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SIIUTUILI KOBUJIUATUA NACAUTAH BOJIAJAPJA KJIMHUK-
PEHOTHUIIMK BA 'EHETUK XYCYCUATIAPHUHI' TUATHOCTHUK
AXAMMUATH

3aupos H.M., I'aiioueB A.A

Camapkang /laBnat Tu60uér yausepcurer, Heponorus xadeapacu (Camapkana maxpu)

JoazapOiauru. OmuTum KOOWIUATHM mMacailumm OoJjanapaa 53HC Ky
yupaluran ceHcop Oy3mnumuiapjaan oupu 0YViaud, HyTK, KOTHUTHB PUBOKJIAHMIII,
WOKTUMOUM MoOCHaIlyB Ba Xa€T cudarura Kuaaui calOuii TabCcUp KypcaTaju.
DMWUTUIT KOOUTUATUHUHT TyFMa Ba dpTa OPTTUPWITaH Macaluiiy KYI XoJuiapa
TeHETHUK OMWUIAp OuiaH OOFIMK OYnu0, KIMHUK-(PEHOTUNHK HAMOEH OViuIi
napaxacu Typauda kewdamu. Iy caGabmu sSmuTvimn  KOOWIMSTH TacairaH
OoJanapaa KIMHUK-(DEHOTUNUK XyCyCUATIIapHU OaxoJalll, Upcuil OMUJIJIapHU dpTa
aHUKJIAIl Ba YJIAPHUHT JUArHOCTUK aXaMHUSTHHU acocCialll 3aMOHABUM e uaTpus,
OTOPUHOJIAPUHTOJIOTUSI Ba TUOOWI T'€HETUKAHUHT MyXUM MyaMMOoJIapuJaH Oupu
XucoOIaHaIu.

Makcaa. DumTuin KOOWJIUATH TacaiiraH Oojanapaa KIWMHHK-(EHOTHIIMK Ba
T€HETUK XYCYCHUSTIAPHUHT AUArHOCTHK aXaMHUSATUHM OaxoJiall xamJia YJapHUHT
KacaJUIMK OFUPJIUTH Ba MIPOTHO3MHU aHUKJIAIIAArd YPHUHU acoCanl.

Marepuan Ba ycy/uiap. TaakuKOTAa SIIUTUINT KOOWJUATH MacalWIM TaIIXUCH
KyHunaTan OoJyiajap KIMHHK, ayJIAOJIOTHK, MHCTPYMEHTAI Ba MOJICKYJISP-TCHETHK
ycymutap €pmamuaa  KomIuieke OaxonaHmu. KnwHwk Oaxomamijga aHamHE3,
OTOPUHOJIAPUHTOJIOTUK  KYPUK, TICUXOHEBPOJOTMK  XOJIAT  XaMJla  HYTK

PUBOXKIIAHUINN Japa)kacl aHWKJIAHAW. AYAWOJIOTHK TEKIMpyBiap cudaruga
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oroakyctuk smuccus (OAE), ToHan ayauomeTpuisi, aBTOMATJAIITHPUITaH Ba
KeHralTUpWIral »SHMTUIl 4Yakupwiran norenuuaimapu (ABR/BERA), ASSR
XaMJla TUMIIAHOMETpUS KYJUTaHWIAU. ['€HeTUK Taxjimiapaa SIIUTUIT KOOWIHATH
nacaiuimm ounan 6oriauk 6ynran GJB2, GJB6, SLC26A4 Ba Gomika reHiapaaru
MAaTOT€H BapUaHTIAp MOJICKYJSIP-TEHETHK YCyJUlap OpKaiu ypranwiaud. KnuHuk-
(EeHOTUNHK XyCYCHUSITIap TEHETHK HaTKajlap OuilaH TaKKOCIaHUO, YJapHUHT
¥3apo OOFIUKJINTY 0ax0JIaH N,

Hatmxanap. KiauHUK-ayIMOJIOTUK — TEKIIMPYBIApP  JIIUTUIN  KOOWJIMSATH
NMACalMIIMHUHT Japa)kacl Ba TYpUHHM 3pTa aHUKJIAIIAAa acOCUM JIMarHOCTHK
axamusTra osra Oymu0, aiinukca ABR Ba ASSR TekmmpyBmapu ST
aHAJTM3aTOPUHUHT (YHKIIMOHAT XOJIATUHU OOBEKTUB 0axoJialll UMKOHUHU Oep/iu.
AyAMONIOTUK TEKIIMpYBJIap/la AaHWKJIAHTaH Yy3rapuiuriap KIWHUK-()EHOTUITUK
XycycusTiaap OuiaH y3apo OOFJIUMKJIMIU Ky3aTWiIAu. by »3ca  ayauosioruk
HaTWKalapHu HadakaT TAlIXUC KYHuI, OalKy KacaJsTMK OFUPJIUTUHU OaxoJiall Ba
IIPOTHO3JIAIIJIA XaM KyJUlall MyMKHAHJIMTHHU KypCcaTau.

Monekynsip-TeHETUK TEKIIUPYBIAp JIIUTUIN KOOWIMATH MACAHUITUHUHT WUPCUN
MIAKUIAPUHUA  aHHUKIamga MyxXuM Ypud Tytau. GJB2 Ba Oomka rennmapaa
aHUKJIAHTaH TATOTEH BapUaHTIAp SUIUTHII MMACAWUINIUHUHT OFUP Japakajapu
OwIaH KYNpOK OOFIUKJIMIU Ky3aTHWIAU. '€ HEeTUK Y3rapuIuiapHu aHUKJIAIl KIMHUK
Oenrmnmapy Xaau TYJIUK MIAKJUTAaHMaraH ¢EKA OJTUOJIOTHSICK HOAHWK OYnrad
XoJIaTiiapfia XaM KaCaUIMKHUHT MPCUM TaOWMaTUHU OOBEKTHB TaCIUKJIAII
UMKOHUHM Oepau. by ycymiap CHUHAPOMUK Ba HOCHHJIPOMHMK — SIIATHII
nacalummHu (apkiaiml, TeHETHK MaciaxaT Oepull xamja KEeHWHTH Ky3aTyB Ba
peadbmuTalys TAKTUKACUHY OeTUiIalia MyXuM axaMHsT KacO 3Tajlu.
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KnuHuK-(peHOTHNHK Ba T€HETUK TaXJIWJUIap SIIATHIN KOOWJIUSATH MMaCAMHIIIMHUHAT
PUBOXJIAHUININUIA UPCUHA OMUJUIAp MYXUM VpUH TYTHIIMHH KypcaTau. IlaTtoren
TCHETUK BapUAHTIAPHUHT AHWKJIAHUINHM, ODIIUTHII MACAHUIIUHUHT  OFHUD
napaxangapy, HYTK PHUBOXJIAHUIIMHUHT KEYUKHUINM Ba KYymKUM4Ya (HEHOTHUITHK
oenrunap OuiaH OOFIMKIUTH Ky3aTWIAUW. AMWHMKCA HWKKA aJJISJUTM I1aTOT'eH
BapUaHTJIap MaBxKy/ Oynaran OoJiajap/a 3MUTUII KOOWJIMATUHUHT OFUP Aapakaja
MacalMIg Ba ApPTa peaOUIMTALMATAa YXTUEK FOKOPH dKAHIUTH aHUKJIaHIH.
XyJjoca. DmuUTHII KOOWIMATH TMacairaH OoJsiamapia 3pTa Ba aHHUK TaIIXHC
Kyinma (akaT KIMHUK 0Oaxonamr erapiad 3Mac. AyIUOJIOTHK TEKIITUPYBIAp
SUIMTHIN  AHAIM3ATOPUHUHT  (PYHKIIMOHAN XOJAaTUHU OOBEKTHB OaxoJaca,
MOJIEKYJISIPp-TEHETUK TaxJIWUIap KAaCaJUIMKHUHT WPCUW cababiapvHU aHUKJIAII
UMKOHUHU Oepaan. KIMHUK-(EHOTUIIUK XYCYyCHSATIApHU TEHETHK MablIyMOTIAp
Ownan Oupranukiaa Oaxojanl KacayUIMK JTHOJIOTHSICH, OFUPJIMK Japakacu Ba
MPOTHO3WHU aHWKJamra épaam Oepaau. IIIyHWHT ydyH SIIUTHIN KOOWIHSTH
nacaiiran  Oojanapjia ayaudoJOTHK TEKIIUPYBJIAp Ba  MOJICKYISP-TCHETHK
TaxXTWJIAQPHA OWPJIAIITUPTaH KOMILIEKC JTUArHOCTHK CHJAIIYB 3pTa TaIlIXHC,
maddepeHnnan  AUArHOCTUKA, IPOTHO3MAIl  XamJa JIaBoJiall-peaOrInuTaIlys
TaKTUKACHHU ONTHMAJUIAIITHPHIIIA FOKOPH aMaJInid aXaMHsTIa 3ra.

Kaaut cy3nap: smutuimn KOOWIMATH macaiuid, Oojanap, KIWMHUK-()EHOTHII,
Monekyisip reneruka, GJB2, GIB6, SLC26A4, aynuonorusa, ABR, BERA, ASSR,

OTOAKYCTHUK OMHUCCHAA, OpTa TaAlIXUC, AMArHOCTHUKA.
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