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Муковисцидоз
Термин латын сөзінен алғанда «mucus» шырышқа байланысты  
«viscudus» тұтқыр. 
Муковисцидоз өте жиі моногенді ауру, трансмемебранды реттеуші белок 
гені мутациясына байланысты, патогенезінің негізі экзокриндік бездердің 
маңызды ағзалар мен жүйелер бұзылысы; ағымы мен болжамы ауыр 
түрде өтетін дерт.
Тұқым қуалайтын аутосомды рецессивті, популяциядағы жиі ауру. 
Аурудың прогредиентті ағымы соңынан өлімге əкелуі кей науқыстарды 
мүгедектікке соқтыруы бұл дертке қоғамдық мəн береді. Яғни 3860 
нəрестеге 1 аурудан.  



Патогенезі 
Құрамы: экзоннан тұратын, мың жұп нуклеотидтерді қамтитын 
хоромасоманың ұзын иығының ортасында орналасқан.Ген 
мутациясы салдарынан белоктың құрамы мен қабілеті бұзылады: 
ұйқы безі, ішек, бронх өкпе жүйесі, урогениталдық жолдың тысқа 
шығар өзектерін жабатын эпителиалдық клеткалары 
мембранасының апикалды бөлігінде орналасады. Бұл клеткалар 
мен клеткааралық сұйық арасындағы электролиттік тасымалды 
реттейді. Дертті белоктың клетка мембранасында хлор 
каналының белсенді рөлін атқара алмауынан хлор иондары 
клетка ішінде қалады. Осының салдарынан шығарушы өзектер 
ішінде электр потенциалы өзгереді, бұдан клетка ішінде натрий 
иондары көптеп енеді. Перицеллюлярлық су компоненттері көп 
көптеп сіңіріледі.Салдары аталған секреция бездрінде секрет 
қоюланып, шығуы қиындайды,  осыдан көп ағзаларда екіншілік 
өзгерістер туындайды, ең көрнектісі бронх өкпе жүйесінде. 





Клиникалық көрінісі

Клиникасы əрқилы, бұл баланың жасы, түрлі 
ағзалар мен жүйенің бұзылыс ауырлығы, 
кеселдің ұзақтығы мен асқынуы, ем 
тиімділігіне байланысты:
Асқазан ішек жолдары мен тыныс алу жүйесі 
бұзылысы. 
Өкпелігі басым
Ішектігі басым





Тыныс жолында обструктивті бронхит созылмалы түрінде ауысады. 
Сирек, əдетте сəбилерде жедел пневмония басталып, рецидивті ауыр 
ағым алады. Бронх өкпелік формасы алғашқы белгілерінде енжарлық, 
қуқыл өң, дұрыс тəбетіне қарамай салмақ қоспау. Өмірінің алғашқы 
күніннен жөтел, күшейіп, көкжөтелге ұқсайды. Қақырық алдында ашық, 
бірте тұтқырлығы артып, шырышты іріңді болады. Бронх өкпелік 
формасының бронхиолиттік не пневмониялық типпен жүруі мүмкін. 
Өршу ЖРВИ не микоплазмалық инфекцияда байқалады. Соңғы кезде 
инфекциялық агенттерден басымы көк іріңді таяқшасы. Пневмония 
ошақтары, ателектаз, пневмосклероз, бөліктері муковисцидозға тəн ала 
құла клиникалық жəне рентген сипат береді. Өкпелік процесс əрқашан екі 
жақты. Пневмонияның созылыңқы ағымы, абцеске ауысуы сирек болмай, 
бронхоэктаздар дамуы ерте болады. Синуситтер муковисцидоздың 
барлық дерлік формасына тəн. Жасөспірімдер мен үлкендерге мұрын 
полиптері жиі, олар операциядан соң қайта береді. Гипоксия, Тыныш 
кезде ентігу, цианоз, тахикардия. Өкпелік жүрек, өкпелік жəне жүрек 
жетіспеушілік белгілері дамиды. Қол саусақтарының «барабан 
таяқшалары», сағат шынысы тəрізді өзгерістер пайда болады. 
Дистрофиялық өгерістер: тері түлеуі, шашатың күлгін түсі мен 
сынғыштығы, тырнақ сынғыштығы мен көлденең жолақтары. 









Рентгендік өзгерістер: суреті аса полиморфты. Сыртқы 
тыныс қабілеті науқастардың көбінде обструктивті жəне 
рекстриктивті бұзылыстардың қабаттасуымен анықталады. 
Өкпенің интерстициалдық тіні бұзылысы синдромы: 
дəнекер тін өсуінен өкпе суретінің күшеюі, ұялылығы, өкпе 
түбірі көлеңкесінің көбеюі.
Бронх өткізгіштігі бұзылысы синдромы: өкпе тіні 
мөлдірлігі артуы, көкеттің төмен тұруы, кеуденің алды арты, 
көлемінің кеңеюі, бөліктік жəне сегментарлық ателектаздар. 
Альвеолалар толуы: өкпе суретінің үлкен «бал арасы ұясы» 
тəрізді деформациясы, қабырғасында жұқа құрылыстар 
пайда болуы.  






