MykoBUCIM03 (KUCTO3HBIH (UOpPO3) — CUCTEMHOE HaC/Ie/[CTBEHHOe 3a6oJieBaHHUE,
00yCJIOBJIEHHOE MyTallued TreHa TpPaHCMeMOpPAaHHOTO peryJsTopa MYKOBHUCLUJA03a U
XapaKTepu3ywleecs MOPaXKEHUEM >KeJI€3 BHEIIHEeN CEKPELUH, TAXKENBIMA HapyLUIeHUAMU
GYyHKIIMU OpraHoB AbIxaHUsA. MyKOBUCLH/03 NIpeJCTaB/sieT 0COObIA UHTEpeC He TOJbKO
¥3-32 ILIMPOKOM paCnpOCTPaHEHHOCTH, HO U IOTOMY, 4YTO 3TO OJHO M3 IepBbIX
HacJle[ICTBEHHbIX 3a60/1eBaHUN, KOTOPOE MbITAJUCh JI€YUTh.

B ocHoBe 3a60s1eBaHus JexxUT MyTauusi B reHe CFTR, koTopbi#l JioKa/iM30BaH B cepe/iuHe
JJIMHHOTO TIleda 7-W  XpOMOCOMBL. MyKOBUCLMJ03 HacjefyeTcsd 10 ayTOCOMHO-
peLecCUBHOMY THUIY U PETUCTPUPYETCs B O0OJIBIIMHCTBE cTpaH EBponkl ¢ yactoTou 1:2000
— 1:2500 HoBopoxaéHHbIXx. B Poccum B cpeaHeM yacrora 6osie3nd  1:10000
HOBOPOXK/JEHHBbIX. Ecium o06a poauTesnss reTepo3UroTHble (SIBJASIOTCI HOCHUTENSIMU
MyTUPOBAaBILIETO0 Te€Ha), TO PHUCK pOXJAEeHUs OOJbHOTO MYKOBUCLHUJ030M pebGEéHKa
coctaBasieT 25 %. Hocutenu Tosbko ofHOro AedeKTHOro reHa (asjenu) He 6OJIEOT
MyKOBUCLH/030M. [lo JaHHBIM UCCIE€LOBAaHUM 4aCTOTA reTepPO3UTOTHOTO HOCUTEJIbCTBA
NaTOJIOTUYEeCKOro reHa paBHa 2—5 %.

PazauvarT dileayromuye KiInHU4YeCKue (l)OprI MYKOBHUCLIM034a:

® [peuMMYyLIeCTBEHHO JIérouyHas ¢popma (pecnupaTopHasi, 6pOHX0JIEr0YHas);

® [pEeHMYILIECTBEHHO KUIleYyHasA GpopMa;

e cMewaHHasd ¢opMa C OJHOBPEMEHHBIM IOpPAXKEHHWEM JKeJyJL0YHO-KHIIEeYHOTo
TPaKTa ¥ OPTaHOB JIbIXaHUS;

® MeKOHHeBasi HENPOXOJAUMOCTb KHIIEYHUKA;

® aTUNHYHbIE U CTEPThIE GOPMBI (0OTEYHO-aHEMHUYECKAS, [UPPOTHUECKas U Ap.).

JlvarHocTuka MyKOBUCIIU/03a

O6mue mnpu3HAKU: OTCTaBaHWe B (QU3UYECKOM pa3BUTUM, peLUAUBUpYIOLIHe
XpOHUYeCKHe 3ab0/ieBaHUsI OpPraHOB [bIXaHHUS, MOJMIBI HOCA, YIOPHO TeKYIHH
XPOHUYECKUN TraliMOpPUT, XPOHUYECKUH OpPOHXHUT, pelUAUBUPYIOIIMNA NaHKPeaTHuT,
JibIXaTeJibHasi HeI0CTaTOYHOCTb. XpPOHUYECKHE KOJIUThI, XOJELUCTUTHI Y POICTBEHHUKOB.

JHK-nuarHoctuka Hau6oJsiee YyBCTBUTE/bHAsA U crelddudeckas. JIoXKHbIe pe3y/ibTaThbl
nosay4arT B 0,5—3 % ciy4yaes.



