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В.Л. Осаковский, Т.М. Сивцева

ВИЛЮЙСКИЙ ЭНЦЕФАЛОМИЕЛИТ КАК 
ПЕРВИЧНО-ХРОНИЧЕСКАЯ НЕЙРОДЕГЕ-
НЕРАТИВНАЯ ПАТОЛОГИЯ

Изложена новая концепция понимания природы вилюйского энцефаломиелита – уникального заболевания этноса саха, как первич-
но-хронической нейродегенеративной патологии, основанная на анализе участия в развитии заболевания членов суперсемейства TNF: 
лигандов sTRAIL, sTNFa и sCD40L, ключевых игроков важных биологических процессов, включая поддержание гомеостаза клеток ткани 
с помощью механизмов иммунитета. При первично-хроническом дегенеративном процессе, протекающем чаще всего в субклинической 
форме, выпадение нейронов, по-видимому, индуцируется с участием лиганда sTRAIL. Другой лиганд sTNFα является участником вос-
палительного эпизода и фактором индукции некроза нейрона в условиях стресса с развитием воспаления (энцефалита). Повышенное 
содержание sCD40L, выявленное в плазме крови больных, может выступать как фактор развития микрососудистой патологии, причиной 
хронической гипоксии, индуцирующей и поддерживающей хронические процессы атрофии ткани головного мозга.  

Ключевые слова: вилюйский энцефаломиелит, бохоорор, нейродегенерация,  суперсемейство TNF, sTRAIL, sTNFα, sCD40L.

The paper presents a new concept of the nature of Viliuisk encephalomyelitis – the unique disease of the Sakha ethnic group as primary chronic 
neurodegenerative disorder. It is based on an analysis of the participation of TNF superfamily members in the pathogenesis of the disease. The 
ligands and receptors of TNF superfamily are key players of important biological processes, including the maintenance of tissue cell homeostasis 
using immunity mechanisms. It is suggested that sTRAIL ligand induce the loss of neurons in the cases of a primary chronic degenerative pro-
cess. The sTNFα ligand is associated with an inflammatory complication of this disease under conditions of stress and perhaps participates in the 
neuronal necrosis in the acute stage. Elevated levels of sCD40L, detected in the plasma of patients, may act as a factor of the development of 
microvascular pathology, the cause of chronic hypoxia, inducing and supporting chronic processes of brain tissue atrophy.

Keywords: Viliuisk encephalomyelitis, Bokhooror, neurodegeneration, TNF superfamily, sTRAIL, sTNFα, sCD40L.

УДК 616.831

Введение. «Бохоорор» (в переводе 
с якутского – скованность) – народное 
название редкого первично-хрони-
ческого дегенеративного заболева-
ния  центральной нервной системы 
человека, наблюдаемого среди пред-
ставителей якутского населения на 
территории Якутии и известного меди-

цинской науке более 80 лет. В народ-
ном названии болезни (бохороор), за-
ложены основные клинические черты 
заболевания: трудности в инициации 
движения, эмоциональная неподвиж-
ность, потеря социально-значимых 
черт отношений в сочетании с пробле-
мами репродуктивной памяти. Фено-
типические проявления этой болезни 
связаны с парезом мышц гортанной 
области и нарушением двигательных 
функций, обусловленных поражением 
пирамидной, экстрапирамидной про-
водящих путей и мозжечка. Заболева-
ние известно своей эндемичностью, 

имеет спорадический характер начала 
болезни. Групповых случаев заболева-
ния не наблюдается, зато прослежива-
ются родовые связи [9, 14, 17].       

Отличительной чертой, этиологи-
чески сближающей болезнь с группой 
спонгиозных нейродегенераций, яв-
ляется  атрофия тканей и отечные яв-
ления (спонгиоз) мозга. Атрофия (у 83 
% больных) и значительное снижение 
массы мозга коррелируют с длитель-
ностью болезни [1, 8]. Патоморфологи-
ческие находки указывают на диффуз-
ное выпадение нейронов, преимуще-
ственно коры головного мозга, мозжеч-
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ка и верхних отделов спинного мозга. 
С другой стороны, у больного при воз-
действии провоцирующих факторов 
(сильное переохлаждение, чрезмер-
ные физические и психологические 
нагрузки) возможен воспалительный 
эпизод (около 30% больных испытали 
острый энцефалит), клинически сход-
ный с нейроинфекционными заболе-
ваниями. Именно клиника этого вос-
палительного эпизода, уникального по 
своей природе, дала название болез-
ни - вилюйский энцефаломиелит (ВЭ), 
она подробно изучена и описана П.А. 
Петровым, А.П. Шаповалом, Л.Г. Голь-
дфарбом, Р.С. Тазловой и А.И. Влади-
мирцевым [2, 3, 6, 7, 9]. В патоморфо-
логической картине у этих больных на 
фоне потери нейронов добавляются 
рассеянные очажки некрозов в парен-
химе мозга с воспалительной реакци-
ей в виде инфильтрата в фиброзной 
оболочке мелких сосудов [33]. Инфек-
ционная природа этого воспаления, 
несмотря на многолетние попытки, так 
и не получила своего подтверждения, 
что наталкивает на мысль о его асеп-
тической природе, связанной с врож-
денной патологией иммунной системы 
у больных. 

Характерной особенностью кли-
ники острой формы ВЭ является по-
тенциальная возможность самоогра-
ничения воспалительного процесса 
(указывает на контролируемый про-
цесс) и перехода в хроническую деге-
неративную форму. В последние годы 
с улучшением социально-бытовых 
условий воспалительные эпизоды у 
больных постепенно исчезают, и боль-
ше распространена первично хрони-
ческая форма заболевания, которая 
развивается постепенно с возрастом и 
имеет характер нейродегенеративно-
го заболевания головного и спинного 
мозга с клиникой, диагностируемой 
как «бохоорор». Особенностью хро-
нической формы этого заболевания 
является иммунносупрессия  (иммун-
ная толерантность) патогенного мозга. 
Больные показывают выраженное и 
устойчивое подавление иммунной си-
стемы [3, 4].  

Причины и механизмы процессов 
атрофии ткани мозга, а также индук-
ции контролируемого воспалительно-
го процесса (энцефалита) являются 
ключевыми вопросами, решение ко-
торых позволит раскрыть патогенез 
заболевания и приблизить разработку 
терапии  болезни. В статье излагается 
обзор клинических, патоморфологи-
ческих данных, а также собственных 
исследований по иммунологии вилюй-
ского энцефаломиелита, на основе ко-

торых предлагается гипотеза патогене-
за заболевания.

Первично-хроническая дегенера-
ция мозга – основа заболевания ВЭ. 
В этом разделе рассмотрены типич-
ная клиническая  картина и патомор-
фологические изменения ткани мозга 
при первично-хроническом заболева-
нии, которому больше соответствует 
народное определение заболевания 
«бохоорор». Предполагается, что это 
состояние энцефалопатии является 
основой заболевания, которое может 
осложняться острым воспалительным 
эпизодом  

Начальные симптомы энцефалопа-
тии проявляются как стволовая сим-
птоматика, связанная с нарушением 
контроля жизненно важных функций. 
Наиболее частыми жалобами  явля-
ются головные боли, повышенная 
утомляемость и боли по телу. Это со-
стояние организма возникает при сбое 
баланса функций возбудительных и  
тормозных нейронных путей, растор-
маживании возбуждения и нарушении 
контроля корковыми структурами реф-
лексов спинного мозга. Затяжной ха-
рактер растормаживания с чрезмерной 
возбудимостью нейронов пирамидной 
системы приводит к истощению этой 
нейронной цепи (дистрофии нейро-
нов) и необратимым органическим не-
врологическим изменениям. Первый 
исследователь этой болезни А.Н. Ша-
повал отмечает  те же жалобы  и их 
устойчивость у больных с развернутой 
клинической картиной, что указывает 
на общую природу энцефалопатии и 
хронической формы заболевания [9]. 
Астенодепрессивные состояния - ха-
рактерная черта этих больных. Ранняя 
инвалидность больных связана с  усу-
гублением симптомов спастического 
пареза и речевого расстройства. Ней-
ровизуализация головного мозга боль-
ного выявляет диффузную атрофию, 
более выраженную в верхнелобных и 
височных долях и спонгиоз коры боль-
ших полушарий. 

Патоморфология головного мозга 
после летального исхода больного по-
казывает  далеко зашедшие грубые 
морфологические изменения ткани 
мозга - результат наслаивания вторич-
ных деструктивных процессов и пото-
му анализ этих изменений не имеет 
информационной ценности для  вы-
явления исконно начальных причин 
патогенеза.  Первичными морфологи-
ческими признаками поражения ткани 
мозга, принятой консенсусом иссле-
дователей, являются гибель нейронов 
апоптозом без воспаления (выпадение 
клеток из ткани) и некрозом нейрона 

(разрушение и выход содержимого 
клетки), индуцирующий острую иммун-
ную реакцию, токсичную для соседних 
здоровых клеток.

У больных с хронической формой, 
у которых не регистрировалось острое 
воспалительное начало, констатиру-
ются преимущественно дистрофиче-
ские изменения нейронов коры и их 
выпадение. Несмотря на отсутствие 
выраженного воспаления тканей моз-
га, обнаруживаются единичные очаги 
микронекроза, окруженные гипертро-
фическими астроцитами, которые в 
последующем инициируют корковые 
очаги спонгиоза [3, 20, 33]. У этих боль-
ных воспаление нервной паренхимы 
протекает в субклинической форме, 
это неустойчивое состояние мозга ста-
билизируется защитными механизма-
ми головного мозга. 

В отличие от них у больных с острым 
воспалительным началом (энцефа-
литом) обнаруживается выраженное 
высыпание многочисленных микро-
некрозов, преимущественно в сером 
веществе коры головного мозга с ак-
тивной иммунной реакцией. При этом  
дегенеративные процессы паренхимы 
мозга вне очага воспаления очень вы-
ражены и протекают в форме тяжелых 
дистрофических изменений нейронов, 
их выпадения и формирования по-
лостей в ткани мозга. Для больного 
с астенодепрессивным состоянием 
экстремальный стресс является при-
чиной срыва субклинической формы  
нейродегенерации  и провоцирования  
острого энцефалита, осложняющего 
первичное дегенеративное течение  
болезни.

Патофизиологическая роль се-
мейства TNF-рецепторов и лиган-
дов. Одной из важных систем в под-
держании гомеостаза здоровой ткани 
органа и формирования защитного им-
мунного ответа является суперсемей-
ство TNF-рецепторов и их лигандов 
[10, 15, 18]. Члены суперсемейства 
TNF чаще всего экспрессируются на 
иммунных клетках, которые осущест-
вляют мониторинг клеток ткани и спец-
ифически выявляют патогенные клет-
ки (иммунные и другие клетки ткани). 
Реализация трех фенотипических про-
явлений клетки мишени: выживание 
клетки, апоптоз (механизм самоунич-
тожения клетки мишени) или некроп-
тоз (регулируемый некроз), является 
результатом индукции биохимических 
сигналов путем взаимодействия ли-
ганда и рецептора [12]. Выживание 
проблемной клетки мишени поддер-
живается индукцией экспрессии генов 
защиты от апоптоза и антивоспали-
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тельных цитокинов. Запуск механизма 
уничтожения клетки осуществляется 
взаимодействием рецепторов (R) и ли-
гандов (L) TNF-семейства. Наиболее 
известны системы L- R из семейства 
TNF, участвующие в этих процессах: 
TNFα, Fas, TRAIL, CD40. 

Белковые рецепторы членов семей-
ства, кроме CD40, имеют участок (до-
мен), индуцирующий активацию меха-
низма апоптоза клетки. Рецептор CD40 
способен активировать процесс гене-
рации токсических Т-клеток (CD8+) и 
также индуцировать апоптоз [13]. Если 
клетка-мишень подвергнута необрати-
мым деструктивным изменениям, ли-
ганд  TNFα индуцирует формирование 
в цитоплазме токсического белкового 
комплекса, осуществляющего апоптоз. 
Шоковый стресс клетки мишени вызы-
вает внутриклеточную активацию аль-
тернативного механизма уничтожения 
клетки – программируемый некроптоз. 
В процессе некроптоза формируются 
специфические поры мембраны клет-
ки, обеспечивающие утечку содержи-
мого клетки и самоиндукцию токсиче-
ского иммунного ответа и гибели клет-
ки. Запуск этих механизмов зависит 
от состояния другой важной системы, 
одним из центральных компонентов 
которого является белок гена р53, осу-
ществляющий общий контроль здо-
ровья клеток ткани и его генома [25].  
Многочисленные сигнальные пути (вне 
и внутри клеток) отслеживают состоя-
ние клеток и в случае возникновения 
патофизиологического кризиса клетки 
(неустойчивость генома или опасных 
метаболических изменений, возникаю-
щих при стрессе) вызывают активацию 
белка р53, который индуцирует унич-
тожение патогенных клеток.

Мембран-связанные лиганды или 
их рецепторы могут отщепляться и 
в растворимой форме участвовать в 
реакциях неспецифического иммун-
ного ответа [32] с развитием патофи-
зиологического процесса организма. 
Повышенные концентрации в циркули-
рующей крови растворимых форм L, R  
(sTNFα, sFas, sTRAIL, sCD40L, sCD40) 
могут быть индикатором развития  это-
го процесса. 

Лабораторные исследования 
TNFα, Fas, TRAIL, CD40 больных при 
ВЭ. Результаты наших исследований 
показывают, что уровни значений sT-
NFα, sFas, sTRAIL в периферической 
крови больных хроническим ВЭ не от-
личаются от здоровых лиц.  Выявлено 
участие sTNFα в развитии воспали-
тельного эпизода (энцефалита) среди 
больных (индикатор - интратекальный 
синтез IgG). Больные без воспаления 

показывают двукратный низкий уро-
вень sTNFα в крови, что свидетель-
ствует об отсутствии у них иммунного 
ответа с участием sTNFα. После имму-
носупрессии воспаления уровень sTN-
Fα в крови снижается с продолжитель-
ностью хронического течения болезни. 
Остаточная активность sTNFα просле-
живается и в спинномозговой жидкости 
(СМЖ).

В отличие от вышеуказанных лиган-
дов больные хронической формы де-
монстрируют повышенное содержание 
sСD40 и sСD40L в периферической 
крови. При этом лиганд sCD40L на не-
сколько порядков превышает содер-
жание рецептора sСD40 как  крови, так 
и СМЖ. Высокий уровень sСD40L, не 
уравновешенный растворимым рецеп-
тором СD40 в циркулирующей  крови, 
способен индуцировать патофизиоло-
гические процессы в организме. 

Содержание sTNFα, sFas в СМЖ  
низкое. В отличие от них уровень 
sTRAIL в СМЖ больных может быть 
повышен. Анализ роли исследованных 
лигандов в патогенезе выявляет уча-
стие только лигандов sTNFα и  sTRAIL. 
Как показано, лиганд sTNFα является 
фактором индукции некроза нейрона с 
развитием воспаления (энцефалита) и 
участником воспалительного эпизода. 
Лиганд sTRAIL, по-видимому, нужно 
рассматривать как фактор, индуциру-
ющий апоптоз (выпадение нейронов) 
при первично-хроническом дегенера-
тивном процессе [16, 31].  

Самоограничивающийся характер 
воспаления при заболевании указы-
вает на индукцию иммуносупрессии и 
протекание некротических процессов 
механизмом регулируемого некроза. 
Каков механизм? Одно из возможных 
объяснений основывается на участии 
в этом процессе лиганда sCD40L. По-
казано участие sCD40L в иммуносу-
прессии иммунных клеток циркулиру-
ющей периферической крови. Лиганд 
sCD40L индуцирует пролиферацию 
супрессорных клеток (Treg) и миело-
идных супрессорных клеток (MDSC), 
секрецию ими иммуносупрессивных 
цитокинов и ингибирование активации 
моноцитов и Т-клеток [27]. Возможно, 
лиганд sCD40L является фактором 
индукции процесса самоограничения 
воспалительного эпизода. В эпизодах 
острого воспаления головного мозга 
активность иммунных Т-клеток также 
может быть блокирована воспалитель-
ным рефлексом через гипоталамо-ги-
пофизарно-надпочечниковую систему 
секрецией глюкокортикоида [30]. Эти 
факты объясняют иммунную толе-
рантность патогенного мозга больного 

хронической формой. Как ранее было 
описано, больные показывают выра-
женное и стойкое угнетение иммунной 
системы с характерным иммунным 
статусом.

Известно, что основным продуцен-
том sCD40L в периферической крови 
являются тромбоциты [22, 28]. Пока-
зано, что кровь больных хроническим 
ВЭ характеризуется высоким содержа-
нием тромбоцитов [5], которые могут 
быть источником sCD40L. Тромбоциты 
поддерживают целостность эндотели-
ального слоя микрососудов, контроли-
руют внутрисосудистый иммунитет, яв-
ляясь активными участниками иммун-
ного ответа. Секреция sCD40L и вос-
палительных цитокинов тромбоцитами 
индуцирует экспрессию мембранных 
рецепторов (интегрины) иммунных и 
эндотелиальных клеток микрососудов, 
что позволяет связывать иммуноактив-
ные клетки с внеклеточным матриксом 
и клетками эндотелия и провоциро-
вать микрососудистую патологию. По-
казано участие sCD40L в повышенной 
проницаемости гематоэнцефаличе-
ского барьера [24]. Небольшой размер 
молекул sСD40L способствует про-
никновению их в паренхиму головного 
мозга, индукции гипертрофии астроци-
тов, ограничивающих некротический 
очаг воспаления, глиолизу и в целом 
нарушению трофической функции, 
ухудшению доступа в ткани мозга кис-
лорода. Развивающаяся микрососуди-
стая патология может быть причиной 
хронической гипоксии, индуцирующей 
и поддерживающей хронические про-
цессы апоптоза ткани головного моз-
га. Не исключается, что тромбоциты,  
хронически секретирующие sCD40L 
в циркулирующую кровь, могут быть 
основным фактором в патогенезе пер-
вично-хронического ВЭ. 

Высокое содержание sCD40L в кро-
ви наблюдается при таких заболевани-
ях, как атеросклероз, сахарный диабет 
2 типа, системная красная волчанка и 
др. [19, 26]. Также известны нейроде-
генеративные болезни с повышенным 
уровнем sCD40L в крови (рассеянный 
склероз, болезнь Альцгеймера и др.) 
[24, 29]. Различные нозологии могут 
быть связаны с разной чувствитель-
ностью органов к циркулирующему 
sCD40L. В нашем случае избиратель-
ность патологии головного мозга при 
первично-хроническом ВЭ может быть 
связана с врожденной высокой чув-
ствительностью микроциркуляторной 
системы паренхимы мозга к повы-
шенному содержанию sCD40L в цир-
кулирующей крови. Чувствительность 
к sCD40L головного мозга больных  
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может быть связана с избирательной  
постоянной экспрессией и/или боль-
шей плотностью рецепторов в клетках 
эндотелия микрососудистой системы 
паренхимы мозга. Молекулярная при-
рода чувствительности паренхимы 
мозга при этой болезни остается не-
раскрытой.

Вопросы терапии. Лиганды TNF-
семейства в настоящее время явля-
ются предметом большого внимания  
исследователей как перспективные 
инструменты для уничтожения па-
тогенных и токсичных клеток, в том 
числе онкогенных. Ведутся интенсив-
ные лабораторные исследования для 
разработки инновационных методов 
лечения с использованием этих лиган-
дов. Например, на животных моделях 
ведутся разработки метода по сниже-
нию содержания или блокирования 
действия sCD40L лиганда в циркули-
рующей крови и преклинические испы-
тания при атеросклерозе, системной 
красной волчанке и других заболева-
ниях [11, 21, 23]. Использование этих 
разработок в фармакотерапии данно-
го заболевания может быть одним из 
перспективных подходов лечения бо-
лезни.

Заключение. Анализ участия чле-
нов семейства TNF в патогенезе ВЭ 
позволяет по-новому рассмотреть при-
роду этого уникального заболевания 
этноса саха. Члены этого семейства 
являются ключевыми игроками важных 
биологических процессов жизни клет-
ки, включая поддержание гомеостаза 
клеток ткани с помощью механизмов 
иммунитета. В нашем случае процес-
сы атрофии ткани мозга связаны с 
участием лигандов sTRAIL и  sTNFα. 
При первично-хроническом дегенера-
тивном процессе, протекающем чаще 
всего в субклинической форме, выпа-
дение нейронов, по-видимому, инду-
цируется с участием лиганда sTRAIL. 
В условиях стресса (сильное переох-
лаждение, чрезмерные физические и 
психологические нагрузки) больные с 
первично-хронической дегенерацией 
могут подвергнуться острому воспале-
нию, клинически проявляющемуся как 
острая форма вилюйского энцефало-
миелита с продолжительной лихорад-
кой, сильной головной болью, нару-
шением сознания, воспалительными 
изменениями в ликворе. В этом случае 
в развитии воспаления в головном 
мозге участвует лиганд sTNFα, явля-
ясь одновременно фактором индукции 
некроза нейронов. У больных хрониче-
ской формой, выживших после остро-
го периода, уровень этого лиганда со 
временем падает.

Уровень другого лиганда этого се-
мейства sCD40L статистически значи-
мо повышен в крови больных. Пред-
полагается, что он может являться 
фактором развития микрососудистой 
патологии, причиной хронической ги-
поксии, индуцирующей и поддержива-
ющей хронические процессы атрофии 
ткани головного мозга. Ранее исследо-
ватели А.Н. Шаповал [9], А.П. Савинов 
[8], С.А. McLean [33] придерживались 
гипотезы первичности поражения ней-
ронов на основании отсутствия вос-
паления паренхимы мозга у первично 
хронических больных, а также топо-
графической разобщенности очажков 
некроза и инфильтратов фиброзной 
оболочки сосудов паренхимы мозга 
больных с воспалительным эпизодом. 
Другие авторы, А.П. Авцын и А.А  Жа-
воронков [1], указывали на важную 
роль ангиопатии при медленно раз-
вивающейся редукции микроциркуля-
торного русла при хронической форме 
болезни. На основании собственных 
исследований по патоморфологии за-
болевания F. Ikuta считал ангиопатию 
первичной [20]. Результаты последних 
исследований более всего согласуют-
ся с последней позицией. 

Дальнейшее изучение молекуляр-
ных механизмов поддержания имму-
нологического гомеостаза и его нару-
шения при патологических процессах 
в мозге может помочь в раскрытии эти-
ологии и патогенеза этого уникального 
заболевания, а также в разработке но-
вых подходов к терапии нейродегене-
ративных заболеваний. 
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М.И. Томский, Р.З. Алексеев, Н.А. Стручков, К.Р. Нифонтов, 
В.С. Фомина, В.А. Иванов, А.С. Андреев
ВЛИЯНИЕ НИЗКОЙ ТЕМПЕРАТУРЫ КРАЙ-
НЕГО СЕВЕРА НА ТЕМПЕРАТУРУ ТЕЛА 
ЖИВОТНЫХ В ЭКСПЕРИМЕНТЕ

Проведены экспериментальные исследования температуры тела свиней при естественной гипотермии в условиях натурного экспе-
римента. Представлены графики изменения температуры на различных участках тела с течением времени. Разрешение биоэтической 
комиссии имеется.       

Ключевые слова: свинья, гипотермия, термометрия, низкие температуры, холодовая травма, обморожение. 

We have carried out experimental studies of the temperature of the pig under natural hypothermia under conditions of a full-scale experiment. 
Graphs of temperature changes in various parts of the body over time are presented. The permission of the bioethical commission is available.

Keywords: pig, hypothermia, thermometry, low temperatures, cold injury, frostbite.
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Введение. И.М. Сеченов, русский 
физиолог и просветитель, писал: 
«Организм без внешней среды, под-
держивающей его существование, 
невозможен, поэтому в научное опре-
деление организма должна входить и 
среда, влияющая  на него». Одним из 
факторов внешнего мира, влияющих 
на организм человека, является низ-
кая температура окружающей среды. 
Россия в силу своего географиче-
ского расположения является самой 
холодной страной в мире. Якутия в 
России является самым экстремаль-
но холодным регионом. На Крайнем 
Севере России лета практически не 
бывает – девять месяцев в году снеж-
ные бураны. Средняя температура 

наиболее холодного месяца в с. Ой-
мякон  – 50 °С. 

Относительно большая распростра-
ненность гибели людей от  воздей-
ствия холода в Якутии давно переста-
ла быть сугубо судебно-медицинской 
проблемой, приобретая в настоящее 
время важную социально-экономиче-
скую составляющую, служа неким ме-
рилом социального благополучия на-
ших граждан. В мировой медицинской 
литературе нет источника, из которого 
можно было бы заимствовать эпиде-
миологическую характеристику смерти 
от воздействия холода. В Якутии еже-
годно погибают от воздействия холода 
180-200 чел., из них в г. Якутске – 80-
90. В Великобритании ежегодно от хо-
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