
The stimulating effect of local hypothermia on the contractile fun
ction of the uterus is revealed, where serotonin participates as well. The 
study of serotonin content can be recommended for control of the ef- 
fectlvity of apcllcatlon of local hypothermia.
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СИНДРОМ УЛЬРИХА-НУНАНА У НОВОРОЖДЕННЫХ

Фенотипические признаки, характеризующие синдром Ульриха- 
Нунана впервые были описаны О. Ullrich в 1930 г. у 8-летней девочки. 
Популяционная частота синдрома Ульриха-Нунана в Москве состави
ла 1 случай на 20000 рождений [2].

Нами выявлена популяционная частота синдрома Ульриха-Нунана 
в г. Ереване, которая составила 0,03 на 1000 рождений. Средний воз
раст матерей, имевших детей с синдромом Ульриха-Нунана, составил 
27,5 лет, отцов—34 года. Высокий средний возраст отцов уже указыва
ет на наличие доминантных мутаций. Мы представляем генеалогию од
ной семьи, в которой бабушка, мать и трое детей страдают синдромом 
Ульриха-Нунана- Семья обратилась в республиканскую медико-генети
ческую консультацию по направлению республиканского детского пси
хоневрологического диспансера в связи с умственной отсталостью двух 
детей. Обследование выявило аналогичные фенотипические изменения 
у пяти членов данной семьи прн нормальном кариотипе, что опреде
ленно указывает на аутосомно-доминантный тип наследования при дан 
ной патологии. . ,

Умственная отсталость при синдроме Ульриха-Нунана наблюда
ется не у всех больных. Имеются лица как с высоким интелектом, так 
и с глубоким интеллектуальным недоразвитием. Чаще умственная от
сталость нерезкая. Нами умственная отсталость выявлена в 66,7% слу
чаев. Фенотип при синдроме Ультриха-Нунана, согласно литературным 
данным и нашим наблюдениям, представлен гипертелоризмом (83,3%), 
эпикантом (58,3%), антимонголоидным разрезом глаз (83,3%), птозом 
(66,7%), микрогнатией (66,7%), складчатым завитком ушных раковин 
(83,3%), низко расположенными ушными раковинами (66,7%), арко- 
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ййдным небом (58,3%), нарушениями прикуса (50%), миомией и ко
соглазием (58,3%), низким ростом волос на затылке (83,3%), крыло- 
видными складками на шее (83,3%), щитообразной грудной клеткой с 
широко расставленными сосками (75%), низким ростом (75%), валь
гусной деформацией суставов (83,3%), периферическим лимфатиче
ским отеком (33,3%), пороками сердца и крупных сосудов (50%), по
роками мочевыводящей системы (25%), односторонним или двусторои 
ним крипторхизмом у мужчин (70%), первичной или ранней вторич
ной аменореей у женщин (58,3%). .

Несмотря на клинически сходный фенотип с синдромом Шерешев 
ского-Тернера детальный анализ позволяет дифференцировать сии 
Дром Ульриха-Нунана. Для синдрома Ульриха-Нунана ха 
рактерен стеноз легочной артерии, а для синдрома Шерешевско- 
го-Тернера—коарктация аорты. Дерматоглифические исследова 
ния при синдроме Шерешевского-Тернера выявляют дисталь
ное расположение осевого трирадиуса, поперечную ладонную складку 
увеличение частоты узоров в области гипотенара, высокий гребневоР 
счет, чего не бывает при синдроме Ульриха-Нунана. Но для оконча
тельного диагноза обязательно цитогенетическое исследование, выяв 
ляющее нормальный кариотип.

Таким образом, подробное клинико-морфологическое, генеалоги 
ческое и цитогенетическое обследование в каждом конкретном случае 
будет способствовать правильной постановке диагноза и проведение 
соответствующего медико-генетического консультирования.
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ՈԻԼՐԻԽ-ՆՈԻՆԱՆԻ ՀԱՄԱԽՏԱՆԻՇ

Հայտնաբերված է Ուլրիխ-Նունանի համախտանիշի հաճախականու
թյունը Երևանում)

Ներկայացված է տարբեր ախտանիշների հաճախականությունը այղ 
համախտանիշի ժամանակւ Ցուցադրված է ա ուտոս ոմ ֊դոմ ինանտ ժառանգ
ման ձևըւ

N. P. Zurabian, H. G. Zakejan, I. V. Simonian 

Ullrich-Noonan Syndrome
It is discovered UIlrlch-Nooman syndrom’s frequency in Yerevan.
It Is shown frequency of different symptoms at that syndrome. Th< 

autosom-domlnant genetical form Is dlscrlbed.
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СИНДРОМ СМИТА-ЛЕМЛИ-ОПИТЦА У НОВОРОЖДЕННЫХ

Синдром Смита-Лемли-Опитца впервые описан в 1964 г. [2]. 
Популяционная частота этого синдрома в Канаде, по данным ли
тературы [И], составила 1 случай на 20000 рождений. В регистре 
врожденных пороков развития при республиканской медикочгенетиче- 
ской консультации нами выявлена популяционная частота этого син
дрома в г. Ереване, которая составила 0,03 на 1000 рождений. Частота 
этого синдрома среди детей, умерших до 1 года, составила 1 случай 
на 983. Причинами смерти при синдроме Смита-Лемли-Опитца являются 
инфекции, пороки сердца и почек.

По литературным данным [2], дети с синдромом Смита-Лемли- 
Опитца рождаются у молодых родителей. По нашим данным, средний 
возраст матерей составил 23,6 лет, отцов—29,7 лет- Молодой возраст 
родителей указывает на важность медико-генетического консультиро
вания в этих семьях с точки зрения регуляции рождаемости и прове- 
тения пренатальной диагностики. Предполагается аутосомно-рецессив
ный тип наследования при этом синдроме J1—3], что подтверждается 
и нашими исследованиями.

Из 5 семей, в которых нами выявлено 6 детей с синдромом Смита- 
Лемли-Опитца, в одном случае выявлен родственный брак и двое де
тей с этим синдромом. Одна семья отказалась от дальнейшего деторо
ждения. В четырех остальных семьях проведена пренатальная диагно
стика путем эхографии в динамике. В одном случае выявлена микро
цефалия плода, и беременность прервана. Патолого-анатомическое ис
следование подтвердило диагноз синдрома Смита-Лемли-Опитца. В ос
тальных семьях беременность завершилась рождением здоровых детей.

Продолжительность беременности обычно нормальная (недонаши
вание отмечается в 18% случаев), средняя масса детей при рождении 
2627±513 г [2]. В наших наблюдениях недонашивание отмечалось в 
одном случае—16,7%. Средняя масса детей при рождении составила 
2675 г.

Основные внешние признаки синдрома Смита-Лемли-Опитца пред
ставлены нами в таблице на основе обзора литературы [1, 2, 4—9,11] 
и собственных данных. Как видно из таблицы, основными клинически
ми проявлениями синдрома были м чкропефалия, синдактилия и гипо
спадия, которые наряду с резким от .ванием в физическом и психиче
ском развитии служат краеугольны камнем для диагностики этого 
синдрома.
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