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Ñèíäðîì Íóíåí – ð³äê³ñíå çàõâîðþâàííÿ, âïåðøå
îïèñàíå J.Noonan et D.Ehuke  â 1963 ðîö³ â îñ³á îáîõ
ñòàòåé [5]. Âîíî º ôåíîêîï³ºþ ñèíäðîìó Øåðåøåâñü-
êîãî-Òåðíåðà ³ â ë³òåðàòóð³ â³äîìå ï³ä ð³çíèìè íàçâàìè:
ïñåâäî-Òåðíåð-ñèíäðîì, ôåíîòèï Òåðíåðà, ÷îëîâ³÷èé
ñèíäðîì Òåðíåðà òà ³í. [2]. Ïðè÷èíó çàõâîðþâàííÿ îñ-
òàòî÷íî íå ç’ÿñîâàíî. Éîãî âèïàäêè ñïîðàäè÷í³, àáî
ìîæóòü ìàòè àâòîíîìíî-äîì³íàíòíèé òèï óñïàäêóâàí-
íÿ. Ó 33-60% ä³òåé ³ç öèì ñèíäðîìîì çíàõîäÿòü ìóòà-
ö³þ ÐÒÐ ¹11 íà ëîêóñ³ 12ä24.1 [6]. Ñîìàòè÷í³ ïîðó-
øåííÿ íàãàäóþòü òåðíåðî¿äíèé ôåíîòèï, ³äåíòè÷í³ é
âàäè ðîçâèòêó îïîðíî-ðóõîâîãî àïàðàòó òà âíóòð³øí³õ
îðãàí³â, àëå êàð³îòèï ³ ñòàòåâèé ðîçâèòîê, íà â³äì³íó â³ä
ñèíäðîìó Øåðåøåâñüêîãî-Òåðíåðà, íîðìàëüí³
[1,2,3,4,5]. Çà äàíèìè Í.Ñ.Êàçåé [2] ð³çí³ âðîäæåí³
âàäè ñåðöÿ âèÿâëåí³ ó 4 ³ç 23 ïàö³ºíò³â.

Íàâîäèìî âèïàäîê ÷îëîâ³÷îãî ñèíäðîìó Òåðíåðà.
Õâîðèé Í., 19 ðîê³â, çâåðíóâñÿ ïî äîïîìîãó ç ïðèâî-

äó íèçüêîãî çðîñòó, çíèæåííÿ ïðàöåçäàòíîñò³. Õâîð³º ç
äèòÿ÷èõ ðîê³â, çàê³í÷èâ 10 êëàñ³â, óñï³øí³ñòü áóëà çàäî-
â³ëüíîþ. Áàòüêè õâîðîãî çäîðîâ³, ñåðåäíüîãî çðîñòó.

Îá’ºêòèâíî. Çð³ñò 133 ñì, ìàñà ò³ëà 32 êã, ñòà-
òóðà ÷îëîâ³÷à. Ïàö³ºíò ìàº ñòèãìè äèçåìáð³îãåíåçó:
øèðîêå ïåðåí³ññÿ, âèñîêå ï³äíåá³ííÿ, íåïðàâèëüíèé
ãëèáîêèé ïðèêóñ, íèçüêèé ð³ñò âîëîññÿ íà ïîòèëèö³,
êîðîòêà øèÿ ç øê³ðíèìè êðèëîïîä³áíèìè ñêëàäêà-
ìè, øèðîêà ãðóäíà êë³òêà; ïîì³ðí³ êîíã³òèâí³ ïîðó-
øåííÿ. Ùèòîïîä³áíà çàëîçà íå çá³ëüøåíà.
Âíóòð³øí³ îðãàíè áåç â³äõèëåíü â³ä íîðìè. ÀÒ – 110/
70 ìì ðò.ñò. Çîâí³øí³ ãåí³òàë³¿ ³ âòîðèíí³ ñòàòåâ³ îç-
íàêè ðîçâèíóò³ â³äïîâ³äíî ïàñïîðòíîãî â³êó.

Äàí³ äîäàòêîâèõ ìåòîä³â äîñë³äæåííÿ. ÑÒÃ
– 0,06 íã/ìë (íîðìà – 0,02- 1,23), êàð³îòèï 46ÕÓ,
ÒÒÃ – 3,1 ìêÌÎ/ìë (íîðìà 0,27-4,2), ãëþêîçà êðîâ³
– 4,8 ììîëü/ë. ÅÊÃ: ïîì³ðí³ çì³íè ì³îêàðäà ë³âîãî
øëóíî÷êà. ÅõîÊÃ: ïðîëàïñ ì³òðàëüíîãî êëàïàíà,
ñêîðîòëèâà çäàòí³ñòü ì³îêàðäà çàäîâ³ëüíà. Ðåíãå-
íîãðàìà êèñòåé ðóê: ê³ñòêîâèé â³ê â³äïîâ³äàº êàëåí-
äàðíîìó â³êîâ³, çîíè ðîñòó çàêðèò³.

Òàêèì ÷èíîì, êàðëèêîâèé çð³ñò, òåðíåðî¿äíèé
ôåíîòèï â³äïîâ³äàþòü òàêèì ïðè ñèíäðîì³ Øåðå-
øåâñüêîãî-Òåðíåðà, ïðîòå íîðìàëüíèé ñòàòåâèé
ðîçâèòîê, ÷îëîâ³÷èé êàð³îòèï äàëè ï³äñòàâó ïîñòà-
âèòè ä³àãíîç ÷îëîâ³÷èé ñèíäðîì Íóíåí.

Ë³êóâàííÿ ïàö³ºíò³â ³ç ñèíäðîìîì Íóíåí íà-
ïðàâëåíî íà ñòèìóëÿö³þ çðîñòó (ÑÒÃ, àíàáîë³÷í³
ñòåðî¿äí³ ïðåïàðàòè, ïîë³â³òàì³íè) çà íàÿâíîñò³
â³äêðèòèõ çîí ðîñòó, ñîö³àëüíó àäàïòàö³þ. Ó íàøî-
ãî õâîðîãî çîíè ðîñòó çàêðèò³, ðåêîìåíäîâàíî íà-
ïðàâèòè íà ÌÑÅÊ äëÿ ïåðåîñâ³ä÷åííÿ (ï³äòâåðä-
æåííÿ ñòóïåíÿ íåïðàöåçäàòíîñò³).
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MALE NOONAN’S SYNDROME

P. M. Liashuk, N. ². Stankova,
À. À. Iliushyna, R. P. Liashuk

Abstract. A case of male Noonan’s Syndrome, symptomo-
complex of which includes dwarfish nature, Terner-like pheno-
type at normal karyotype is cited.
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