
2’ 2024 17

В работе представлен анализ доли и структуры ассортативных браков (АБ) по глухоте в Республике Бурятия. Выявлено, что при 
высокой частоте АБ брачная структура характеризовалась высокой долей комплементарных и низкой долей некомплементарных и 
сегрегирующих АБ, что, вероятно, связано с особенностями генетической структуры наследственных форм потери слуха в Республике 
Бурятия.

Ключевые слова: наследственная потеря слуха, ассортативные браки, язык жестов, аутосомно-рецессивная глухота 1А типа 
(DFNB1A), Бурятия.

The paper presents an analysis of the share and structure of assortative marriages (AM) based on deafness in the Republic of Buryatia. It was 
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revealed that with a high frequency of AM, the marital structure was characterized by a high 
proportion of complementary and a low proportion of non-complementary and segregating AM, 
which is probably due to features of the genetic structure of hereditary forms of hearing loss in 
the Republic of Buryatia.

Keywords: hereditary hearing loss, assortative marriages, sign language, autosomal 
recessive deafness 1A (DFNB1A), Buryatia.

Введение. Изобретатель телефо-
на Александр Грэйам Белл в 1883 г. 
впервые высказал предположение о 
том, что частые браки между глухими 
людьми могут привести к росту встре-
чаемости наследственных форм поте-
ри слуха [7, 11]. В 2000-х гг. это предпо-
ложение вновь было переосмыслено 
Уолтером Нэнсом, который сформу-
лировал гипотезу о том, что репродук-
тивные возможности глухих увеличи-
ваются со временем и браки между 
глухими происходят не случайно, а 

по принципу ассортативности, что в 
сумме может привести к увеличению 
частоты «коннексиновой» формы глу-
хоты, обусловленной патогенными ва-
риантами гена GJB2 (Cx26) (DFNB1A, 
OMIM # 220290) [14]. В последующем 
эта гипотеза была подкреплена при 
помощи компьютерного моделирова-
ния, которое показало, что увеличе-
ние репродуктивных возможностей 
и интенсивные ассортативные браки 
(АБ) действительно могли привести к 
удвоению частоты наиболее распро-
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странённой формы «коннексиновой» 
глухоты в США менее чем за 200 лет, 
после внедрения жестового языка [15]. 
Данная гипотеза получила убедитель-
ные доказательства в свою пользу, 
как по данным динамики социо-демо-
графической структуры индивидов с 
нарушениями слуха в США с XIX по 
XX в. [4, 13], так и по данным других 
вычислительных экспериментов по 
компьютерному моделированию рас-
пространения наследственной потери 
слуха [10].

Гипотеза У. Нэнса предполагает, что 
эффект ассортативных браков ограни-
чен самой частой формой рецессив-
ной потери слуха, так как при частых 
АБ критичной является доля браков, 
в которых оба партнера имеют одина-
ковую генетическую этиологию потери 
слуха и имеют 100% вероятность рож-
дения глухих детей. Согласно данной 
гипотезе, такие браки называются не-
комплементарными. Соответственно, 
в популяциях, в которых преобладает 
одна мажорная рецессивная форма 
потери слуха, интенсивные АБ по глу-
хоте могут привести к большей транс-
миссии патогенных аллелей в после-
дующие поколения [1-5, 13-15].

Ранее было показано, что доля ас-
сортативных браков между глухими 
индивидуумами в Якутии составляет 
77,1%, среди которых 24% являются 
некомплементарными (потеря слуха 
у обоих супругов обусловлена рецес-
сивными патогенными вариантами 
гена GJB2) [1]. Агентно-ориентиро-
ванное компьютерное моделирование 
распространения «коннексиновой» 
формы глухоты (DFNB1A) в Якутии по-
казало, что при наличии ассортатив-
ных браков доля рецессивных мутант-
ных гомозигот практически удвоилась 
в течение первых четырех поколений 
[5]. Эти данные позволяют предполо-
жить, что ассортативные браки между 
глухими людьми в Якутии в будущем 
могут привести к увеличению часто-
ты наследственной «коннексиновой» 
формы потери слуха, как это было 
показано ранее для населения США 
[4,10,13-15].

В связи с этим целью настоящей 
работы являлся анализ доли и струк-
туры ассортативных браков по глухоте 
в ранее не изученном соседнем с Яку-
тией регионе Восточной Сибири – в 
Республике Бурятия.

Материал и методы. У глухих лю-
дей, состоящих в Бурятском отделе-
нии Всероссийского общества глухих 
(г. Улан-Удэ), с помощью сурдопере-
водчиков было проведено специали-
зированное анкетирование, направ-

ленное на выяснение брачного статуса 
и состояния слуха брачного партнера. 
Выборка глухих состояла из 201 ин-
дивидуума (113 женщин и 88 мужчин) 
в возрасте от 21 до 77 лет (средний 
возраст 46,7±7,9 года). Этнический со-
став выборки глухих: буряты – 98 чел. 
(48,7%), русские – 85 чел. (42,3%) и 
остальные (индивидуумы смешанной 
этнической принадлежности, а также 
единичные представители других на-
циональностей) – 18 чел. (8,9%). 

Для анализа структуры браков ин-
формация была доступна для 168 ин-
дивидуумов, на которых приходилось 
149 браков (учитывались также по-
вторные браки). Индивидуумы счита-
лись состоящими в браке при наличии 
зарегистрированного брака и/или при 
наличии общих детей. Ассортативным 
браком считался брак, в котором оба 
брачных партнёра были глухие. Не-
комплементарным считали АБ, в ко-
тором все дети были глухими, компле-
ментарным – брак, в котором все дети 
были слышащими. Браки, в которых 
были как слышащие, так и глухие дети, 
были обозначены как сегрегирующие. 

Статистический анализ между 
группами был проведен с помощью 
теста χ-квадрат с использованием 
программного обеспечения Biostatd 
(McGraw-Hill, Inc. Version 3.03). Стати-
стически значимыми считали различия 
при p<0,05.

Обследования, предусмотренные 
рамками данной научно-исследова-
тельской работы, проводились после 
информированного письменного со-
гласия участников. Научно-исследова-
тельская работа одобрена локальным 
комитетом по биомедицинской этике 
при ЯНЦ КМП в 2019 г. (г. Якутск, про-
токол №7 от 27 августа 2019 г.).

Результаты и обсуждение. Анализ 
брачной структуры глухих людей по-
казал, что доля браков между глухими 
индивидуумами в Бурятии составляет 
81,8% (122 из 149 проанализирован-
ных браков), а в 18,2% случаев (27 
браков) браки были заключены между 
глухими и слышащими людьми. Среди 
всех ассортативных браков доля не-
комплементарных браков составила 
5,7% (7 из 122), сегрегирующих – 7,3% 
(9 из 122) и комплементарных – 86,9% 
(106 из 122) (табл. 1).

Мы сравнили долю ассортативных 
браков в Бурятии с данными по дру-
гим 10 изученным регионам мира, для 
которых была рассчитана доля браков 
между глухими индивидуумами (табл. 
2). В результате доля браков между 
глухими индивидуумами в Бурятии 
(81,8%) оказалась одной из наибо-
лее высоких, что свидетельствует о 
наличии положительной брачной ас-
сортативности по признаку «глухота». 
Высокая доля ассортативных браков 
между глухими брачными партнера-
ми, наряду с широким использовани-
ем жестового языка, является одной 
из основных характеристик консоли-
дированных сообществ глухих людей 

Брачная структура лиц с нарушениями 
слуха в Республике Бурятия

Браки n (%)
Всего 149 (100)
Ассортативные: 122 (81,8)
- некомплементарные 7 (5,7)
- сегрегирующие 9 (7,3)
- комплементарные 106 (86,9)
Неассортативные 27 (18,2)

Таблица 1

Доля ассортативных браков в Бурятии в сопоставлении с доступными 
литературными данными

Регион Доля АБ, % Ссылка
Россия, Республика Бурятия 81,8 [Данное исследование]

Россия, Республика Саха (Якутия) 77,1 [1]
США 79,5 [13]

Великобритания, Северная Ирландия 89,3 [17]
Швеция, Нaрке 99,0

[8]
Швеция, Вармланд 10,0

Индия 56,6 [16]
Турция 46,8 [18]

Монголия 37,5 [12]
Тунис 10,0-30,0 [9]

Примечание. Серым цветом выделены регионы, для которых доля АБ была ниже 60%.

Таблица 2
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(deaf culture). Подобная высокая доля 
АБ браков считается характерной для 
стран с активным использованием 
глухими людьми жестового языка: Ве-
ликобритания (Северная Ирландия) 
– 89,3%, США – 79,5, Швеция (реги-
он Нерке) – 99%. Напротив, в стра-
нах, где внедрение жестового языка 
произошло сравнительно недавно, 
доля АБ гораздо ниже: Тунис – 10-
30%, Монголия – 37,5, Турция – 46,8% 
(табл. 2). Как видно из табл. 2, в двух 
регионах России (Бурятии и Якутии) 
также зафиксирована высокая доля 
АБ по глухоте, вероятно, связанная с 
более длительной историей исполь-
зования жестового языка. Например, 
первая школа по обучению глухих на 
основе жестового языка появилась 
в г. Якутске в 1951 г., в то время как 
в Монголии первая подобная школа 
была открыта в г. Улан-Батор – только 
в 1995 г. [1,18].

Далее мы сравнили долю и струк-
туру ассортативных браков в Бурятии 
с долей и структурой АБ в Якутии, в 
которой ранее был проведен анализ 
брачной ассортативности среди людей 
с нарушениями слуха [1]. Сравнитель-
ный анализ доли и структуры АБ по 
глухоте в Бурятии и Якутии представ-
лен в табл. 3. Доля ассортативных бра-
ков по глухоте в Бурятии составляла 
81,8%, была сопоставима с долей ас-
сортативных браков в Якутии - 77,1% 
(χ2= 0,86, p>0,05). Однако структура 
АБ существенно отличалась: так, доля 
некомплементарных ассортативных 
браков в Бурятии (5,76%) оказалась в 
4 раза ниже, чем в Якутии, где на долю 
некомплементарных браков приходи-
лось 23,5% (χ2= 13,69, p<0,001). Кро-
ме того, доля сегрегирующих браков в 
Бурятии (7,36%) также в 4 раза была 
ниже, чем в Якутии (29,6%) (χ2= 17,71, 
p<0,001), в то время как доля компле-
ментарных браков в Бурятии (86,9%) и 
Якутии (76,5%) статистически не отли-
чалась (χ2= 3,65, p>0,05) (табл. 3).

При анализе браков по этнической 
принадлежности выявлено, что макси-
мальная доля некомплементарных АБ 
была выявлена у якутов (30% – 21 из 
69 АБ), средние значения были выяв-
лены у русских (13% – 12 из 91 АБ) и 
минимальная доля некомплементар-
ных АБ была выявлена среди бурят 
(3% - 2 из 65 АБ) (рисунок).

Существенная разница в доле не-
комплементарных и сегрегирующих 
браков при одинаковой частоте ассор-
тативных браков по глухоте в Бурятии 

(81,8%) и Якутии (77,1%) может объ-
ясняться особенностями генетической 
структуры наследственных форм поте-
ри слуха в этих соседних регионах Вос-
точной Сибири. При сравнении вкла-
да патогенных вариантов гена GJB2, 
обуславливающих «коннексиновую» 
форму потери слуха (DFNB1A, OMIM 
#220290), выявлено, что среди бурят-
ских пациентов (5,1%) ее вклад был в 
10 раз ниже, чем вклад этой формы по-
тери слуха у пациентов якутов (52,7%) 
(χ2=36,69, p<0,001) (табл. 4).

Доля комплементарных и некомплементарных АБ в зависимости от этнической принад-
лежности

Таблица 3

Сравнительный анализ доли и структуры АБ по глухоте в Бурятии и Якутии

Регион Ассортативные 
браки

Некомплементарные 
браки

Комплементарные 
браки Сегрегирующие Ссылка

Республика Бурятия 122 из 149 (81,8%) 7 из 122 (5,7%) 106 из 122 (86,9%) 9 из 122
(7,3%) [Данная работа]

Республика Саха (Якутия) 81 из 105 (77,1%) 19 из 81 (23,5%) 62 из 81
(76,5%)

24 из 81
(29,6%) [1]

χ2 0,86 13,69 3,65 17,71 -
p >0,05 <0,001 >0,05 <0,001 -

Примечание. Жирным шрифтом выделены статистически значимые отличия (p<0,05).

Сравнительный анализ вклада «коннексиновой» формы глухоты (DFNB1A) 
у бурят и якутов с нарушениями слуха 

Этническая принадлежность пациентов Вклад DFNB1A Ссылка

Буряты 4 из 79 (5,1%) [19]

Якуты 29 из 55 (52,7%) [1]

χ2 36,69 -

p <0,001 -

Примечание. Жирным шрифтом выделены статистически значимые отличия (p<0,05).

Таблица 4
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Ранее было показано, что относи-
тельно высокая доля некомплементра-
ных и сегрегирующих браков в Якутии 
связана с распространенностью одной 
мажорной «коннексиновой» формы 
потери слуха (47% некомплементар-
ных браков были зарегистрированы 
между глухими людьми с DFNB1A) [1]. 
В настоящее время данный регион 
Восточной Сибири известен как наибо-
лее крупный локальный очаг накопле-
ния аллельной формы данного забо-
левания, связанный с патогенным ва-
риантом сайта сплайсинга c.-23+1G>A 
гена GJB2, сформировавшийся более 
800 лет назад в результате эффекта 
основателя [6]. По аналогии с ранее 
полученными результатами в Якутии 
низкая доля некомплементарных и 
сегрегирующих ассортативных браков 
в Бурятии, вероятно, свидетельствует 
в пользу отсутствия доминирования 
не только «коннексиновой» (вклад 
DFNB1A - 5,1%, один из самых низких 
вкладов в мире) [19], но и какой-либо 
другой преобладающей аутосомно-
рецессивной формы потери слуха в 
популяции бурят. В свою очередь, это 
практически полностью нивелирует 
описанный Уолтером Нэнсом эффект 
фиксации патогенных аутосомно-ре-
цессивных аллелей, связанный с ас-
сортативными браками по глухоте сре-
ди коренного населения региона озера 
Байкал.

Заключение. В Республике Буря-
тия выявлена высокая доля ассорта-
тивных браков по глухоте (81,8%), что 
свидетельствует о высокой консоли-
дации сообществ глухих людей. При 
высокой частоте АБ структура браков 
характеризовалась высокой долей 
комплементарных (86,8%) и низкой 
долей некомплементарных (5,7%) и 
сегрегирующих ассортативных браков 
(7,3%), что, вероятно, связано с осо-
бенностями генетической структуры 
наследственных форм потери слуха в 
Республике Бурятия.
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