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Вве де ние
Изу че ние мо ле ку ляр но-ге не ти че с ких ос нов ожи ре ния
яв ля ет ся од ной из ак ту аль ных про блем со вре мен ной
ме ди ци ны. Ге не ти че с кая ге те ро ген ность ожи ре ния,
слож ное вза и мо от но ше ние меж ду ге на ми «ожи ре ния»
и «ге на ми-по соб ни ка ми» за труд ня ет ре ше ние этой
про бле мы. К на сто я ще му вре ме ни ус та нов ле на ге не -
ти че с кая при ро да не ко то рых мо но ген ных форм за бо -
ле ва ния. Имен но до сти же ния мо ле ку ляр ной ге не ти -
ки, им му но ге не ти ки пре до пре де ли ли воз мож ность уг -
луб лен но го изу че ния та ких форм за бо ле ва ния.
Прак ти че с ки на про тя же нии все го XX ве ка за ко ны
Мен де ля при мо но ген ных за бо ле ва ни ях счи та лись не -
зыб ле мы ми. Од на ко в кон це 80-х го дов XX ве ка был
от крыт фе но мен ге ном но го им прин тин га, ко то рый,
яв ля ясь ис клю че ни ем из пра вил, поз во ля ет объ яс нить
осо бен но с ти на сле до ва ния не ко то рых за бо ле ва ний.
Ге ном ный им прин тинг – би о ло ги че с кий фе но мен мо -
ди фи ка ции спе ци фи че с ких ге нов или сег мен тов ДНК
на эта пе га ме то ге не за в ау то сом ных хро мо со мах, ко то -
рый ли ми ти ро ван при над леж но с тью ге нов ма те рин -
ской или от цов ской ко пии. Ге ны экс прес си ру ют ся в
за ви си мо с ти от то го, от ко го из ро ди те лей они унас ле -
до ва ны. Ус та нов ле но, что око ло 1% ге но ма че ло ве ка
яв ля ет ся суб ст ра том для им прин тин га. Би о ло ги че с кая
роль им прин тин га не оп ре де ле на, а ме ха низ мы это го
фе но ме на ма ло изу че ны. По ла га ют, что мо ди фи ка ция
ге нов обус лов ле на ме ти ли ро ва ни ем спе ци фи че с ких
ос тат ков ци то зи на в це пи ДНК и про цесс этот про ис -
хо дит в яй це клет ке или спер ма то зо и де. Ге ном ный им -
прин тинг на зы ва ют эпи ге не ти че с ким фе но ме ном, и,
в от ли чие от му та ции, по сле до ва тель ность нук ле о ти -
дов при этом про цес се не из ме ня ет ся. Бо лее то го, фе -
но мен им прин тин га мо жет ис че зать в про цес се га ме -
то ге не за и вновь по яв лять ся ис хо дя из по ло во го при -
зна ка. Так, к при ме ру, ме ти ли ро ван ный ген, на сле ду е -
мый муж ской осо бью от ма те ри, бу дет не ме ти ли ро ван
в про цес се спер ма то ге не за, и этот не ме ти ли ро ван ный
ген, пе ре дав ший ся уже его до че ри, дол жен ре ме ти ли -
ро вать ся в про цес се оо ге не за. В ре зуль та те та ко го раз -
ли чия, на сле ду е мая от ма те ри ко пия ДНК от ли ча ет ся
от на сле ду е мой от цов ской ко пии. Та кое раз ли чие от -
ра жа ет ся в экс прес сии ге нов, не смо т ря на то, что нук -

ле о тид ная по сле до ва тель ность двух ко пий ДНК иден -
тич на. Про цесс им прин тин га при во дит к инак ти ва -
ции от цов ской или ма те рин ской ко пии не ко то рых ге -
нов. На ру ше ние про цес са им прин тин га при му та ции
обус лов ли ва ет по вы шен ную или сни жен ную экс прес -
сию им прин тин го вых ге нов. 
От кры тие ге ном но го им прин тин га поз во ли ло объ яс -
нить осо бен но с ти раз ви тия и на сле до ва ния та ких за -
бо ле ва ний как «тран зи тор ный» не о на таль ный ди а бет
[1], син д ром Пра де ра-Вил ли (СПВ), син д ром Бек ви -
та-Ви де ма на [5]. 

Ме то ды
Ка ри о ти пи ро ва ние про во ди лось по стан дарт ной ме -
то ди ке в МГНЦ РАМН (зав. – д. б. н. А.В. Поляков). 
ДНК вы де ля ли из об раз цов кро ви па ци ен тов и ро ди -
те лей ме то дом вы са ли ва ния. 
Ги б ри ди за ция in situ про во ди лась c зон дом SNRPN, спе -
ци фич ным для кри ти че с ко го ре ги о на 15 хро мо со мы.

Ре зуль та ты и об суж де ние
При во дим на блю де ние син д ро ма Пра де ра-Вил ли с
ре зуль та та ми мо ле ку ляр но-ге не ти че с ко го об сле до ва -
ния.
А.К, 12 лет (рис.1), по сту пи ла в ЭНЦ РАМН с жа ло ба ми на из бы -

точ ную мас су те ла, по вы шен ный ап пе тит, за держ ку тем пов фи зи че -

с ко го и по ло во го раз ви тия, за держ ку пси хо мо тор но го раз ви тия. Из

анам не за из ве ст но, что де воч ка ро ди лась в срок с мас сой те ла 2500 г,

рос том 48 см. В пер вые не де ли жиз ни на блю да лась вы ра жен ная ги -

по то ния мышц, от каз от еды. Со 2 го да жиз ни от ме ча ет ся по вы ше -

ние ап пе ти та, из бы точ ное раз ви тие под кож но-жи ро вой клет чат ки.

В воз ра с те 11 лет у де воч ки по яви лись жа ло бы на жаж ду, уча щен ное

мо че и с пу с ка ние. Гли ке мия в те че ние су ток ва рь и ро ва ла от 6,3

ммоль/л (на то щак) до 20,9 ммоль/л (по сле при ема пи щи). 

При по ступ ле нии в кли ни ку мас са те ла 67 кг, рост 141,5 см, ИМТ=

33,5 кг/м2. Под кож но-жи ро вая клет чат ка раз ви та из бы точ но, рас -

пре де ле на рав но мер но. Ин тел лект сни жен. Ап пе тит по вы шен. По -

ло вое раз ви тие по Тан не ру: 0-1. По вну т рен ним ор га нам без осо бен -

но с тей. В хо де пе ро раль но го глю ко зо то ле рант но го те с та гли ке мия:

0 мин. – 5,9 ммоль/л, 60 мин – 14,1 ммоль/л, 120 мин – 12,2

ммоль/л. Ин декс ин су ли но ре зи с тент но с ти по HOMA= 1,2 (нор ма

1-2), I и II фа зы се к ре ции ин су ли на ни же 1-ой про цен ти ли (рис.2).

Ан ти те ла к глю та мат де кар бок си ла зе 0,3 Ед/л (нор ма до 1 Ед/л), ан -
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О р и г и н а л ь н ы е  р а б о т ы

ти те ла к ос т ров ко вым клет кам – отр., ан ти те ла к ти ро зин фо с фа та -

зе – отр. Ре зуль та ты про бы с кло фе ли ном на вы брос СТГ: 0 мин –

0,25 нг/мл, 30 мин – 1,3 нг/мл, 60 мин  – 2,4 нг/мл, 90 мин – 1,7

нг/мл, 120 мин – 0,5 нг/мл.

Ре зуль тат ци то ге не ти че с ко го ис сле до ва ния: Ка ри о тип 46ХХ.

При мо ле ку ляр но-ге не ти че с кой ис сле до ва нии зон дом SNRPN вы -

яв ле на ма те рин ская дуп ли ка ция (от цов ская ал лель от сут ст ву ет) в

кри ти че с ком ре ги о не 15 хро мо со мы, ко то рая спе ци фич на для син -

д ро ма Пра де ра-Вил ли. 

У боль ной име ет ме с то сни же ние I и II фа зы се к ре ции
ин су ли на, и не смо т ря на мор бид ное ожи ре ние, чув ст -
ви тель ность к ин су ли ну со хра не на. Сни же ние функ -
ции β-кле ток при син д ро ме Пра де ра-Вил ли не ас со -
ци и ро ва но с им мун ны ми на ру ше ни я ми. У боль шей
ча с ти боль ных чув ст ви тель ность к ин су ли ну не сни -
же на, что од на ко не ис клю ча ет со че та ния дис функ -
ции β-кле ток с ин су ли но ре зи с тент но с тью. 
Рас про ст ра нен ность СПВ со став ля ет 1 слу чай на
25000 но во рож ден ных [6]. Ха рак тер ны ми кли ни че с -
ки ми про яв ле ни я ми в пе ри од но во рож ден но с ти яв ля -
ют ся: вы ра жен ная мы шеч ная ги по то ния, сни жен ный
ап пе тит. Не сколь ко по зд нее по яв ля ет ся по ли фа гия и
ожи ре ние. Де ти с син д ро мом Пра де ра-Вил ли име ют
пло хие тем пы рос та, уко ро чен ные ки с ти и сто пы, ти -
пич ное вы ра же ние ли ца, за держ ку тем пов по ло во го
раз ви тия (ги по го на до т роп ный ги по го на дизм) с тен -
ден ци ей к ран не му ад ре нар хе, ос тео по роз и в не ко то -
рых слу ча ях ги по пиг мен та цию. Низ кий рост боль ных
син д ро мом Пра де ра-Вил ли ча с тич но обус лов лен СТГ
(cома то т роп ный гор мон)-де фи ци том. Ха рак тер ны ми
чер та ми это го син д ро ма так же яв ля ют ся: на ру ше ние
пси хо мо тор но го раз ви тия, эмо ци о наль ная не ста биль -

ность. При бли -
зи тель но у каж -
до го вто ро го
боль но го син д -
ро мом Пра де -
ра-Вил ли раз -
ви ва ет ся са хар -
ный ди а бет или
на ру ше ние то -
ле рант но с ти к
глю ко зе.
У боль ных син -
д ро мом Пра де -
ра-Вил ли при
ци то ге не ти че с -
ком об сле до ва -
нии вы яв ля ет ся
де ле ция длин -
но го пле ча 15
х р о  м о  с о  м ы .
Ин те рес но, что
де ле ция иден -
тич но го ре ги о -
на 15 хро мо со -
мы (бан ды
15q.11-13) об -
на ру жи ва ет ся и
при дру гом, от -
лич ном по кли -

ни че с ким про яв ле ни ям от син д ро ма Пра де ра-Вил ли
за бо ле ва нии – син д ро ме Ан гель ма на. У боль ных этим
син д ро мом от ме ча ет ся ми к ро це фа лия, ми к ро гна тия,
тя же лое на ру ше ние пси хо мо тор но го раз ви тия с от сут -
ст ви ем ре че вых на вы ков или край не скуд ным ре че вым
за па сом, ги пер ак тив ность, на ру ше ние сна, при пад ки,
атак сия и в не ко то рых слу ча ях ги по пиг мен та ция.
Два фе но ти пи че с ки раз ных за бо ле ва ния вы зва ны на -
ру ше ни я ми в иден тич ном ре ги о не 15 хро мо со мы. Од -
на ко у па ци ен тов с син д ро мом Пра де ра-Вил ли на ру -
ше на экс прес сия ге нов от цов ской ко пии, а у боль ных
син д ро мом Ан гель ма на – на ру ше на экс прес сия ма те -
рин ской ко пии.
Ши ро кий спектр эн до крин ных на ру ше ний при син д -
ро ме Пра де ра-Вил ли боль шей ча с тью яв ля ет ся след -
ст ви ем на ру ше ний функ ций ги по та ла му са. «От цов -
ские» ге ны име ют ис клю чи тель но важ ное зна че ние
для пра виль но го фор ми ро ва ния ги по та ла му са. У эм б -
ри о нов мы шей-хи мер про де мон ст ри ро ва но на коп ле -
ние «ан д ро ген ных» кле ток (кле ток с дуп ли ци ро ван -
ным от цов ским ге но мом) в ги по та ла му се.
Ус та нов ле но, что на ру ше ние экс прес сии ге нов от цов -
ской ко пии про ис хо дит в ре зуль та те трех про цес сов:
де ле ции («от сут ст вие ак тив ных» ге нов), ди со мии («до -
пол ни тель ные» ге ны) и му та ции им прин тин го во го
цен т ра. При бли зи тель но 70% слу ча ев син д ро ма Пра -
де ра-Вил ли обус лов ле но де ле ци ей, 20-28%- ма те рин -
ской ди со ми ей [5]. В по след нем слу чае, в про цес се
мей о за две ко пии уча ст ка хро мо со мы на сле ду ет ся от
ма те ри, в то вре мя как уча с ток от от ца от сут ст ву ет. Ве -
ро ят но, ди со мия яв ля ет ся ре зуль та том из бав ле ния ге -
но ма от три со мии или мо но со мии. В ос тав ших ся 2-5%
слу ча ях при чи ной син д ро ма яв ля ет ся му та ция им -
прин тин го во го цен т ра, на сле ду е мая по ау то сом но-до -
ми нант но му ти пу. Это един ст вен ная при чи на син д ро -
ма Пра де ра-Вил ли свя зан ная с вы со ким ри с ком по -
втор ных слу ча ев в се мье. Край не ред ко на ру ше ние
про цес са транс ло ка ции при во дит к раз ры ву хро мо со -
мы в уча ст ке 15q.11-15q.13. На рис. 3 схе ма ти че с ки
пред став лен 15q11-q13 ре ги он. Си ним цве том обо зна -
че ны от цов ские им прин тинг-за ви си мые ге ны, крас -
ным- ма те рин ские. Им прин тинг-не за ви си мые ге ны

Рис.1: Больная А.К., синдром 
Прадера-Вилли, [del(15)(q11.q11)]
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Рис.2. I (1-3 мин.) и II фазы секреции инсулина 
у больной синдромом Прадера-Вилли 

в ответ на внутривенный глюкозотолерантный тест



обо зна че ны зе ле ным цве том. Фи о ле то вые ука за те ли
обо зна ча ют зо ну кон тро ля цен т ра им принтнга в 5’
кон це SNURF-SNRPN ло ку са. Вер ти каль ные по ло сы
ог ра ни чи ва ют snoРНК транс крип то ры, а го ри зон таль -
ные по ло сы – от но си тель ное рас по ло же ние иден ти -
фи ци ро ван ных эк зо нов и дру гих транс крип то ров вну -
т ри SNURF-SNRPN ло ку са. Кре с та ми чер но го цве та
обо зна че ны на и бо лее ти пич ные уча ст ки де ле ции. 
Рас по ло же ние и тип ге не ти че с кой по лом ки оп ре де ля -
ют фе но тип боль но го. Так, боль ные син д ро мом Пра -
де ра-Вил ли с ми к ро де ле ци ей цен т ра им прин тин га
име ют клас си че с кий фе но тип с ти пич ны ми пси хо за -
ми. Боль ные же с де ле ци ей, по ми мо клас си че с ко го
фе но ти па, ча с то име ют ги по пиг мен та цию кож ных по -
кро вов, во лос и глаз, что яв ля ет ся след ст ви ем уте ри
им прин тинг-не за ви си мо го Р ге на, от вет ст вен но го за
раз ви тие аль би низ ма. 
Без адек ват но го ди е ти че с ко го кон тро ля, не уто ли мое
чув ст во го ло да при во дит к мор бид но му ожи ре нию.
Са хар ный ди а бет, тром бо ф ле бит, отек ниж них ко неч -
но с тей, сер деч но-ле гоч ная не до ста точ ность обус лов -
ли ва ют ле таль ный ис ход обыч но в воз ра с те до 35 лет.
У боль ных син д ро мом Пра де ра-Вил ли на ру ше ние пи -
ще во го по ве де ния про яв ля ет ся по сто ян ной по треб но -
с тью в еде, пло хой на сы ща е мо с тью, бы с т рым на ступ -
ле ни ем чув ст ва го ло да по сле при ема пи щи, кра жей
про дук тов пи та ния, кра жей де нег с це лью по куп ки
про дук тов, по сто ян ным по ис ком мест, где мож но по -
есть, из вра щен ным ап пе ти том (вкл. ге о фа гию). В свя -
зи с этим осо бое зна че ние при об ре та ют по пыт ки ран -
не го вве де ния низ ко ка ло рий ной, сба лан си ро ван ной
ди е ты с ре гу ляр ны ми фи зи че с ки ми за ня ти я ми и по -
сто ян ным на блю де ни ем со сто ро ны взрос лых. Сво -
бод ный до ступ к про дук там пи та ния, день гам дол жен
быть ис клю чен. В ле че нии боль ных син д ро мом Пра -
де ра-Вил ли ис поль зу ют ся ано рек ти ки цен т раль но го
дей ст вия, са ха рос ни жа ю щие пре па ра ты (мет фор мин,
ти а зо ли ди н ди о ны, ин су лин), ан ти ги пер тен зив ные и
ги по ли пи де ми че с кие пре па ра ты.
Боль ные син д ро мом Пра де ра-Вил ли име ют цен т раль -
ное ожи ре ние, но от но си тель но низ кое со дер жа ние
вис це раль ной жи ро вой мас сы. Это, ве ро ят но, объ яс ня -
ет не вы со кий риск у боль ных син д ро мом Пра де ра-Вил -
ли та ких ме та бо ли че с ких по след ст вий ожи ре ния, как
ин су ли но ре зи с тент но с ть и ги пер триг ли це ри де мия. 
У 40-50% боль ных за держ ка рос та от ме ча ет ся уже во
вну т ри ут роб ном пе ри о де. Спон тан ная и сти му ли ро -
ван ная се к ре ция СТГ и ИРФ-1 сни же на как у де тей,
так и взрос лых. Те ра пия ре ком би нант ным гор мо ном
рос та че ло ве ка у та ких боль ных вы со ко эф фек тив на.
По ми мо рос то во го эф фек та, ле че ние СТГ при во дит к
зна чи тель но му сни же нию жи ро вой и уве ли че нию мы -
шеч ной мас сы, по вы ше нию вы нос ли во с ти, умень ше -
нию мы шеч ной ги по то нии. Не смо т ря на то, что уро -
вень ин су ли на на то щак в про цес се те ра пии гор мо ном
рос та по вы ша ет ся, а ско рость ути ли за ции глю ко зы сни -
жа ет ся, раз ви тия НТГ или СД обыч но при адек ват ном
на блю де нии и ве де нии та ких боль ных не от ме ча ет ся.
Ос тео по роз- дру гое ас со ци и ро ван ное с син д ро мом за -
бо ле ва ние. По край ней ме ре, у 20% боль ных в анам не -
зе бо лее од но го пе ре ло ма. Те ра пия по ло вы ми сте ро и -

да ми уве ли чи ва ет ми не раль ную плот ность ко ст ной
мас сы и сни жа ет риск пе ре ло мов. 
У 70-95% боль ных син д ро мом Пра де ра-Вил ли вы яв -
ля ет ся ги пер сом но лент ность, что ве ро ят но обус лов ле -
но на ру ше ни ем функ ции орек син-со дер жа щих ней -
ро нов в ла те раль ном ги по та ла му се. 
Пред при ни ма ют ся ин тен сив ные по пыт ки вы яс нить
клю че вые ме ха низ мы на ру ше ния пи ще во го по ве де -
ния, раз ви тия ожи ре ния у боль ных син д ро мом Пра де -
ра-Вил ли. По ка за но, что уро вень гре ли на на то щак, –
эн до ген но го ли ган да ре цеп то ра се к ре та го га СТГ,- зна -
чи тель но по вы шен у та ких боль ных. В свя зи с этим
мож но пред по ло жить на ли чие свя зи меж ду ги пер гре -
ли не ми ей и ги пер фа ги ей. Ин те рес но, что не при ка -
ких дру гих фор мах ожи ре ния та кой вы со кой кон цен т -
ра ции гре ли на не на блю да ет ся. При чи на это го со сто -
я ния не из ве ст на. Не ис клю че но, что она яв ля ет ся
след ст ви ем на ру ше ний в ги по та ла му се или свя за на с
на ру ше ни я ми па ра сим па ти че с кой ин нер ва ции. 
Пост пран ди аль ная се к ре ция ано рек си ген но го пан -
кре а ти че с ко го по ли пеп ти да зна чи тель но сни же на при
син д ро ме Пра де ра-Вил ли. У боль ных так же об на ру -
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• Нор маль ная се к ре ция леп ти на

• По вы шен ный уро вень гре ли на на то щак

• Сни жен ная пост пран ди аль ная се к ре ция пан кре а ти -
че с ко го по ли пеп ти да

• Сни жен ная се к ре ция ин су ли на на то щак и по сле при -
ема пи щи

• Нор маль ная се к ре ция хо ле ци с то ки ни на

• Нор маль ное рас пре де ле ние ней ро нов в ин фун ди бу -
ляр ных яд рах, со дер жа щих ней ро пеп тид Y, агу ти схо -
жий про те ин, про опи о ме ла но кор тин, ри ли зинг фак -
тор СТГ 

• Нор маль ное рас пре де ле ние ней ро пеп ти да Y, агу ти
схо же го про те и на в ин фун ди бу ляр ных яд рах

• Нор маль ное ко ли че ст во ней ро нов, со дер жа щих ри -
ли зинг фак тор СТГ в ин фун ди бу ляр ных яд рах 

• Умень шен ное ко ли че ст во ней ро нов, со дер жа щих
ри ли зинг фак тор СТГ в ин фун ди бу ляр ных яд рах у де -
тей, по лу ча ю щих ле че ние СТГ

• Нор маль ное рас пре де ле ние ок си то цин и ва зо прес -
син со дер жа щих ней ро нов в па ра вен т ри ку ляр ных
яд рах

• Умень шен ное ко ли че ст во об щих (38%) и ок си то цин
(42%) со дер жа щих ней ро нов в па ра вен т ри ку ляр ных
яд рах

• Нор маль ное ко ли че ст во ва зо прес син со дер жа щих
ней ро нов в па ра вен т ри ку ляр ных яд рах

• Нор маль ное рас пре де ле ние ней ро нов, со дер жа щих
ко ка ин- и ам фе та мин ре гу ли ру ю щие транс крип то ры
в ин фун ди бу ляр ных, па ра вен т ри ку ляр ных яд рах и
ла те раль ном ги по та ла му се

• Умень шен ное ко ли че ст во ней ро нов, со дер жа щих
ри ли зинг фак тор лю те и ни зи ру ю ще го гор мо на в па -
ра вен т ри ку ляр ных яд рах Ndn-knockout мы шей
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же но сни же ние ко ли че ст ва об щих и ок си то цин со дер -
жа щих ней ро нов в па ра вен т ри ку ляр ных яд рах, что
мо жет иметь ве ду щее зна че ние в раз ви тии ги пер фа -
гии. Ни же при ве де ны име ю щи е ся в ли те ра ту ре дан -
ные о би о ло ги че с ки ак тив ных пеп ти дах, гор мо нах,
обес пе чи ва ю щих ба ланс меж ду чув ст вом го ло да и на -
сы ще ни ем, при син д ро ме Пра де ра-Вил ли [2,3,4].
В па то ге не ти че с кие ме ха низ мы раз ви тия на ру ше ний
пи ще во го по ве де ния мо жет быть во вле че на и лим би -
че с кая си с те ма, амиг да лия, 5-ги д ро кси ти ра мин-, но -
ра д ре на лин- и до па мин- сиг наль ные пу ти. Эти же
струк ту ры мо гут обус лов ли вать та кие пси хи че с кие на -
ру ше ния как де прес сив ные со сто я ния, эпи зо ды аг рес -
сив но го по ве де ния.

За клю че ние
Не смо т ря на то, что к на сто я ще му вре ме ни вы яв ле но
от но си тель но не боль шое ко ли че ст во им прин тинг за -
ви си мых ге нов, от кры тие это го фе но ме на яви лось
важ ным ша гом в изу че нии ге не ти ки ожи ре ния и са -
хар но го ди а бе та, оп ре де ля ет на прав ле ния пер спек -
тив ных ме то дов ле че ния, име ет су ще ст вен ное зна че -
ние в ме ди ко-ге не ти че с ком кон суль ти ро ва нии. В по -
след ние го ды вы ска за но пред по ло же ние, что с про -
цес сом им прин тин га (INS-IGF2 ло кус) свя за но раз -

ви тие са хар но го ди а бе та 2 ти па, син д ро ма по ли ки с то -
за яич ни ков у де тей [8]. В це лом зна че ние это го фе но -
ме на вы хо дит за пре де лы од ной об ла с ти ме ди ци ны.
Ус та нов ле но, что та кие за бо ле ва ния, как син д ро мы
Бек ви та-Ви де ман на, Рус се ля-Силь ве ра, Ан гель ма на,
не ко то рые фор мы ау тиз ма и но во об ра зо ва ний так же
обус лов ле ны на ру ше ни ем про цес са ге ном но го им -
прин тин га. 
Кар ти ро ва ние кри ти че с ко го ре ги о на син д ро ма Пра -
де ра-Вил ли на 15 хро мо со ме поз во ли ло на прав лен но
при сту пить к изу че нию ро ли 15 хро мо со мы в раз ви тии
ожи ре ния. Про ве ден ные к на сто я ще му вре ме ни мо ле -
ку ляр но-ге не ти че с кие ис сле до ва ния во фран цуз ской
по пу ля ции под твер ди ли связь ожи ре ния, раз вив ше го -
ся в дет ском воз ра с те, с ло ку сом 15 хро мо со мы, вклю -
ча ю щей кри ти че с кий ре ги он син д ро ма Пра де ра-Вил -
ли. Вы ска за но пред по ло же ние, что по ли мор физм ге -
нов в этом ре ги о не мо жет быть от вет ст вен ным за раз -
ви тие ожи ре ния, ко то рое фе но ти пи че с ки не свя зан но
с син д ро мом Пра де ра-Вил ли.
Син д ром Пра де ра-Вил ли яв ля ет ся кли ни че с кой мо -
де лью са хар но го ди а бе та и ожи ре ния, в па то ге не зе ко -
то рых клю че вое зна че ние име ют ги по та ла ми че с кие
на ру ше ния, се к ре тор ные де фек ты β-клет ки без су ще -
ст вен но го вкла да ин су ли но ре зи с тент но с ти.
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Рис. 3. Критический регион синдрома Прадера-Вилли (15q11-q13)
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