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кислоты. Следовательно, можно пред-
положить, что высокая частота мутант-
ного аллеля G полиморфизма I148M 
гена PNPLA3 у якутов с Сд 2-го типа 
может являться одной из причин нару-
шения механизма липидного обмена 
в печени, что требует тщательного ис-
следования на более крупных выбор-
ках популяций Якутии и дальнейшего 
исследования гена PNPLA3 у якутов с 
сахарным диабетом 2 типа.

Исследование поддержано програм-
мой развития биоресурсных коллек-
ций ФАНО (проект №0556-2017-0003).
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С.И. Софронова
АРТЕРИАЛЬНАЯ ГИПЕРТОНИЯ И МЕТАБО- 
ЛИЧЕСКИЙ СИНДРОМ У КОРЕННЫХ МАЛО- 
ЧИСЛЕННЫХ НАРОДОВ СЕВЕРА В ЯКУТИИ

Исследование проводилось на севере Якутии, где проживают коренные малочисленные народы Севера. Выявлена высокая распро-
страненность артериальной гипертензии у взрослого населения, наиболее высокая частота её отмечалась в анабарском районе. Изучена 
частота встречаемости метаболического синдрома (МС) у коренных малочисленных народов Севера в Якутии. наиболее часто МС встре-
чается у эвенков, наименее – у чукчей. У женщин МС встречался значительно чаще по сравнению с мужчинами.

Ключевые слова: коренные малочисленные народы Севера, артериальная гипертензия, метаболический синдром.

The research was conducted in the north of Yakutia in places of compact residence of indigenous people of the North. High prevalence of 
hypertension in the adult population was revealed, it’s the highest rate was observed in Anabarsky district. We studied the frequency of metabolic 
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syndrome (MS) in the small indigenous people of Yakutia. The highest frequency of MS was 
identified in the Evenks and the lowest among the Chukchi. At women MS was met significantly 
more often compared to men.

Keywords: small indigenous people of the North, arterial hypertension, metabolic syndrome.
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Сердечно-сосудистые заболевания 
в Якутии, как и в целом по россии, в 
структуре всех причин смертности на-
селения занимают лидирующее поло-
жение (45,4%). По данным Госкомста-
та, с 2013 по 2015 г. заболеваемость 
всего населения Якутии болезнями 
системы кровообращения (бСК) со-
храняется на одном уровне, а смерт-
ность от них снизилась незначительно 
– на 0,9%, что составляет 45,4% [2]. 
несмотря на то, что отмечается тен-
денция к снижению смертности от бСК 
(403,7 на 100 тыс. чел. населения в 
2013 г., 406,5 в 2014, 386,7 в 2015 г.), 
смертность от ИбС имеет тенденцию к 
росту (152,3 на 100 тыс. чел. в 2013 г., 
162,7 в 2014, 167,5 в 2015), также как 
и от инфаркта миокарда (23,6; 23,2; 
37,7 соответственно). Определенная 
роль в этом принадлежит метаболи-
ческому синдрому (МС). данный син-
дром – одна из широко обсуждаемых 
проблем в современной медицине. 
актуальность его изучения обуслов-
лена высокой распространенностью в 
мире (по данным ряда авторов, от 20 
до 40%) и высокой частотой раннего 
развития атеросклероза и его ослож-
нений, таких как инфаркт миокарда 
и мозговой инсульт. распространен-
ность МС увеличивается с возрастом, 
особенно в средней возрастной группе 
(30-40%) [1,6,7], зависит от пола, воз-
раста, этнической принадлежности и 
колеблется в довольно широком диа-
пазоне: среди мужского населения – 
от 8% в Индии до 25% в СШа, среди 
женского – от 7% во Франции до 46% 
в Иране [4,5]. По данным проведен-
ных в начале 2000-х гг. исследований, 
среди коренного населения Эвенкии 
отмечается значительное увеличение 
распространенности артериальной 
гипертонии (аГ) (44,6%) и избыточ-
ной массы тела (42,4% у мужчин и 
51,7% у женщин) [3]. В Якутии кроме 
коренных жителей – якутов проживают 
представители коренных малочислен-
ных народов Севера (КМнС) (долганы, 
эвенки, эвены и т.д.). Выделение их как 
отдельных этносов в ранее выполнен-
ных исследованиях по изучению рас-
пространенности МС не проводилось. 
Однако проведение такого исследова-
ния среди коренных малочисленных 
народов Севера имеет важное клини-
ческое значение, учитывая изменения 
традиционного уклада их жизни, ха-
рактера питания, высокой распростра-
ненности аГ.

Цель исследования – изучение 
частоты встречаемости артериальной 
гипертензии и метаболического син-
дрома у коренных малочисленных на-
родов Севера в Якутии.

Материалы и методы исследова-
ния. набор материала для исследо-
вания осуществлен в экспедиционных 
условиях в северных районах Якутии 
в местах проживания коренных на-
родов Севера: в селах Колымское, 
андрюшкино нижнеколымского рай-
она, Юрюнг-хая, Саскылах анабар-
ского района, Тополиное Томпонского 
района, нелемное Верхнеколымско-
го района. Всего в 4 районах: ана-
барский (анабар), нижнеколымский 
(н.Колыма), Верхнеколымский (В. Ко-
лыма), Томпонский (Томпо) осмотре-
но 686 чел. в возрасте от 20 до 70 лет 
(табл.1). Среди осмотренных женщин 
было одинаково больше, чем мужчин 
(р<0,05). Средний возраст не имел 
особых различий.

для сравнительного анализа из 410 
представителей коренных малочис-
ленных народов были сформированы 
5 групп лиц по этническому признаку 
(табл.2). 

Критерии включения: Представите-
ли коренных малочисленных народов 
Севера (долганы, эвены, эвенки, чук-
чи, юкагиры).

Критерии исключения: представи-
тели некоренных национальностей и 
якуты.

За артериальную гипертонию при-
нимался уровень ад≥140/90 мм рт.ст. 
(российские рекомендации, разрабо-
танные Комитетом экспертов ВнОК, 
2004, 2009). Выборка формировалась 
согласно спискам работников, находя-
щимся в администрации поселков. От-
клик составил 76%. 

Программа исследования включа-
ла в себя: опрос по анкете для оценки 
объективного состояния; информиро-
ванное согласие респондента на про-

ведение исследований, сдачу крови 
(согласно протоколу этического коми-
тета); антропометрическое обследова-
ние с измерением роста и массы тела; 
забор крови из локтевой вены в утрен-
ние часы натощак с 12-часовым воз-
держанием от пищи; измерение окруж-
ности талии в сантиметрах проводили 
ниже грудной клетки над пупком, в се-
редине расстояния между нижним бо-
ковым краем ребер и вершиной гребня 
подвздошной кости (NIH,1998); окруж-
ности бедер на уровне ягодиц, где наи-
большая окружность. 

лабораторные методы исследова-
ния включали определение липидного 
спектра крови (ОхС, ТГ, хС-лВП, хС-
лнП), определение уровня глюкозы. 

МС был диагностирован по кри-
териям ВнОК, 2009 г.: основной при-
знак: аО (абдоминальное ожирение) 
(ОТ ≥80 см у женщин, ≥94 см у муж-
чин); дополнительные критерии: аГ 
(ад >130/85 мм рт.ст.), уровень ТГ 
≥1,7 ммоль/л; уровень лВП-хС <1,0 
ммоль/л у мужчин, <1,2 ммоль/л у жен-
щин; уровень лнП-хС >3,0 ммоль/л; 
гипергликемия натощак (глюкоза в 
плазме крови натощак ≥ 6,1 ммоль/л) 
или нарушение толерантности к глю-
козе (глюкоза в плазме крови через 2 
ч после нагрузки глюкозой в пределах 
≥7,8 и ≤11,1 ммоль/л).

Статистическую обработку данных 
проводили с помощью стандартных 
методов математической статистики, 
используя пакет программ SPSS (вер-
сия 17.0).

Исследование проводилось в рам-
ках нИр Янц КМП «Вклад метабо-
лического синдрома в развитие ате-
росклероза коронарных артерий у 
жителей Якутии», нИОКр «разработка 

Гендерная характеристика коренных малочисленных народов Севера 
по районам в Якутии

Анабар Н. Колыма В. Колыма Томпо
Всего, n 274 182 89 141
Мужчин, n(%) 81(29,6) 66 (36,3) 35(39,4) 51 (36,2)
Женщин, n(%) 193 (70,4) 116 (63,7) 54 (60,6) 90 (63,8)
Средий возраст, лет 46,33±0,81 47,04±0,87 47,3 ±2,5 43,02±0,98

Гендерная характеристика коренных малочисленных народов Севера в Якутии 
по этнической принадлежности

Долганы Эвены Эвенки Чукчи Юкагиры
Всего, n 85 141 67 40 77
Мужчин, n (%) 26 (30,6) 51 (36,2) 13 (19,4) 20 (50) 34(44,2)
Женщин, n (%) 59 (69,4) 90 (63,8) 54(80,6) 20 (50) 43(55,8)
Ср.возраст, лет 44,93±1,56 43,02±0,98 48,37±1,64 39,73±1,93 46,49±1,54

Таблица 1

Таблица 2
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новых технологий лечения и прогно-
зирования риска артериальной гипер-
тензии и инсульта в республике Саха 
(Якутия)» (Госконтракт №1133).

Результаты и обсуждение. В ходе 
проведенного исследования нами 
была выявлена распространенность 
аГ у взрослого населения в северных 
районах Якутии, проживающих в рав-
ных климатических условиях. Так, во 
всех районах отмечалась высокая рас-
пространенность аГ, причем наиболее 
высокая частота аГ – в анабарском 
районе (рис.1).

Учитывая, что основным критерием 
МС, по критериям ВнОК (2009), явля-
ется абдоминальное ожирение, нами 
была определена частота аО у различ-
ных этнических групп населения. Во 
всех группах отмечается высокая ча-
стота аО – от 47,5% у чукчей до 79,1% 
у эвенков (рис.2). У женщин отмечают-
ся статистически значимые различия в 
частоте аО по сравнению с мужчина-
ми. Следует отметить, что одинаково 
высокая частота аО, как у мужчин, так 
и у женщин, отмечалась у юкагиров по 
сравнению с другими этносами.

нами проведено сравнение часто-
ты встречаемости МС у обследуемых 
этносов по критериям ВнОК (2009) 
(рис.3). наибольшая частота МС была 
выявлена у эвенков, наименьшая у 
чукчей. Столь большая разница в ча-
стоте МС обусловлена гендерными 
различиями в этих группах, а именно  
высокой частотой МС у женщин.

Учитывая традиционные истори-
чески сложившиеся существенные 
различия в уровне физической актив-
ности и в других характеристиках об-
раза жизни между мужчинами и жен-
щинами, раздельно для них проведена 
оценка частоты МС в сравниваемых 
группах (рис.4). Существенный вклад 
в частоту МС среди взрослого насе-
ления внесли женщины. Среди них 
МС встречается порой чаще в 3 раза и 
более, чем у мужчин эвенов и чукчей, 
различия между ними статистически 
значимые (p<0,001), при этом часто-
та одинаково высокая, достигающая 
85,1% у эвенкиек.

Заключение. Таким образом, нами 
выявлена высокая распространен-
ность артериальной гипертонии в от-
даленных северных районах рС(Я), 
где проживают представители корен-
ных малочисленных народов Севера. 
артериальная гипертония порой труд-
но корригируется монотерапией гипо-
тензивными препаратами. Высокий 
риск развития сердечно-сосудистых 
осложнений диктует необходимость 
дальнейшего углубленного изучения 
всех факторов, влияющих на форми-
рование здоровья населения в райо-
нах компактного проживания коренных 
малочисленных народов Якутии. Так- 

 
же выявлена высокая частота метабо-
лического синдрома у обследованных 
этносов, обусловленная изменением 
традиционного уклада жизни, харак-
тера питания, низкой физической ак-
тивностью. наиболее высокая частота 
метаболического синдрома отмеча-
лась у женщин. данное исследование 
подтверждает высказывание научной 
общественности о метаболическом 
синдроме как «пандемии XXI века».
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Рис.1. Частота встречаемости артериальной гипертонии  
у коренных малочисленных народов Севера в Якутии

Рис.2. Частота абдоминального ожирения среди коренных малочислен-
ных народов Севера в Якутии. * p<0,05, ** p<0,0001 – значимость разли-
чий по гендерному признаку

Рис.3. Частота метаболического синдрома у коренных мало-
численных народов Севера в Якутии

Рис.4. Частота метаболического синдрома у коренных малочислен-
ных народов Севера в Якутии в зависимости от пола (по критериям 
ВнОК,2009). ** p<0,001– значимость различий по гендерному признаку
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Введение. дентаторубропалли-
долюисовая атрофия (дрПла) (MIM 
125370) – аутосомно-доминантное 
нейродегенеративное заболевание, 
характеризующееся вариабельностью 
комбинаций прогрессирующей атак-
сии, эпилепсии, миоклонуса, хореоате-
тоза и деменции. Заболевание может 
начаться в возрасте от 1-го до 6-го де-
сятилетия жизни. Причиной заболева-
ния является экспансия CAG-повторов 
в гене DRPLA, локализованном на 
хромосоме 12p13, кодирующем белок 
с неустановленной функцией (атро-
фин) [3]. В норме число тандемных 

CAG-повторов составляет ≤36, а при 
патологии – от 40 до 100 [1, 2]. Важным 
диагностическим признаком дрПла яв-
ляется выявление на Мр-томограммах 
головного мозга, помимо неспец-
ифических атрофических изменений 
мозжечка, ствола мозга и больших 
полушарий, очагов демиелинизации 
в белом веществе перивентрикуляр-
ной области и семиовального центра 
больших полушарий [1]. В семьях, отя-
гощенных дрПла, нередко наблюда-
ются антиципация и феномен «отцов-
ской передачи». Продолжительность 
болезни обычно не превышает 15 лет. 
Морфологически дрПла характеризу-
ется дегенеративными изменениями 
в зубчатом ядре, наружном сегмен-
те бледного шара и их проекционных 
зонах в красном и люисовом ядрах, 
атрофией коры больших полушарий 
[4]. анализ клинико-генетических кор-
реляций показал, что различная сте-
пень экспансии (CAG)-повторов гена 
DRPLA приводит к манифестации двух 
различных по клиническому синдрому 
и тяжести фенотипов болезни. При 
небольшой степени экспансии (CAG)-
повторов гена DRPLA наблюдаются 
более поздний дебют и развитие хоре-
оатетоза, атаксии, психических нару-

шений («псевдохорея»), в то время как 
у больных с максимальной длиной по-
втора гена DRPLA болезнь проявляет-
ся в более раннем возрасте тяжелым 
синдромом прогрессирующей миокло-
нус-эпилепсии и деменцией [5, 8].

В настоящее время дрПла считает-
ся этническим заболеванием японцев, 
распространенность составляет от 0,2 
до 0,7 на 100 000 [8], в то время как 
в европе и америке описаны только 
единичные случаи [3, 4, 7, 8]. По дан-
ным республиканского генетического 
регистра, в Якутии количество паци-
ентов с мозжечковым синдромом 519, 
80% из них приходится на аутосомно-
доминантную спиноцеребеллярную 
атаксию (адСца) 1-го типа, при этом 
20% форм остаются неидентифициро-
ванными [2]. Как известно, республика 
Саха (Якутия) является кластером на-
копления Сца1, частота распростра-
ненности которой за последние 21 
год удвоилась, достигнув 46 случаев 
на 100 000 населения [6]. Учитывая 
распространенность дрПла в Восточ-
ной азии (Япония), актуальным пред-
ставляется изучение данной формы 
мозжечковой атаксии в сибирских по-
пуляциях, где регистрируются неиден-
тифицированные формы адСца. 

М.а. Варламова, И.а. николаева, е.е. Гуринова, а.л. Сухо-
мясова, а.н. ноговицина, н.р. Максимова
ДЕНТАТОРУБРОПАЛЛИДОЛЮИСОВАЯ 
АТРОФИЯ В ВЫБОРКЕ НЕИДЕНТИФИ-
ЦИРОВАННЫХ СПИНОЦЕРЕБЕЛЛЯРНЫХ 
АТАКСИЙ В ЯКУТИИ

Проведен клинико-генеалогический и молекулярно-генетический анализ на наличие мутаций в гене DRPLA у больных с неидентифи-
цированной формой мозжечкового синдрома в Якутии. 

Экспансия CAG–повторов в гене DRPLA обнаружена у четверых членов якутской семьи. Клинические симптомы данных больных ден-
таторубропаллидолюисовой атрофией (дрПла), редкой формой аутосомно-доминантных спиноцеребеллярных атаксий – атаксия, экс-
трапирамидные и психические нарушения – можно отнести к более позднему дебюту при небольшой степени экспансии CAG-повторов.

Ключевые слова: дентаторубропаллидолюисовая атрофия (DRPLA), экспансия тринуклеотидных повторов, аутосомно-доминантное 
заболевание.

A clinical genealogical and molecular genetic analysis for the presence of mutations in the DRPLA gene in patients with an unidentified form of 
cerebellar syndrome in Yakutia was carried out. 

Expansion of CAG repeats in the DRPLA gene was found in four members of the Yakut family. Clinical symptoms of patients with dentatorubral-
pallidoluysian atrophy (DRPLA), a rare form of autosomal dominant spinocerebellar ataxia, from the Yakut family – ataxia, extrapyramidal and 
psychiatric disorders – it can be attributed to a later debut with a small degree of expansion of CAG repeats. 

Keywords: dentatorubral-pallidoluysian atrophy (DRPLA), expansion of trinucleotide repeats, autosomal dominant disease.
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