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N30JIMPOBAHHBIN 1 CUHIPOMAJIBHBIN MYJIbTUKUCTO3 IIOYKH
Y IETEW: OCOBEHHOCTHY TEUYEHUWSI 1 TIOYEYHBINA ITPOTHO3
Hayunwit pykosooumens: kano. meo. Hayk, ooy. Anopeesa 3. d.
Kageopa paxyromemckou neouampuu
Canxm-Ilemepoypeckuii ecocyoapcmeenHblii neouampuieckutl
meouyunckuil ynugepcumem, 2. Canxm-Ilemepoype

AkTyanabHoCcTb. MynbTukucto3 nouku (MKII) gactas (1:1000-4300 HOBOPOKIEHHBIX) aHO-
Maust smOpuoreHesa. [Ipornos MKII 3aBUCHUT OT pa3BHBIICHCS KOMIIEHCATOPHOW TUNEPTpOodUn
(KI') u ¢ynxkuuu xontpanarepansHoit nouku (KIT). PaznuyaroT copaauueckyro M30JMPOBAHHYIO
(uMKII) u cuappomanbayto (cMKII) dopmy MKII BcaeacrBue myrtaruii psga reHoB (PAX2,
CHDL1L, ACE u npyrux).

Leab: OLICHUTD y JIeTEH Te€UEHUE U MOYEYHBIA TPOTHO3 MYJITUKHUCTO3a TOYKH.

Matepuansl u Mmetoabl. M3yden katamue3 MKII y 17 nereii B Bo3pacte ¢ 6 mecsies-17 ner.
JlnutenbHOCTH KaTamHe3a 4 mecsia-17 net. Y 5 (29%) u3 17 neteit panee BbiroiHeHA HEDPIKTOMHUS.
[TpoBeneHbr KOHTPOIb apTepuanbHoil runeprensun (Al'), pacueT cKOpoCTH KIIyOOUKOBOW (hribTpa-
uu (CK®) no ¢popmyne Schwartz u o6beMa mmodek o Gpopmyse yCedeHHOro AIUTUIca (JTHHa* IH-
puna*tonumua*0,53) mo Y3U. MonekyasipHO-TeHeTUYECKOe UCCIIEOBAaHNE BBIMOJIHEHO 2 JETSIM B
CBsI3U ¢ nojio3penreM Ha cMKII.

PesyabTaTsl M ux obcy:xkaenme. 13 17 nereit, y 11(65%) MKII nuarnoctupoBan npeHa-
TanbHO, y 6(35%) no 1 roga. U3 17 gereii y 15(88%) moarBepsxknen uMKII, y 2(12%) cMKII:
CHARGE-cunapowm senenacrsue myranuu CHD7 rena y manpunka 10mec ¢ CK® 59mn/mun, Renal-
Coloboma cunapom Beneactsue mytanuun PAX2 rena y mesouku 10 set ¢ AT u XBIIC3 (CK®D
35mn/mun). Y 2(12%) nereii ¢ MKII nuarnoctuposana AI'. YV 10(67%) u3 15 nereii ¢ uMKII nox-
tBepkaeHa KI' KII. ITporpeccupoBanue B XBII koncratupoBano y 10(67%) u3 15 nereit ¢ uMKII,
u3 HuX y 5(50%) B XBIIC1, y 3(30%) B XBIIC2, y 2(20%) B XBIIC3; vy 5(33%) nereii (B Bo3pacTe
70 2 neT) nmodeyHasi QyHKIUS COXpaHHa.

BoiBoabl: yctaHosneHsl U3 17 y 15(88%) nereit m3zonupoBanHas (opma MyJIbTHKHCTO3a
nouku ¢ ¢popmupoBanueM XBIIC1-C3 B 67%; cunapomanbHast Gopma y 2(12%) nereit, u3 Hux y
onuoi manuenTku ¢ Renal-Coloboma cunapomom XBITC3.
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