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Â.Ã. ×àñíûê, Ñ.Ë. Àâðóñèí, Ò.Å. Áóðöåâà, Ì.È. Òîìñêèé,
Â.À. Àðãóíîâ, Ë.À. Íèêîëàåâà, Ñ.ß. ßêîâëåâà, Ì.Å. Íèêèôîðîâà

ÌÅÆÄÓÍÀÐÎÄÍÀß ÏÐÎÃÐÀÌÌÀ
ÏÎ ÈÇÓ×ÅÍÈÞ ÌÅÄÈÊÎ-ÑÎÖÈÀËÜÍÛÕ
ÀÑÏÅÊÒÎÂ ÆÈÇÍÈ ÄÅÒÅÉ ÊÎÐÅÍÍÛÕ
ÍÀÐÎÄÍÎÑÒÅÉ ÊÐÀÉÍÅÃÎ ÑÅÂÅÐÀ:
íåêîòîðûå èòîãè ýêñïåäèöèè 2006 ã.
è ïåðñïåêòèâû äàëüíåéøåé ðàáîòû

×ÀÑÍÛÊ Âÿ÷åñëàâ Ãðèãîðüåâè÷ – ä.ì.í.,
ïðîô., çàâ. êàôåäðîé ãîñïèòàëüíîé ïåäè-
àòðèè Ñàíêò-Ïåòåðáóðãñêîé ãîñóäàðñòâåí-
íîé ïåäèàòðè÷åñêîé ìåäèöèíñêîé àêàäå-
ìèè; ÀÂÐÓÑÈÍ Ñåðãåé Ëüâîâè÷ – ê.ì.í.,
äîöåíò ÑÏáÃÏÌÀ; ÁÓÐÖÅÂÀ Òàòüÿíà Åãî-
ðîâíà – ê.ì.í., ñ.í.ñ. ßÍÖ ÐÀÌÍ è Ïðàâè-
òåëüñòâà ÐÑ(ß); ÒÎÌÑÊÈÉ Ìèõàèë Èí-
íîêåíòüåâè÷ – ä.ì.í., ïðîô., äèðåêòîð ßÍÖ
ÐÀÌÍ; ÀÐÃÓÍÎÂ Âàëåðèé Àðõèïîâè÷ -
ä.ì.í., ïðîô., çàì. äèðåêòîðà ßÍÖ ÐÀÌÍ;
ÍÈÊÎËÀÅÂÀ Ëþäìèëà Àëåêñååâíà – äè-
ðåêòîð ÏÖ ÐÁ ¹1-ÍÖÌ ÌÇ ÐÑ(ß); ßÊÎÂËÅ-
ÂÀ Ñâåòëàíà ßíîâíà – çàâ. äåòñêèì ÊÊÎ
ÏÖ ÐÁ ¹1-ÍÖÌ; ÍÈÊÈÔÎÐÎÂÀ Ìàðãà-
ðèòà Åãîðîâíà – âðà÷-îðäèíàòîð ÏÖ ÐÁ
¹1-ÍÖÌ.

Â ìàðòå 2006 ã. ñîñòîÿëàñü âñòðå÷à
ñîòðóäíèêîâ ßêóòñêîãî íàó÷íîãî öåíò-
ðà ÐÀÌÍ è Ïðàâèòåëüñòâà ÐÑ(ß), Èí-
ñòèòóòà ïðîáëåì ìàëî÷èñëåííûõ íàðî-
äîâ Ñåâåðà ÑÎ ÐÀÍ, âðà÷åé ÐÁ ¹1-
Íàöèîíàëüíîãî öåíòðà ìåäèöèíû, ó÷-
ðåæäåíèé çäðàâîîõðàíåíèÿ ã. Íåðþí-
ãðè  è ó÷àñòíèêîâ ìåæäóíàðîäíîé ýêñ-
ïåäèöèè, öåëüþ êîòîðîé  ÿâëÿëîñü
èçó÷åíèå ìåäèêî-ñîöèàëüíûõ àñïåê-
òîâ æèçíè äåòåé êîðåííûõ íàðîäíî-
ñòåé Êðàéíåãî Ñåâåðà.

Â ÷èñëî ó÷àñòíèêîâ ýêñïåäèöèè âîø-
ëè ïðåäñòàâèòåëè ìåäèöèíñêèõ ó÷ðåæ-
äåíèé âåäóùèé äåòñêèé ýíäîêðèíîëîã,
äèðåêòîð ñòåðîèäíûõ ïðîãðàìì  ÑØÀ
ïðîôåññîð Ìàðèÿ Èàíäîëî Íüþ
(Mount Sinai School of Medicine, New
York), äîêòîð ìåäèöèíñêèõ íàóê, ïðî-
ôåññîð Â.Ã. ×àñíûê, êàíäèäàò ìåäè-
öèíñêèõ íàóê Ñ.Ë. Àâðóñèí, ïðåçèäåíò
ãóìàíèòàðíîãî ôîíäà Rock Foundation
Àäåëàèäà äå Ìåíèë (Ôðàíöèÿ), ïðåä-
ñòàâèòåëü îáùåñòâåííîé îðãàíèçàöèè
«Âðà÷è – çà ïðàâà ÷åëîâåêà» Àííèñ
Àéàëà Ãðåö (Øâåéöàðèÿ), ñîòðóäíèê
Metropolitan Museum Ñèíòèÿ Ôýé Âàé-
ëäåð (ÑØÀ).

Â õîäå ýêñïåäèöèè áûëà ïðîâåäå-
íà ñêðèíèíã-îöåíêà ñîñòîÿíèÿ çäîðî-
âüÿ  è óñëîâèé æèçíè äåòåé êîðåííûõ
ìàëûõ íàðîäíîñòåé Ñåâåðà, â îñíîâ-
íîì ýâåíîâ, ïðîæèâàþùèõ â ïîñåëêå

Èåíãðà. Áûëè
îñìîòðåíû òàê-
æå äåòè, îáó÷àþ-
ùèåñÿ â èíòåð-
íàòå ã. Íåðþíãðè.
Îáñóæäåíû ïëà-
íû äàëüíåéøåé
ñîâìåñòíîé ðà-
áîòû.

Â õîäå ýêñïå-
äèöèè ïðîôåñ-
ñîðîì Ì. Íüþ
áûëà ïðî÷èòàíà
ëåêöèÿ, äåòàëü-
íî îñâåùàþùàÿ
äîñòèæåíèÿ è
ïðîáëåìû äèàã-
íîñòèêè è ëå÷å-
íèÿ íåêëàññè-
÷åñêèõ ôîðì
âðîæäåííîé ãè-
ïåðïëàçèè íàäïî÷å÷íèêîâ. Òåìàòèêà
ëåêöèè áûëà âûáðàíà ñ ó÷åòîì ðåçóëü-
òàòîâ ïðîâåäåííûõ ðàíåå  èññëåäîâà-
íèé ÷àñòîòû ñîîòâåòñòâóþùèõ ìóòàöèé
â ïîïóëÿöèÿõ æèòåëåé Çåìëè, â ÷àñò-
íîñòè þïèê-ýñêèìîñîâ, ïðîæèâàþùèõ
íà Àëÿñêå, à òàêæå ïëàíèðóåìîãî ââå-
äåíèÿ îáÿçàòåëüíîãî íåîíàòàëüíîãî
ñêðèíèíãà âðîæäåííîé ãèïåðïëàçèè
íàäïî÷å÷íèêîâ íà òåððèòîðèè ßêóòèè.
Êàê èçâåñòíî, îñíîâíîé ïðè÷èíîé
âðîæäåííîé ãèïåðïëàçèè íàäïî÷å÷íè-
êîâ ÿâëÿåòñÿ ãåíåòè÷åñêè îáóñëîâëåí-
íûé äåôèöèò ôåðìåíòà 21-ãèäðîêñè-
ëàçû, áëîêèðóþ-
ùèé ìåòàáî-
ëèçì ïðîèçâîä-
íûõ õîëåñòåðè-
íà ïî öåïÿì
ïðîäóêöèè ìè-
íåðàëîêîðòèêî-
èäîâ è ãëþêî-
êîðòèêîèäîâ ,
÷òî ïðèâîäèò ê
÷ ð å ç ì å ð í î é
ïðîäóêöèè  ïî-
ëîâûõ ãîðìî-
íîâ.

Îñíîâíîé çàäà÷åé ëåêöèè ÿâëÿ-
ëîñü ïðèâëå÷åíèå âíèìàíèÿ ñïåöèà-
ëèñòîâ ê øèðîêîé ðàñïðîñòðàíåííîñ-
òè â ïîïóëÿöèÿõ íåêëàññè÷åñêèõ ôîðì
âðîæäåííîé ãèïåðïëàçèè íàäïî÷å÷íè-
êîâ è âàæíîñòè ñâîåâðåìåííîãî èõ
êëèíè÷åñêîãî ðàñïîçíàâàíèÿ.

Â òî âðåìÿ êàê ðàñïðîñòðàíåííîñòü
êëàññè÷åñêèõ, äîñòàòî÷íî äåòàëüíî
èçó÷åííûõ, ñîëüòåðÿþùåé è âèðèëèçè-
ðóþùåé ôîðì èçâåñòíà è ñîñòàâëÿåò
îò 1 íà 7000 (Áðàçèëèÿ) äî 1 íà 20000
íîâîðîæäåííûõ (Íîâàÿ Çåëàíäèÿ),
ðàñïðîñòðàíåííîñòü íåêëàññè÷åñêèõ

Êîíñèëèóì â áîëüíèöå ïîñ. Èåíãðà. Ñëåâà íàïðàâî ñèäÿò: ïðîôåñ-
ñîð Ì.Íüþ, ïðîôåññîð Â.Ã. ×àñíûê, Ì.Å. Íèêèôîðîâà

Îáñóæäåíèå ëåêöèè ïðîôåññîðà Ì.Íüþ (â öåíòðå). Ñëåâà – ïðîôåñ-
ñîð Ì.È. Òîìñêèé, ñïðàâà – ïðîôåññîð Â.Ã. ×àñíûê
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ôîðì ñóùåñòâåííî âûøå â áîëüøèí-
ñòâå èññëåäîâàííûõ ïîïóëÿöèé (ðèñ. 1).

Çíà÷èòåëüíàÿ ÷àñòü ñëó÷àåâ íå-
êëàññè÷åñêîé ôîðìû ïàòîëîãèè  èìå-
åò äîñòàòî÷íî õàðàêòåðíûå êëèíè÷åñ-
êèå ïðèçíàêè (ðèñ. 2). Ñâîåâðåìåííîå
ðàñïîçíàâàíèå ýòèõ ñèìïòîìîâ è ëå-
÷åíèå, íà÷àòîå â âîçìîæíî áîëåå ðàí-
íåì âîçðàñòå, ïðåäîòâðàùàþò äåôîð-
ìàöèþ ôåíîòèïà ÷åëîâåêà, íåîáõîäè-

ìîñòü ïðîâåäåíèÿ äîðîãîñòîÿùåãî è
ñëîæíîãî õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ, à
òàêæå ïîçâîëÿþò èíôîðìèðîâàòü
þíîøåé è äåâóøåê î ñåìåéíîé ïðåä-
ðàñïîëîæåííîñòè ñòðàäàíèÿ.

Ïðè èññëåäîâàíèÿõ, ïðîâîäèìûõ â
õîäå ýêñïåäèöèè, îñíîâíîå âíèìàíèå
áûëî óäåëåíî îöåíêå ðàñïðîñòðàíåí-
íîñòè íèçêîðîñëîñòè, àðòåðèàëüíîé
ãèïåð- è ãèïîòåíçèè, âíåøíèõ ïðèçíà-

êîâ âîçìîæíûõ ãåíåòè÷åñêèõ àíîìà-
ëèé, îáóñëîâëåííûõ äåôåêòàìè, íà-
êàïëèâàåìûìè ó äåòåé îò áëèçêîðîä-
ñòâåííûõ áðàêîâ.

Ïðåäâàðèòåëüíûé àíàëèç ðåçóëü-
òàòîâ èññëåäîâàíèé ïîçâîëÿåò äîñòà-
òî÷íî óâåðåííî óòâåðæäàòü, ÷òî â ïî-
ïóëÿöèè øêîëüíèêîâ ýâåíîâ, ïðîæèâà-
þùèõ â þæíûõ ðàéîíàõ ßêóòèè, â 2 ðàçà
÷àùå, ÷åì â ïîïóëÿöèÿõ åâðîïåéñêîé
÷àñòè Ðîññèè, ðàñïðîñòðàíåíû íèçêî-
ðîñëîñòü, íàðóøåíèÿ àðòåðèàëüíîãî
äàâëåíèÿ.

Ñèíòèÿ Âàéëäåð ïåðåäàëà â äàð
Èíñòèòóòó ïðîáëåì ìàëî÷èñëåííûõ
íàðîäîâ Ñåâåðà ÑÎ ÐÀÍ è øêîëüíîìó
ìóçåþ â ï. Èåíãðà êîëëåêöèè ôîòîäî-
êóìåíòîâ, ñîáðàííûõ â êîíöå 19-ãî–
íà÷àëå 20-ãî â. Â. Èîõåëüñîíîì ïðè
èçó÷åíèè êîðåííîãî íàñåëåíèÿ, ïðî-
æèâàþùåãî íà òåððèòîðèè ñîâðåìåí-
íîé ßêóòèè. Êîëëåêöèÿ, âûâåçåííàÿ
âñêîðå ïîñëå ðåâîëþöèè  â ÑØÀ è íà-
õîäÿùàÿñÿ â íàñòîÿùåå âðåìÿ â Ìóçåå
íàöèîíàëüíîé èñòîðèè  (National
History Museum), äî ñèõ ïîð â ßêóòèè
íå âûñòàâëÿëàñü, à  ôàìèëèÿ èññëå-
äîâàòåëÿ áûëà èçâåñòíà â ÑÑÑÐ áîëü-
øå â èíîñòðàííîé òðàíñêðèïöèè. Ôóí-
äàìåíòàëüíûé òðóä Â. Éîõåëüñîíà
«Þêàãèðû è þêàãèðèçèðîâàííûå òóí-
ãóñû», âïåðâûå âûøåäøèé â ñâåò íà
ðóññêîì ÿçûêå â 2005 ã. áëàãîäàðÿ èíè-
öèàòèâå ñîòðóäíèêîâ Èíñòèòóòà ïðî-
áëåì ìàëî÷èñëåííûõ íàðîäîâ Ñåâå-
ðà è ëè÷íî äèðåêòîðà èíñòèòóòà ïðî-
ôåññîðà Â.Ðîááåêà, à òàêæå îôèöè-
àëüíàÿ ïåðåäà÷à êîëëåêöèè ôîòîäî-
êóìåíòîâ Ìóçååì íàöèîíàëüíîé èñòî-
ðèè ÑØÀ, áåç ñîìíåíèÿ, áóäóò ñïîñîá-
ñòâîâàòü êàê ðàçâèòèþ èññëåäîâàíèé
â îáëàñòè àíòðîïîëîãèè, òàê è ðîñòó
ñàìîñîçíàíèÿ íàðîäíîñòåé, íàñåëÿþ-
ùèõ Ðåñïóáëèêó Ñàõà (ßêóòèÿ).

Â öåëîì èññëåäîâàíèÿ, ïðîâåäåí-
íûå â ðàìêàõ íàó÷íîé ïðîãðàììû, ñî-
ñòîÿâøèåñÿ â õîäå ïîåçäêè, ñóùåñòâåí-
íî óãëóáèëè  íàøè ïðåäñòàâëåíèÿ î
ìåäèêî-ñîöèàëüíûõ àñïåêòàõ æèçíè
äåòåé êîðåííûõ ìàëûõ íàðîäíîñòåé,
íàñåëÿþùèõ Ðåñïóáëèêó Ñàõà (ßêó-
òèÿ), è çàëîæèëè îñíîâû äëÿ äàëü-
íåéøåãî ñîòðóäíè÷åñòâà ñ êëèíèêîé
Mount Sinai.

Ðèñ. 2. Êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè êëàññè÷åñêîé è íåêëàññè÷åñêîé ôîðì äåôèöèòà 21-ãèäðî-
êñèëàçû â ðàçíûå âîçðàñòíûå ïåðèîäû (ïî Ì.Íüþ)

Ðèñ.1. Ðàñïðîñòðàíåííîñòü êëàññè÷åñêîé è íåêëàññè÷åñêîé ôîðì äåôèöèòà 21-ãèäðî-
êñèëàçû â ðàçíûõ ïîïóëÿöèÿõ â ñðàâíåíèè ñ ðàñïðîñòðàíåííîñòüþ íåêîòîðûõ íàñëå-
äóåìûõ çàáîëåâàíèé (äàííûå Ì.Íüþ)


