÌÂ ÒËÌÚÂ-
ÁËÓ‚‡Ì‡ ÓÚÒÚ‡˛˘‡fl ˆÂÔ¸, ÓÍÛÊ‡˛˘‡fl Û˜‡ÒÚÓÍ
ÛÁÌ‡‚‡ÌËfl HindIII. ó‡ÒÚË˜ÌÓÂ ‡Ò˘ÂÔÎÂÌËÂ Ú‡ÍËı
ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ HindIII ÔË‚ÂÎÓ ·˚ Í Ì‡ÍÓÔÎÂÌË˛ ÏÓ-
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‰ËË ‰‚ÛÏÂÌÓ„Ó ˝ÎÂÍÚÓÙÓÂÁ‡ (ÓÔËÒ‡ÌËÂ ÒÏ. ‚ ÚÂÍÒÚÂ).
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ëËflÌÓ‚‡, åËÍËÌ

ÎÂÍÛÎ Ñçä, ËÏÂ˛˘Ëı ÙÓÏÛ ·‡·Ó˜ÍË (ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ Ì‡
‰Ë‡„‡ÏÏÂ). ÖÒÎË ˝ÚÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂÌËÂ ‚ÂÌÓ, ÚÓ ÒÛ-
˘ÂÒÚ‚Ó‚‡ÌËÂ “ÔflÚÌ‡ 2” ÛÍ‡Á˚‚‡ÂÚ Ì‡ “ÌÂ‰ÓÂÔÎËÍ‡-
ˆË˛” ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË ‚ ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ÂÈÒfl Ñçä.

èËÏÂÌËÏ˚ ÎË ÂÁÛÎ¸Ú‡Ú˚, ÔÓÎÛ˜ÂÌÌ˚Â ÔË
ËÁÛ˜ÂÌËË ÂÔÎËÍ‡ˆËË ·‡ÍÚÂËÈ, Í ‡Ì‡ÎËÁÛ ˝ÍÒ-
Ô‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡? ä‡Í ÛÊÂ ÒÍ‡Á‡ÌÓ,
ËÁÛ˜ÂÌËÂ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ñçä ËÁ ÎÓÏÍÓÈ X-ıÓÏÓÒÓÏ˚
ÓÚ‰ÂÎ¸Ì˚ı ËÌ‰Ë‚Ë‰Ó‚ ÔÓÍ‡Á‡ÎÓ, ˜ÚÓ ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡-
ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË (CGG)n Ó·˚˜ÌÓ ÔÂ˚‚‡˛ÚÒfl ÌÂÒÍÓÎ¸-
ÍËÏË ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰‡ÏË AGG, ˜ÚÓ ÔÂ‰ÓÚ‚‡˘‡ÂÚ
˝ÍÒÔ‡ÌÒË˛ [121]. èÓ˝ÚÓÏÛ Ï˚ ‡ÒÒÏÓÚÂÎË ‚ÎËfl-
ÌËÂ AGG Ì‡ ÂÔÎËÍ‡ˆË˛ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ (CGG)n ‚ Ì‡-
¯ÂÈ ÒËÒÚÂÏÂ. éÍ‡Á‡ÎÓÒ¸, ˜ÚÓ ‚ÒÚ‡‚ÍË AGG ‰ÂÈÒÚ-
‚ËÚÂÎ¸ÌÓ ÛÒÚ‡Ìfl˛Ú Á‡‰ÂÊÍÛ ÂÔÎËÍ‡ˆËË. èÓ-
‚Ë‰ËÏÓÏÛ, ÒÛ˘ÂÒÚ‚ÛÂÚ Ò‚flÁ¸ ÏÂÊ‰Û ÓÒÓ·ÂÌÌÓÒÚfl-
ÏË ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔÓ‚ÚÓ‡ (CGG)n Û ·‡ÍÚÂËÈ Ë ÒÔÓ-
ÒÓ·ÌÓÒÚ¸˛ ˝ÚÓ„Ó ÔÓ‚ÚÓ‡ Í ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡.

å˚ Ò˜ËÚ‡ÂÏ, ˜ÚÓ Ò‚flÁ‡ÌÌ˚Â Ò ÒËÌ‰ÓÏÓÏ ÎÓÏ-
ÍÓÈ X-ıÓÏÓÒÓÏ˚ ÔÓ‚ÚÓ˚ CGG ÔflÏÓ ‚ÎËfl˛Ú Ì‡
‰‚ËÊÂÌËÂ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË in vivo, ÔË˜ÂÏ
˝ÚÓ ‚ÎËflÌËÂ Á‡‚ËÒËÚ ÓÚ ‰ÎËÌ˚ Ë ÓËÂÌÚ‡ˆËË ÔÓ-

‚ÚÓ‡ Ë ‚ Ì‡Ë·ÓÎ¸¯ÂÈ ÒÚÂÔÂÌË ‚˚‡ÊÂÌÓ, ÍÓ„‰‡
ÒÍÎÓÌÌ˚È Í Ó·‡ÁÓ‚‡ÌË˛ ‚ÚÓË˜ÌÓÈ ÒÚÛÍÚÛ˚
ÔÓ‚ÚÓ (CGG)n Ì‡ıÓ‰ËÚÒfl ‚ Ï‡ÚËˆÂ ‰Îfl ÓÚÒÚ‡˛-
˘ÂÈ ˆÂÔË Ñçä. ï‡‡ÍÚÂÌ‡fl Á‡‚ËÒËÏÓÒÚ¸ ÓÚ ‰ÎË-
Ì˚ ÔÓÁ‚ÓÎflÂÚ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚ¸, ˜ÚÓ Á‡‰ÂÊÍ‡ ÂÔ-
ÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË Ò‚flÁ‡Ì‡ ÒÍÓÂÂ Ò ÌÂÓ·˚˜ÌÓÈ
‚ÚÓË˜ÌÓÈ ÒÚÛÍÚÛÓÈ, ˜ÂÏ Ò ÔÂ‚Ë˜ÌÓÈ ÒÚÛÍÚÛ-
ÓÈ Ñçä per se. èÂ˚‚ËÒÚ˚È ÒËÌÚÂÁ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ
ˆÂÔË ÓÁÌ‡˜‡ÂÚ, ˜ÚÓ ˜‡ÒÚ¸ Ï‡ÚËˆ˚ ˝ÚÓÈ ˆÂÔË (ÔÓ
‡ÁÏÂÛ ‡‚Ì‡fl Ù‡„ÏÂÌÚÛ éÍ‡Á‡ÍË) ‰ÓÎÊÌ‡
·˚Ú¸, ÔÓ Í‡ÈÌÂÈ ÏÂÂ ‚ÂÏÂÌÌÓ, Ó‰ÌÓˆÂÔÓ˜Â˜-
ÌÓÈ. í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÔÓ‚ÚÓ (CGG)n ·Û‰ÂÚ Ó·‡ÁÓ-
‚˚‚‡Ú¸ ‚ÚÓË˜ÌÛ˛ ÒÚÛÍÚÛÛ Ò ·ÓÎ¸¯ÂÈ ‚ÂÓflÚ-
ÌÓÒÚ¸˛, ÍÓ„‰‡ Ì‡ıÓ‰ËÚÒfl ‚ Ï‡ÚËˆÂ ‰Îfl ÓÚÒÚ‡˛-
˘ÂÈ, ‡ ÌÂ ‚Â‰Û˘ÂÈ ˆÂÔË. èÓÒÍÓÎ¸ÍÛ Ò˜ËÚ‡ÂÚÒfl,
˜ÚÓ ÒËÌÚÂÁ Ó·ÂËı ˆÂÔÂÈ Ñçä ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ÍÓÓ‰Ë-
ÌËÓ‚‡ÌÌÓ [126], Á‡‰ÂÊÍ‡ ÒËÌÚÂÁ‡ Ì‡ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ
ˆÂÔË ÌÂÒÓÏÌÂÌÌÓ ‰ÓÎÊÌ‡ ÓÚ‡ÁËÚ¸Òfl Ì‡ ÂÔÎËÍ‡-
ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍÂ ‚ ˆÂÎÓÏ (ËÒ. 7).

èÓÒÍÓÎ¸ÍÛ ‡ÒÒÏÓÚÂÌÌ˚Â ‚˚¯Â ÂÁÛÎ¸Ú‡Ú˚
ÔÓÎÛ˜ÂÌ˚ Ì‡ ·‡ÍÚÂË‡Î¸Ì˚ı ÍÎÂÚÍ‡ı, Á‡ÍÓÌÓÏÂ-
ÌÓ Á‡‰‡Ú¸ ‚ÓÔÓÒ, ‰ÂÈÒÚ‚ËÚÂÎ¸ÌÓ ÎË ÚËÌÛÍÎÂÓ-
ÚË‰Ì˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ ‚ÎËfl˛Ú Ì‡ ‰‚ËÊÂÌËÂ ˝ÛÍ‡ËÓÚË-
˜ÂÒÍÓÈ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË? ÑÎfl ÓÚ‚ÂÚ‡ Ì‡ ˝ÚÓÚ
‚ÓÔÓÒ Ï˚ Â¯ËÎË ËÁÛ˜ËÚ¸ ‚ÎËflÌËÂ ÚËÌÛÍÎÂÓ-
ÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ì‡ ÂÔÎËÍ‡ˆË˛ ‚ ‰ÓÊÊÂ‚ÓÈ
ÒËÒÚÂÏÂ Ò ËÒÔÓÎ¸ÁÓ‚‡ÌËÂÏ ÚÓ„Ó ÊÂ ÔÓ‰ıÓ‰‡ –
˝ÎÂÍÚÓÙÓÂÚË˜ÂÒÍÓ„Ó ‡Ì‡ÎËÁ‡ ÔÓÏÂÊÛÚÓ˜Ì˚ı
ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË. éÍ‡Á‡ÎÓÒ¸, ˜ÚÓ ÔÓ‚ÚÓ˚
(CGG)n · (CCG)n Á‡ÏÂ‰Îfl˛Ú ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÛ˛ ‚ËÎÍÛ
Û ‰ÓÊÊÂÈ Ú‡Í ÊÂ, Í‡Í Û ·‡ÍÚÂËÈ (å. ä‡ÒËÎ¸ÌË-
ÍÓ‚‡ Ë É. ë‡Ï‡‰‡¯‚ËÎË, ÌÂ ÓÔÛ·ÎËÍÓ‚‡ÌÓ). í‡ÍËÏ
Ó·‡ÁÓÏ, Ï˚ ÔÓÎ‡„‡ÂÏ, ˜ÚÓ ‚ÎËflÌËÂ ÚËÌÛÍÎÂÓ-
ÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ì‡ ÂÔÎËÍ‡ˆË˛ Ñçä Û ÔÓ- Ë ̋ Û-
Í‡ËÓÚ in vivo ‚ ÓÒÌÓ‚ÌÓÏ Ó‰ËÌ‡ÍÓ‚Ó.

èÓÏËÏÓ ÂÔÎËÍ‡ˆËË, ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÚËÌÛÍÎÂÓ-
ÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ò‚flÁ‡Ì‡ Ò ÔÓˆÂÒ-
ÒÓÏ ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËË. ÇÓ-ÔÂ‚˚ı, ‚ ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÌÂ-
‡‚ÌÓ„Ó ÍÓÒÒËÌ„Ó‚Â‡ ÏÓ„ÛÚ Ó·‡ÁÓ‚‡Ú¸Òfl Ú‡Ì-
‰ÂÏÌ˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ ‡ÁÎË˜ÌÓÈ ‰ÎËÌ˚ (ËÒ. 8‡).
é‰Ì‡ÍÓ Ú‡ÍÓÈ ÏÂı‡ÌËÁÏ ‚fl‰ ÎË Ó·˙flÒÌflÂÚ ˝ÍÒ-

HindIII EcoRIÅÂÁ ÂÒÚËÍˆËË

AlwNI HindIII*

AlwNI HindIII

HindIII

HindIII

2

1

êËÒ. 6. íÓÌÍÓÂ Í‡ÚËÓ‚‡ÌËÂ Û˜‡ÒÚÍ‡ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË ÂÔÎËÍ‡ˆËË ‚ ÔÎ‡ÁÏË‰Â p(CGG)63. Ç ˆÂÌÚÂ – ·ÂÁ ÂÒÚËÍÚ‡Á, ÒÔ‡‚‡ –
ÔÓÒÎÂ ‡Ò˘ÂÔÎÂÌËfl EcoRI, ÒÎÂ‚‡ – ÔÓÒÎÂ ‡Ò˘ÂÔÎÂÌËfl HindIII. ì˜‡ÒÚÍË ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔÓÍ‡Á‡Ì˚ Ï‡ÎÂÌ¸ÍËÏË
ÒÚÂÎÍ‡ÏË Ì‡ ÔÛÁ˚¸ÍÓ‚ÓÈ ‡ÍÂ. ÑÎËÌÌ˚Â ÒÚÂÎÍË ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛Ú ÔÓ‰ÛÍÚ‡Ï, ÒÏÂ˘‡˛˘ËÏÒfl Í „ÓËÁÓÌÚ‡Î¸ÌÓÈ ÎËÌËË.
1 Ë 2 – ÒıÂÏ‡ÚË˜ÂÒÍÓÂ ËÁÓ·‡ÊÂÌËÂ ÒÚÛÍÚÛ˚ ÔÓ‰ÛÍÚÓ‚, ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛˘Ëı “ÔflÚÌ‡Ï” 1 Ë 2 (Ó·˙flÒÌÂÌËfl ‚ ÚÂÍÒÚÂ).

5'

3'

3'

5'

êËÒ. 7. åÓ‰ÂÎ¸ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÍË ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË, ‚˚-
Á‚‡ÌÌÓÈ Ó·‡ÁÓ‚‡ÌËÂÏ ¯ÔËÎ¸ÍË Ì‡ Ï‡ÚËˆÂ ÓÚÒÚ‡˛-
˘ÂÈ ˆÂÔË. ëÚÂÎÍ‡ÏË ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËÂ ÒËÌÚÂÁ‡
Ñçä. òÔËÎ¸Í‡ Ì‡ Ï‡ÚËˆÂ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË ‚˚‰ÂÎÂ-
Ì‡ ̃ ÂÌ˚Ï ÔflÏÓÛ„ÓÎ¸ÌËÍÓÏ, ÒÂ˚ÏË ̋ ÎÎËÔÒ‡ÏË Ó·Ó-
ÁÌ‡˜ÂÌ˚ Ñçä-ÔÓÎËÏÂ‡Á˚ ‚Â‰Û˘ÂÈ Ë ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂ-
ÔË, ̃ ÂÌ˚È ÍÛÊÓÍ – ·ÂÎÓÍ (·ÂÎÍË), Ò‚flÁ˚‚‡˛˘ËÈ ÔÓ-
ÎËÏÂ‡Á˚ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ Ë ‚Â‰Û˘ÂÈ ˆÂÔË (Ì‡ÔËÏÂ,
τ-ÒÛ·˙Â‰ËÌËˆ˚ „ÓÎÓÙÂÏÂÌÚ‡ Ñçä-ÔÓÎËÏÂ‡Á˚ III
E. coli).
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Ô‡ÌÒË˛ ÔÓ‚ÚÓÓ‚. é˜Â‚Ë‰ÌÓ, ˜ÚÓ ÌÂ‡‚Ì˚È ÍÓÒ-
ÒËÌ„Ó‚Â ÔË ÏÂÈÓÁÂ ÏÓÊÌÓ ËÒÍÎ˛˜ËÚ¸ ËÁ ˜ËÒÎ‡
‚ÓÁÏÓÊÌ˚ı ÏÂı‡ÌËÁÏÓ‚ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË, ÔÓÒÍÓÎ¸ÍÛ
˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÌÂ ÒÓÔÓ‚ÓÊ‰‡ÂÚÒfl Ó·ÏÂÌÓÏ ·ÎËÁÎÂÊ‡-
˘Ëı ÙÎ‡ÌÍËÛ˛˘Ëı ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ [133].
çÂ‡‚Ì˚È ÍÓÒÒËÌ„Ó‚Â ÒÂÒÚËÌÒÍËı ıÓÏ‡ÚË‰
ÔË ÏËÚÓÁÂ ÌÂ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ËÒÍÎ˛˜ÂÌ Ò ÔÓÎÌÓÈ
Û‚ÂÂÌÌÓÒÚ¸˛, ıÓÚfl ÓÌ ‰ÓÎÊÂÌ ÔË‚Ó‰ËÚ¸ Í Ó·‡-
ÁÓ‚‡ÌË˛ ‡‚ÌÓ„Ó ˜ËÒÎ‡ Û‰ÎËÌÂÌÌ˚ı Ë ÛÍÓÓ˜ÂÌ-
Ì˚ı ‚‡Ë‡ÌÚÓ‚ ‚ ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ˜ÚÓ
ÌËÍÓ„‰‡ ÌÂ Ì‡·Î˛‰‡ÎË.

ÇÓ-‚ÚÓ˚ı, ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ËıÒfl ÔÓÒÎÂ-
‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ ÏÓÊÂÚ ÒÔÓÒÓ·ÒÚ‚Ó‚‡Ú¸ „ÂÌÌ‡fl
ÍÓÌ‚ÂÒËfl, ‚˚Á‚‡ÌÌ‡fl ‰‚ÛˆÂÔÓ˜Â˜Ì˚Ï ‡Á˚‚ÓÏ
‚ÌÛÚË ˝ÚÓÈ ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓÒÚË ËÎË fl‰ÓÏ Ò ÌÂÈ
(ËÒ. 8·). ä‡Í Ë ‚ ÒÎÛ˜‡Â Ó·ÏÂÌ‡ ÒÂÒÚËÌÒÍËı ıÓ-
Ï‡ÚË‰, ÔË ˝ÚÓÏ ‰ÓÎÊÌ˚ Ó·‡ÁÓ‚˚‚‡Ú¸Òfl Í‡Í Û‰-
ÎËÌÂÌÌ˚Â, Ú‡Í Ë ÛÍÓÓ˜ÂÌÌ˚Â ‡ÎÎÂÎË. àÁ‚ÂÒÚÌÓ
Ó‰Ì‡ÍÓ, ˜ÚÓ „ÂÌÌ‡fl ÍÓÌ‚ÂÒËfl ˜‡ÒÚÓ ·˚‚‡ÂÚ Ì‡-
Ô‡‚ÎÂÌÌÓÈ (ÔÓÎflÌÓÈ), ÔÓ˝ÚÓÏÛ ÓÌ‡ ÏÓÊÂÚ ÔË-
‚ÂÒÚË Í ÔÂÓ·Î‡‰‡ÌË˛ Û‰ÎËÌÂÌÌ˚ı ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡-
ÚÂÎ¸ÌÓÒÚÂÈ Ì‡‰ ÛÍÓÓ˜ÂÌÌ˚ÏË. ÉÂÌÌÓ-ÍÓÌ‚ÂÒË-
ÓÌÌ‡fl ÏÓ‰ÂÎ¸ ÔË‚ÎÂÍÎ‡ ¯ËÓÍÓÂ ‚ÌËÏ‡ÌËÂ
ÌÂ‰‡‚ÌÓ, ÍÓ„‰‡ ·˚ÎÓ ÔÓÍ‡Á‡ÌÓ, ̃ ÚÓ ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰-
Ì˚È ÔÓ‚ÚÓ (CTG)n · (CAG)n Ó·Î‡‰‡ÂÚ ÔÓ‚˚¯ÂÌ-
ÌÓÈ ÂÍÓÏ·ËÌÓ„ÂÌÌÓÒÚ¸˛ ‚ ÍÎÂÚÍ‡ı E. coli [135] Ë,
ÔÓ ‚ÒÂÈ ‚Ë‰ËÏÓÒÚË, Û‰ÎËÌflÂÚÒfl ÔË ÂÍÓÏ·ËÌ‡-
ˆËË, ‚˚Á‚‡ÌÌÓÈ ‰‚ÛıˆÂÔÓ˜Â˜Ì˚ÏË ‡Á˚‚‡ÏË Û
‰ÓÊÊÂÈ [136].

åÓÊÌÓ ‰ÛÏ‡Ú¸ Ó ÒÛ˘ÂÒÚ‚Ó‚‡ÌËË Ò‚flÁË ÏÂÊ‰Û
ÒÚËÏÛÎflˆËÂÈ „ÂÌÌÓÈ ÍÓÌ‚ÂÒËË ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË Ë ‡ÌÓ-
Ï‡ÎËflÏË ‚ Ëı ÂÔÎËÍ‡ˆËË. ì·Â‰ËÚÂÎ¸ÌÓ ÔÓÍ‡Á‡-
ÌÓ, ˜ÚÓ Á‡ÏÂ‰ÎÂÌËÂ ËÎË ÓÒÚ‡ÌÓ‚Í‡ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ
‚ËÎÍË ‚ ÒÔÂˆËÙË˜ÂÒÍËı Û˜‡ÒÚÍ‡ı Ñçä ÏÓÊÂÚ ÒÚË-
ÏÛÎËÓ‚‡Ú¸ ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆË˛ [137]. Ç Ò‚Ó˛ Ó˜Â-
Â‰¸, ÔÓ‚˚¯ÂÌÌ‡fl ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËÓÌÌ‡fl ‡ÍÚË‚ÌÓÒÚ¸
ÏÓÊÂÚ ÒÔÓÒÓ·ÒÚ‚Ó‚‡Ú¸ ‚ÓÒÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌË˛ ‰‚ËÊÂÌËfl
ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË. ïÓÚfl ‰ÂÚ‡ÎË ÏÂı‡ÌËÁÏ‡
‚Á‡ËÏÓ‰ÂÈÒÚ‚Ëfl ÔÓˆÂÒÒÓ‚ ÂÔÎËÍ‡ˆËË Ë ÂÍÓÏ-
·ËÌ‡ˆËË Â˘Â ÌÂÔÓÌflÚÌ˚, Ó‰Ì‡ÍÓ Ì‡Ë·ÓÎ¸¯ÂÈ ÔÓ-
ÔÛÎflÌÓÒÚ¸˛ ÔÓÎ¸ÁÛ˛ÚÒfl ‰‚Â ÏÓ‰ÂÎË. Ç ÒÓÓÚ‚ÂÚ-
ÒÚ‚ËË Ò ÔÂ‚ÓÈ ÏÓ‰ÂÎ¸˛ Á‡‰ÂÊÍ‡ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ
‚ËÎÍË ÔË‚Ó‰ËÚ Í Ó·‡ÁÓ‚‡ÌË˛ ÒÚ‡·ËÎ¸ÌÓ„Ó ÓÚ-
Í˚ÚÓ„Ó Ó‰ÌÓˆÂÔÓ˜Â˜ÌÓ„Ó Ù‡„ÏÂÌÚ‡ Ï‡ÚËˆ˚
ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË (ËÒ. 9‡). ê‡Á˚‚ ‚ ˝ÚÓÏ Ó‰ÌÓˆÂ-
ÔÓ˜Â˜ÌÓÏ Ù‡„ÏÂÌÚÂ ÏÓÊÂÚ ÒÓÁ‰‡Ú¸ ÒÛ·ÒÚ‡Ú ‰Îfl
ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËÓÌÌÓ„Ó ‚ÌÂ‰ÂÌËfl ‚ ‰Û„ÓÈ Ñçä-
‰ÛÔÎÂÍÒ. èÓ ‚ÚÓÓÈ ÏÓ‰ÂÎË Á‡‰ÂÊÍ‡ ÂÔÎËÍ‡-
ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË ÏÓÊÂÚ ‚˚Á‚‡Ú¸ ‰ËÒÒÓˆË‡ˆË˛ Ó·ÂËı
ÌÓ‚ÓÒËÌÚÂÁËÓ‚‡ÌÌ˚ı ˆÂÔÂÈ Ñçä Ë Ëı Ò‡ÏÓÓÚÊË„.
Ç ÂÁÛÎ¸Ú‡ÚÂ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚Ì‡fl ‚ËÎÍ‡ ÔÓ‰‚Â„ÌÂÚÒfl
Ú‡Í Ì‡Á˚‚‡ÂÏÓÏÛ ÍÓÎÎ‡ÔÒÛ [138] Ë ÒÚ‡ÌÂÚ ÔÓıÓÊ‡
Ì‡ ÒÚÛÍÚÛÛ ïÓÎÎË‰Âfl ÒÚ‡·ËÎËÁËÛÂÏÛ˛, ‚ÓÁ-
ÏÓÊÌÓ, ÍÓÏÔÎÂÍÒÓÏ RuvAB (ËÒ. 9·). èÓˆÂÒÒËÌ„
Ú‡ÍÓÈ ÔÒÂ‚‰ÓÒÚÛÍÚÛ˚ ïÓÎÎË‰Âfl ÙÂÏÂÌÚ‡ÏË
ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËË ÏÓÊÂÚ ÔË‚ÂÒÚË Í Û‰ÎËÌÂÌË˛ ËÎË
ÛÍÓ‡˜Ë‚‡ÌË˛ ÔÓ‚ÚÓÓ‚.

çÂÓ·ıÓ‰ËÏÓ ÓÚÏÂÚËÚ¸, ˜ÚÓ ÌË ÂÔÎËÍ‡ˆËÓÌ-
Ì‡fl, ÌË ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËÓÌÌ‡fl ÏÓ‰ÂÎË ÌÂ ÏÓ„ÛÚ Û‰Ó‚-

ÎÂÚ‚ÓËÚÂÎ¸ÌÓ Ó·˙flÒÌËÚ¸ ‚˚‡ÊÂÌÌÛ˛ ÚÂÌ‰ÂÌ-
ˆË˛ Í ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÔË
Ëı ÔÂÂ‰‡˜Â ‚ fl‰Û ÔÓÍÓÎÂÌËÈ Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡. ùÚÓ fl‚-
ÎÂÌËÂ ÔÓÍ‡ ÌÂ Û‰‡ÎÓÒ¸ ‚ÓÒÔÓËÁ‚ÂÒÚË ‚ ÔÓ‰ıÓ‰fl-
˘Ëı ˝ÍÒÔÂËÏÂÌÚ‡Î¸Ì˚ı ÒËÒÚÂÏ‡ı. Ç ÍÛÎ¸ÚÛ‡ı
ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÓÍ ‰ÎËÌ‡ ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ ÔÓ‰‰ÂÊË‚‡ÂÚÒfl Ì‡ ÔÓÒÚÓflÌÌÓÏ ÛÓ‚ÌÂ.
Ç ÏÓ‰ÂÎ¸Ì˚ı ·‡ÍÚÂË‡Î¸Ì˚ı Ë ‰ÓÊÊÂ‚˚ı ÒËÒÚÂ-
Ï‡ı ˜‡ÒÚÓÚ‡ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ‡ÁÎË˜Ì˚ı ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰-
Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÓÚÌÓÒËÚÂÎ¸ÌÓ ÌËÁÍ‡, ·ÓÎÂÂ ÚÓ„Ó,
ÛÍÓ‡˜Ë‚‡ÌËÂ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ì‡·Î˛‰‡ÂÚÒfl ÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓ
˜‡˘Â, ˜ÂÏ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl. å˚ ÏÓÊÂÏ ÔÂ‰ÎÓÊËÚ¸ ÚË
‚ÓÁÏÓÊÌ˚Â Ó·˙flÒÌÂÌËfl ˝ÚÓ„Ó ÌÂÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Ëfl.

ÇÓ-ÔÂ‚˚ı, ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÏÓÊÂÚ ÔÓËÒ-
ıÓ‰ËÚ¸ ‚ ÓÒÌÓ‚ÌÓÏ ‚ ÒÔÂˆË‡ÎËÁËÓ‚‡ÌÌ˚ı ÍÎÂÚÓ˜-
Ì˚ı ÎËÌËflı Ë (ËÎË) Ì‡ ÓÔÂ‰ÂÎÂÌÌ˚ı ÒÚ‡‰Ëflı ‡Á-
‚ËÚËfl ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡. ç‡ÔËÏÂ, ÏÓÊÌÓ ‰ÛÏ‡Ú¸, ˜ÚÓ
˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ‚ ıÓ‰Â „‡ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁ‡. ùÚ‡
„ËÔÓÚÂÁ‡ ‚ ˆÂÎÓÏ ÔÓ‰Ú‚ÂÊ‰‡ÂÚÒfl ÂÁÛÎ¸Ú‡Ú‡ÏË
‡Ì‡ÎËÁ‡ ÔÓÎËÏÓÙËÁÏ‡ ‰Îfl ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ËÁ ËÌ‰Ë‚Ë-
‰Û‡Î¸ÌÓ„Ó ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰‡. èÓÍ‡Á‡ÌÓ, ̃ ÚÓ ÔË ÒÔËÌÓ-
ÏÓÁÊÂ˜ÍÓ‚ÓÈ ‡Ú‡ÍÒËË ÚËÔÓ‚ 1 Ë 7 [139, 140], ÒÔË-
ÌÓ·ÛÎ¸·‡ÌÓÈ Ï˚¯Â˜ÌÓÈ ‡ÚÓÙËË [141] Ë ·ÓÎÂÁ-
ÌË ÉÂÌÚËÌ„ÚÓÌ‡ [142, 143] ÔÓÎËÏÓÙËÁÏ ‰ÎËÌ
ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ‚ ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰‡ı Ì‡ÏÌÓ„Ó ‚˚¯Â, ˜ÂÏ ‚
ÒÓÏ‡ÚË˜ÂÒÍËı ÍÎÂÚÍ‡ı. ÅÓÎÂÂ ÚÓ„Ó, ÔÓ‚ÚÓ˚ ËÁ
ÒÔÂÏ‡ÚÓÁÓË‰Ó‚ Ó·Î‡‰‡˛Ú ‚˚‡ÊÂÌÌÓÈ ÚÂÌ‰ÂÌ-
ˆËÂÈ Í ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË. ÖÒÎË ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰-
Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ‚ ÓÒÌÓ‚ÌÓÏ ‚ ÔÓˆÂÒÒÂ
ÒÔÂÏ‡ÚÓ„ÂÌÂÁ‡, ˝ÚÓ ÎÂ„ÍÓ Ó·˙flÒÌflÂÚ ı‡‡ÍÚÂ-
ÌÛ˛ ‰Îfl ÔÂÂ˜ËÒÎÂÌÌ˚ı Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌËÈ ÔÂÂ‰‡˜Û ÔÓ
ÓÚˆÓ‚ÒÍÓÈ ÎËÌËË. èÂÂ‰‡˜‡ ÔÓ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ÎË-
ÌËË, ‚ Ò‚Ó˛ Ó˜ÂÂ‰¸, ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ Ó·˙flÒÌÂÌ‡ ÔÂ-
ËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓÈ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ‚ ıÓ‰Â ÓÓ„Â-
ÌÂÁ‡. çÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ·ÓÎÂÂ ÒÎÓÊÌ˚È ÏÂı‡ÌËÁÏ ÔÂ-
Â‰‡˜Ë ÔÓ Ï‡ÚÂËÌÒÍÓÈ ÎËÌËË ı‡‡ÍÚÂÂÌ ‰Îfl
ÒËÌ‰ÓÏ‡ ÎÓÏÍÓÈ X-ıÓÏÓÒÓÏ˚. ì ÏÛÊ˜ËÌ, ÌÓÒË-
ÚÂÎÂÈ ÔÂÏÛÚ‡ˆËË, ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ ‚
„ÂÌÂ FMR1 ËÏÂ˛Ú ÚÂÌ‰ÂÌˆË˛ Í ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ‚ ÔÓˆÂÒ-
ÒÂ ÒÔÂÏ‡ÚÓ„ÂÌÂÁ‡ [144], ‚ ÚÓ ‚ÂÏfl Í‡Í ‚ ÒÔÂÏ‡ÚÓ-
ÁÓË‰‡ı ÏÛÊ˜ËÌ Ò ÔÓÎÌÓˆÂÌÌÓÈ ÏÛÚ‡ˆËÂÈ ÔÓ‚ÚÓ˚
ÛÍÓ‡˜Ë‚‡˛ÚÒfl ‰Ó ÔÂÏÛÚ‡ˆËÓÌÌÓ„Ó ‡ÁÏÂ‡ [145].
åÓÊÌÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚ¸, ˜ÚÓ ÔË ÒÔÂÏ‡ÚÓ„ÂÌÂÁÂ
ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ÓÚ·Ó ÍÎÂÚÓÍ, ˝ÍÒÔÂÒÒËÛ˛˘Ëı „ÂÌ
FMR1, ˜ÚÓ ÔÂÔflÚÒÚ‚ÛÂÚ Ó·‡ÁÓ‚‡ÌË˛ ÔÓ‚ÚÓÓ‚

a ·

x

êËÒ. 8. êÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËÓÌÌ˚Â ÏÓ‰ÂÎË ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÚËÌÛÍ-
ÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚. ‡ – çÂ‡‚Ì˚È ÍÓÒÒËÌ„Ó‚Â.
· – ÉÂÌÌ‡fl ÍÓÌ‚ÂÒËfl. ãËÌËË ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛Ú ‰‚ÛıˆÂ-
ÔÓ˜Â˜Ì˚Ï ÏÓÎÂÍÛÎ‡Ï Ñçä. èÓ‚ÚÓfl˛˘ËÂÒfl Û˜‡ÒÚÍË
‚˚‰ÂÎÂÌ˚ ˜ÂÌ˚ÏË ÔflÏÓÛ„ÓÎ¸ÌËÍ‡ÏË.
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ëËflÌÓ‚‡, åËÍËÌ

‡ÁÏÂÓÏ ·ÓÎ¸¯Â ÔÂÏÛÚ‡ˆËÓÌÌÓ„Ó. Ç ÂÁÛÎ¸Ú‡-
ÚÂ Û‰ÎËÌÂÌÌ˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ ÌÂ ÔÂÂ‰‡˛ÚÒfl ÓÚ ÓÚˆ‡ Í
‰Ó˜ÂË.

ùÍÒÔ‡ÌÒËfl ‚ÓÁÏÓÊÌ‡ Ú‡ÍÊÂ Ì‡ Ó˜ÂÌ¸ ‡ÌÌËı
ÒÚ‡‰Ëflı ̋ Ï·ËÓÌ‡Î¸ÌÓ„Ó ‡Á‚ËÚËfl. ç‡ ̋ ÚËı ÒÚ‡‰Ë-
flı Ñçä ÂÔÎËˆËÛÂÚÒfl ˜ÂÁ‚˚˜‡ÈÌÓ ·˚ÒÚÓ
[146], ˜ÚÓ ÏÓÊÂÚ ÓÚËˆ‡ÚÂÎ¸ÌÓ ‚ÎËflÚ¸ Ì‡ ÚÓ˜-
ÌÓÒÚ¸ ÂÔÎËÍ‡ˆËË Ë ÔË‚Ó‰ËÚ¸ Í ̋ ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓ-
Ó‚. é·˙flÒÌËÚ¸ Ò‚flÁ‡ÌÌÛ˛ Ò ÔÓÎÓÏ ÔÂÂ‰‡˜Û Á‡-
·ÓÎÂ‚‡ÌËfl ÔÓ ˝ÚÓÈ „ËÔÓÚÂÁÂ ÏÓÊÌÓ, ‰ÓÔÛÒÚË‚ ËÏ-
ÔËÌÚËÌ„ ÓÚˆÓ‚ÒÍÓ„Ó ËÎË Ï‡ÚÂËÌÒÍÓ„Ó ‡ÎÎÂÎfl
„ÂÌ‡, ÒÓ‰ÂÊ‡˘Â„Ó ÔÓ‚ÚÓ.

ÇÚÓÓÂ Ó·˙flÒÌÂÌËÂ ÓÒÌÓ‚‡ÌÓ Ì‡ ‰‡ÌÌ˚ı Ó ÒÔÓ-
ÒÓ·ÌÓÒÚË ÓÔÂ‰ÂÎÂÌÌ˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ ‚ ‡ÔÔ‡‡ÚÂ ÂÔ-
ÎËÍ‡ˆËË Û‚ÂÎË˜Ë‚‡Ú¸ ÒÚÂÔÂÌ¸ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓ-
Ó‚. åÓÊÌÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊËÚ¸, ˜ÚÓ ÒÂÏ¸Ë Ò Á‡·ÓÎÂ‚‡-
ÌËflÏË, Ò‚flÁ‡ÌÌ˚ÏË Ò ÚËÔÎÂÚÌ˚ÏË ÔÓ‚ÚÓ‡ÏË,
fl‚Îfl˛ÚÒfl ÌÓÒËÚÂÎflÏË ‰ÓÔÓÎÌËÚÂÎ¸Ì˚ı ÏÛÚ‡ˆËÈ ‚
„ÂÌ‡ı ÂÔÎËÍ‡ˆËÓÌÌÓ„Ó ‡ÔÔ‡‡Ú‡, ÍÓÚÓ˚Â ÒÔÓ-
ÒÓ·ÒÚ‚Û˛Ú ̋ ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚. èËÏÂÓÏ ÏÓÊÂÚ
ÒÎÛÊËÚ¸ ÏÛÚ‡ˆËfl rad27, ÍÓÚÓ‡fl ÌÂÁÌ‡˜ËÚÂÎ¸ÌÓ
‚ÎËflÂÚ Ì‡ ˝ÙÙÂÍÚË‚ÌÓÒÚ¸ ÂÔÎËÍ‡ˆËË Û ‰ÓÊÊÂÈ,
ÌÓ ÂÁÍÓ Û‚ÂÎË˜Ë‚‡ÂÚ ÒÍÓÓÒÚ¸ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ‡ÁÎË˜-
Ì˚ı ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚. ùÚÓ ÔÂ‰ÔÓÎÓÊÂ-

ÌËÂ ÌÂ ÎË¯ÂÌÓ ÒÎ‡·˚ı ÏÂÒÚ. ç‡ÔËÏÂ, Í‡Í Ô‡‚Ë-
ÎÓ, ‚ Ó‰ÌÓÈ ÒÂÏ¸Â ÔÓËÒıÓ‰ËÚ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÔÓ‚ÚÓÓ‚
ÚÓÎ¸ÍÓ Ó‰ÌÓ„Ó ÚËÔ‡, ˜ÚÓ Á‡ÒÚ‡‚ÎflÂÚ ÔÂ‰ÔÓÎÓ-
ÊËÚ¸, ˜ÚÓ ‡ÁÌ˚Â “ÏÓÎ˜‡˘ËÂ” ÂÔÎËÍ‡ˆËÓÌÌ˚Â
ÏÛÚ‡ˆËË ‰ÓÎÊÌ˚ ÔÓ ‡ÁÌÓÏÛ ‚ÎËflÚ¸ Ì‡ ̋ ÍÒÔ‡ÌÒË˛
‡ÁÎË˜Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚. Ç Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÂ ‚ÂÏfl Ú‡ÍËÂ
ÏÛÚ‡ˆËË ÌÂ ËÁ‚ÂÒÚÌ˚. á‡ÏÂÚËÏ, ˜ÚÓ ‰‚‡ ‡ÒÒÏÓÚ-
ÂÌÌ˚ı Ó·˙flÒÌÂÌËfl ÌÂ fl‚Îfl˛ÚÒfl ‚Á‡ËÏÓËÒÍÎ˛˜‡-
˛˘ËÏË. ÇÔÓÎÌÂ ‚ÓÁÏÓÊÌÓ, ˜ÚÓ “ÏÓÎ˜‡˘ËÂ” ÂÔ-
ÎËÍ‡ˆËÓÌÌ˚Â ÏÛÚ‡ˆËË ‚ÎËfl˛Ú Ì‡ ÂÔÎËÍ‡ˆË˛ ÔÓ-
‚ÚÓÓ‚ ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚ÂÌÌÓ ÔË „‡ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁÂ ËÎË
Ì‡ ‡ÌÌËı ÒÚ‡‰Ëflı ˝Ï·ËÓ„ÂÌÂÁ‡.

ç‡ÍÓÌÂˆ, ÏÓÊÂÚ, ÔÓ-‚Ë‰ËÏÓÏÛ, ÒÛ˘ÂÒÚ‚Ó‚‡Ú¸
ÓÚ·Ó Ì‡ ̋ ÍÒÔ‡ÌÒË˛ ÓÔÂ‰ÂÎÂÌÌÓ„Ó ÔÓ‚ÚÓ‡ Û Î˛-
‰ÂÈ, ÔÂ‰‡ÒÔÓÎÓÊÂÌÌ˚ı Í Á‡·ÓÎÂ‚‡ÌË˛, Ò‚flÁ‡Ì-
ÌÓÏÛ Ò ˝ÚËÏ ÚËÔÎÂÚÌ˚Ï ÔÓ‚ÚÓÓÏ. í‡ÍÓÈ ÓÚ·Ó
ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ÒÎÂ‰ÒÚ‚ËÂÏ, Ì‡ÔËÏÂ, ÏÛÚ‡ˆËË, ÔË-
‚Ó‰fl˘ÂÈ Í ÂÁÍÓÏÛ Û‚ÂÎË˜ÂÌË˛ ÒËÌÚÂÁ‡ ÔÓ‚ÚÓ-
Ò‚flÁ˚‚‡˛˘Â„Ó ·ÂÎÍ‡, ˜ÚÓ ÓÚËˆ‡ÚÂÎ¸ÌÓ ‚ÎËflÂÚ
Ì‡ „‡ÏÂÚÓ„ÂÌÂÁ Ë (ËÎË) ˝Ï·ËÓÌ‡Î¸ÌÓÂ ‡Á‚ËÚËÂ.
ùÚÓ ‰‡‚‡ÎÓ ·˚ ÔÂËÏÛ˘ÂÒÚ‚Ó „‡ÏÂÚ‡Ï ËÎË ‡ÌËÏ
˝Ï·ËÓÌ‡Ï, ÌÂÒÛ˘ËÏ ‡ÎÎÂÎË Ò Û‰ÎËÌÂÌÌ˚ÏË ÔÓ‚ÚÓ-
‡ÏË. àÁ‚ÂÒÚÌ˚ ·ÂÎÍË, ÒÔÂˆËÙË˜ÂÒÍË Ò‚flÁ˚‚‡˛-
˘ËÂ ÚËÔÎÂÚÌ˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ Í‡Í ‚ Ñçä [147, 148], Ú‡Í
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5'
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êËÒ. 9. èÓ‰‡‚ÎÂÌËÂ ÂÔÎËÍ‡ˆËË ÔË ÒËÌÚÂÁÂ ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË Ñçä ÏÓÊÂÚ ÒÚËÏÛÎËÓ‚‡Ú¸ ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆË˛ Ë ÔË‚ÂÒÚË Í
˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓ‡. ‡ – ê‡Á˚‚ ‚ ÔÓ‚ÚÓfl˛˘ÂÏÒfl Û˜‡ÒÚÍÂ Ï‡ÚËˆ˚ ‰Îfl ÓÚÒÚ‡˛˘ÂÈ ˆÂÔË ÏÓÊÂÚ ËÌËˆËËÓ‚‡Ú¸ ‚ÌÂ‰Â-
ÌËÂ ˆÂÔË ‚ „ÓÏÓÎÓ„Ë˜Ì˚È ‰ÛÔÎÂÍÒ Ò ÔÓÒÎÂ‰Û˛˘ÂÈ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËÂÈ. · – äÓÎÎ‡ÔÒ ÓÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌÌÓÈ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË ÔË-
‚Ó‰ËÚ Í Ó·‡ÁÓ‚‡ÌË˛ ÒÚÛÍÚÛ˚, ÔÓ‰Ó·ÌÓÈ ÒÚÛÍÚÛÂ ïÓÎÎË‰Âfl, ÍÓÚÓ‡fl ‰‡ÎÂÂ ÏÓÊÂÚ ÔÓ‰‚Â„‡Ú¸Òfl ÂÍÓÏ·ËÌ‡ˆËË.
íËÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚Â ÔÓ‚ÚÓ˚ ÔÓÍ‡Á‡Ì˚ ˜ÂÌ˚ÏË ÔflÏÓÛ„ÓÎ¸ÌËÍ‡ÏË. ëÚÂÎÍ‡ÏË ÛÍ‡Á‡ÌÓ Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËÂ ÒËÌÚÂÁ‡ Ñçä.
çÓ‚ÓÒËÌÚÂÁËÓ‚‡ÌÌ˚Â ˆÂÔË Ñçä, ÍÓÚÓ˚Â ÓÚÊË„‡˛ÚÒfl ÔÓÒÎÂ ÍÓÎÎ‡ÔÒ‡ ÂÔÎËÍ‡ÚË‚ÌÓÈ ‚ËÎÍË, ËÁÓ·‡ÊÂÌ˚ ¯ÚËıÓ-
‚˚ÏË ÎËÌËflÏË.
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Ë ‚ êçä [70, 149]. ä‡Í ÓÔËÒ‡ÌÓ ‚˚¯Â, Í‡Í ÏËÌË-
ÏÛÏ Ó‰ËÌ ËÁ ÌËı – CUGBP1, ÏÓÊÂÚ ‚ÎËflÚ¸ Ì‡ ˝ÍÒ-
ÔÂÒÒË˛ fl‰‡ „ÂÌÓ‚ Ì‡ ÛÓ‚ÌÂ ÒÔÎ‡ÈÒËÌ„‡ [71].
ë‚Âı˝ÍÒÔÂÒÒËfl „ÂÌÓ‚ ÔÓ‚ÚÓ-Ò‚flÁ˚‚‡˛˘Ëı ·ÂÎ-
ÍÓ‚, ÍÓÚÓ˚Â Û˜‡ÒÚ‚Û˛Ú ‚ Â„ÛÎflˆËË ‚‡ÊÌ˚ı ÍÎÂ-
ÚÓ˜Ì˚ı „ÂÌÓ‚, ÒÍÓÂÂ ‚ÒÂ„Ó ·Û‰ÂÚ ÌÂ·Î‡„ÓÔËflÚÌ‡
‰Îfl ÍÎÂÚÍË, ÌÓ ÏÓÊÂÚ ·˚Ú¸ ÒÍÓÏÔÂÌÒËÓ‚‡Ì‡ ˝ÍÒ-
Ô‡ÌÒËÂÈ ÒÓÓÚ‚ÂÚÒÚ‚Û˛˘Â„Ó ÔÓ‚ÚÓ‡.

í‡ÍËÏ Ó·‡ÁÓÏ, ÒÛ˘ÂÒÚ‚ÛÂÚ ÌÂÒÍÓÎ¸ÍÓ ÏÓ‰Â-
ÎÂÈ, Ó·˙flÒÌfl˛˘Ëı ‚ÓÁÏÓÊÌ˚Â ÏÂı‡ÌËÁÏ˚ ˝ÍÒ-
Ô‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚. é‰Ì‡ÍÓ ‚ Ì‡ÒÚÓfl˘ÂÂ ‚ÂÏfl ÌË
Ó‰Ì‡ ËÁ ÌËı ÌÂ ÏÓÊÂÚ Û‰Ó‚ÎÂÚ‚ÓËÚÂÎ¸ÌÓ Ó·˙flÒ-
ÌËÚ¸, ÔÓ˜ÂÏÛ ‚ fl‰Û ÔÓÍÓÎÂÌËÈ ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡ Ì‡·Î˛-
‰‡ÂÚÒfl ˝ÍÒÔ‡ÌÒËfl ÚÓÎ¸ÍÓ Ó‰ÌÓ„Ó ÚËÌÛÍÎÂÓÚË‰ÌÓ-
„Ó ÔÓ‚ÚÓ‡ ÔË Ì‡ÎË˜ËË ·ÓÎ¸¯Ó„Ó ˜ËÒÎ‡ ‰Û„Ëı
ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Ò ÚÓÈ ÊÂ ÌÛÍÎÂÓÚË‰ÌÓÈ ÔÓÒÎÂ‰Ó‚‡ÚÂÎ¸ÌÓ-
ÒÚ¸˛ ‚ „ÂÌÓÏÂ. ùÚÓ ÓÁÌ‡˜‡ÂÚ, ˜ÚÓ ÚÓÌÍËÂ ‰ÂÚ‡ÎË
ÏÓÎÂÍÛÎflÌÓ„Ó ÏÂı‡ÌËÁÏ‡ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚ ÓÒ-
Ú‡˛ÚÒfl ÌÂ‚˚flÒÌÂÌÌ˚ÏË. ÑÛ„‡fl ÌÂÂ¯ÂÌÌ‡fl Á‡‰‡-
˜‡ – ÛÒÚ‡ÌÓ‚ÎÂÌËÂ Ò‚flÁË ÏÂÊ‰Û Ò‚Â‰ÂÌËflÏË Ó· ˝ÍÒ-
Ô‡ÌÒËË ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ÔÓÎÛ˜ÂÌÌ˚ÏË ‚ ÏÓ‰ÂÎ¸Ì˚ı ÒËÒ-
ÚÂÏ‡ı ËÎË in vitro, Ò ˝ÚËÓÎÓ„ËÂÈ ˝ÍÒÔ‡ÌÒËË
ÔÓ‚ÚÓÓ‚ Û ˜ÂÎÓ‚ÂÍ‡. ùÚ‡ ÌÓ‚‡fl Ó·Î‡ÒÚ¸ „ÂÌÂÚËÍË
ÒÂÈ˜‡Ò ·˚ÒÚÓ ‡Á‚Ë‚‡ÂÚÒfl, ÔÓ˝ÚÓÏÛ ‚ ·ÎËÊ‡È¯ÂÏ
·Û‰Û˘ÂÏ ÏÓÊÌÓ Ò ÔÓÎÌÓÈ Û‚ÂÂÌÌÓÒÚ¸˛ ÓÊË‰‡Ú¸
ÍÛÔÌ˚ı ‰ÓÒÚËÊÂÌËÈ ‚ Ó·ÓËı Ì‡Ô‡‚ÎÂÌËflı.

å˚ ·Î‡„Ó‰‡ËÏ ÒÓÚÛ‰ÌËÍÓ‚ Ì‡¯ÂÈ Î‡·Ó‡ÚÓ-
ËË ‚ óËÍ‡„Ó – å. ä‡ÒËÎ¸ÌËÍÓ‚Û, É. ê‡ÒÛ, É. ë‡-
Ï‡‰‡¯‚ËÎË Á‡ ÌÂÓˆÂÌËÏ˚È ‚ÍÎ‡‰ ‚ ËÁÛ˜ÂÌËÂ ÚË-
ÌÛÍÎÂÓÚË‰Ì˚ı ÔÓ‚ÚÓÓ‚, ‡ Ú‡ÍÊÂ ÑÊ. ÅÛÎ‰‡Í‡ Á‡
Â‰‡ÍÚËÓ‚‡ÌËÂ ÛÍÓÔËÒË.

ê‡·ÓÚ‡ ÔÓ‰‰ÂÊ‡Ì‡ ç‡ˆËÓÌ‡Î¸Ì˚Ï Ì‡Û˜Ì˚Ï
ÙÓÌ‰ÓÏ ëòÄ (åëÇ-9723924).
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Expansion of Trinucleotide Repeats

 and S. M. Mirkin

This review describes a novel type of genome instability, expansion of trinucleotide repeats. Originally discov-
ered in 1991 upon cloning the gene responsible for the fragile X syndrome, it appeared to be a general phenom-
enon responsible for a growing number of human neurological disorders. Besides apparent medical importance,
the discovery of trinucleotide repeat expansion unraveled a fundamental problem of human genetics: a non-
Mendelian type of inheritance called anticipation. Understanding the mechanisms of repeat expansion and the
molecular pathways leading from these expansions to human diseases became a formidable task for modern
biology and one of its spectacular achievements. Here we discuss the major breakthroughs in this field made
during the last decade with an emphasis on molecular models of repeat expansion.
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