
ЦʰˁТʰЧʻʤ ФʰʥˀОʯʤ 

(Mucoviscidosis) 

(̍олест со сто лиц̌) 

ʰ̦̭т̛тут ̌̚ ̍елод̬о̛̦̍ ̌̍̚олу̏̌њ̌ к̌ј дец̌т̌ – Ко̚ле, ˁкопје  

Д̌ту̥ ̦̌ п̬е̚е̦т̌ц̛ј̌: ˁепте̛̥̬̏, ϮϬϭ4 ̐  

К̬̌ол̛̦̌ ˁ̛̥о̦о̭̏к̌ 

ʥол̛̦ц̌ Bambino Gesú;ʺ̌ј – ʤ̏̐у̭т, ϮϬϭ4Ϳ  



Деф̛̛̦ц̛ј̌:  
 

ʤ̏то̭о̥̦о ̬еце̛̭̦̏̌ ̦̭̌лед̦̌ ̍оле̭т – тешко ̭̥̬то̦о̭̦о 
̥улт̛̛̭̭те̥̭ко ̌̍̚олу̏̌ње кое ̭е ̛̥̦̌фе̭т̛̬̌ ̭о д̛̭фу̦кц̛ј̌ ̦̌ 
̛̭те ̛л̛ по̏еќето е̐̚ок̛̛̬̦ ̙ле̚д̛  
 

 

Иɧɰɢɞɟɧɰɚ  
-ɢɧɰɢɞɟɧɰɚ ɡɚ ɐɎ ɟ 1:2500 ɧɨɜɨɪɨɞɟɧɢ  
-ɧɨɫɢɬɟɥɫɬɜɨ ɧɚ ɐɎ ɝɟɧɨɬ ɜɨ ɛɟɥɚɬɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢјɚ ɟ 5% 
-ɜɨ ɟɜɪɨɩɚ ɢɦɚ ɩɪɟɤɭ 25 ɦɢɥɢɨɧɢ ɧɨɫɢɬɟɥɢ ɧɚ ɝɟɧɨɬ ɧɚ ɐɎ 
-ɜɨ ɋɟɜɟɪɧɚ ɂɪɫɤɚ 1:1700  
-ɜɨ Шɜɟɞɫɤɚ 1:7700 
-Ɏɢɧɫɤɚ 1:25000 
-ɜɨ ɋȺȾ 1:3200 
 
  

 



ȼɨɜɟɞ 

ɉɪɜ ɞɟɬɚɥɟɧ ɨɩɢɫ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɚ 
 

-Dorothy Anderson  - 1938 ɝɨɞɢɧɚ  
    – ɬɟɪɦɢɧ “ɰɢɫɬɢɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ ɧɚ ɩɚɧɤɪɟɚɫ” 
     (ɮɢɛɪɨɡɚ ɧɚ ɩɚɧɤɪɟɚɫ ɢ ɞɢɥɢɬɚɰɢјɚ ɧɚ ɞɭɤɬɭɫɢ) 
 
-Sudney Faber 1945 ɝɨɞɢɧɚ 

    – ɬɟɪɦɢɧ “ɦɭɤɨɜɢɫɰɢɞɨɡɚ”  
       (ɝɭɫɬ ɢ ɥɟɩɥɢɜ ɦɭɤɭɫ ɜɨ ɪɟɫɩɢɪɚɬɨɪɧɢɨɬ ɟɥɟɦɟɧɬɚɪɟɧ ɬɪɚɤɬ) 
-DiSant Agnese 1953 – ɝɭɛɢɬɨɤ ɧɚ ɫɨɥ ɜɨ ɩɨɬɬɚ ɤɚј ɐɎ 

 
-Quinton – ɡɝɨɥɟɦɟɧ ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ ɛɢɨɟɥɟɤɬɪɢɱɟɧ ɩɨɬɟɧɰɢјɚɥ ɜɨ ɤɚɧɚɥɢ ɧɚ 
ɩɨɬɧɢ ɠɥɟɡɞɢ ɤɚј ɐɎ 

 

-Knowles - ɡɝɨɥɟɦɟɧ ɧɟɝɚɬɢɜɟɧ ɛɢɨɟɥɟɤɬɪɢɱɟɧ ɩɨɬɟɧɰɢјɚɥ ɜɨ 
ɪɟɫɩɢɪɚɬɨɪɧɢ ɩɚɬɢɲɬɚ ɤɚј ɐɎ 
 

-1985 ɝɨɞɢɧɚ ɢɡɨɥɚɰɢјɚ ɧɚ ЦФ ɝɟɧ  



 

 

-Ⱥɜɬɨɫɨɦɧɨ ɪɟɰɟɫɢɜɧɚ ɛɨɥɟɫɬ  
 

 



 

ɐɎ ɟ ɪɟɡɭɥɬɚɬ ɧɚ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜɨ ɝɟɧ ɨɞɝɨɜɨɪɟɧ ɡɚ ɫɢɧɬɟɡɚ ɧɚ ɩɪɨɬɟɢɧɨɬ – 

ɰɢɫɬɢɱɧɨ ɮɢɛɪɨɡɟɧ ɬɪɚɧɫɦɟɦɛɪɚɧɫɤɢ ɪɟɝɭɥɚɬɨɪɟɧ ɩɪɨɬɟɢɧ-CFTR. 

CFTR ɩɪɨɬɟɢɧ ɟ ɯɥɨɪɟɧ ɤɚɧɚɥ ɜɨ ɚɩɢɤɚɥɧɚ ɦɟɦɛɪɚɧɚ ɧɚ ɟɩɢɬɟɥɧɢ ɤɥɟɬɤɢ 
ɧɚ ɦɧɨɝɭ ɨɪɝɚɧɢ-ɜɚɠɟɧ ɡɚ ɞɜɢɠɟњɟ ɧɚ ɫɨɥ ɢ ɜɨɞɚ ɧɢɡ ɤɥɟɬɨɱɧɚɬɚ 
ɦɟɦɛɪɚɧɚ.. 



1985 ɝɟɧɨɬ ɛɢɥ ɥɨɰɢɪɚɧ ɧɚ ɞɨɥɝɢɨɬ ɤɪɚɤ ɧɚ ɫɟɞɦɢɨɬ ɯɪɨɦɨɡɨɦ 
(7g31)(1,2) 

CFTR ɝɟɧ ɢɦɚ 250 kb ɨɞ ɝɟɧɨɦɫɤɚɬɚ DNA 

ɋɨɞɪɠɢ 27 ɩɪɨɬɟɢɧ ɤɨɞɢɪɚɱɤɢ ɟɝɡɨɧɢ ɨɞɜɨɟɧɢ ɫɨ ɧɟɤɨɞɢɪɚɱɤɢ ɢɧɬɪɨɧɢ 

 
ɇɚјɱɟɫɬɚ ɦɭɬɚɰɢјɚ ɟ F508del (ΔF508) ɞɟɥɟɰɢјɚ ɧɚ ɬɪɢ ɩɚɪɚ ɛɚɡɢ ɜɨ 
ɞɟɫɟɬɢɨɬ ɟɝɡɨɧ ɲɬɨ ɜɨɞɢ ɞɨ ɡɚɝɭɛɚ ɧɚ ɚɦɢɧɨɤɢɫɟɥɢɧɚɬɚ ɮɟɧɢɥɚɥɚɧɢɧ ɧɚ 
ɦɟɫɬɨɬɨ 508. 
-ɩɨɜɟɤɟ ɨɞ 1800 ɪɚɡɥɢɱɧɢ ɦɭɬɚɰɢɢ  ɜɨ  ɩɟɬ ɤɥɚɫɢ 

-missense 42% 

-frameshift 15% 
-splicing 12% 

-nonsense 10% 

-inframe 2%  

-ɝɨɥɟɦɢ ɢɧɫɟɪɫɢɢ 3% 

-promotor mutacii 0,5% 



ɉɚɬɨɝɟɧɟɬɫɤɢ ɮɚɤɬɨɪɢ: 
 

-ɞɟјɫɬɜɨ ɧɚ ɯɭɦɨɪɚɥɧɢ ɫɭɩɫɬɚɧɰɢɢ ɧɚ ɤɥɟɬɤɢ ɧɚ ɟɝɡɨɤɪɢɧɢ ɠɥɟɡɞɢ-ɡɝɨɥɟɦɟɧɚ 
ɦɟɬɚɛɨɥɢɱɤɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɧɚ ɤɥɟɬɤɢɬɟ-ɫɟ ɦɟɧɭɜɚ ɩɟɪɦɟɚɛɢɥɧɨɫɬɚ ɧɚ 
ɤɥɟɬɨɱɧɚɬɚ ɦɟɦɛɪɚɧɚ ɢ ɟɥɟɤɬɪɨɥɢɬɧɚɬɚ ɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢјɚ ɧɚ ɫɟɤɪɟɬɢɬɟ, ɚ ɫɟ 
ɡɝɨɥɟɦɭɜɚ ɫɢɧɬɟɡɟɬɚ ɧɚ ɦɭɤɨɩɨɥɢɫɚɯɚɪɢɞɢ ɢ ɩɪɨɬɟɢɧɢ. 
 

-”ɰɢɥɢɨɬɨɤɫɢɱɟɧɚɝɟɧɫ” (Spockov faktor), ɨɬɤɪɢɟɧ ɜɨ ɫɟɪɭɦ ɧɚ ɯɟɬɟɪɨ ɢ 
ɯɨɦɨ ɡɢɝɨɬɢ 

             -ɜɨɞɢ ɞɨ ɞɢɫɤɢɧɟɡɢјɚ ɧɚ ɰɢɥɢɢɬɟ ɧɚ ɟɩɢɬɟɥɨɬ  
 

-”ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɟɧ ɮɚɤɬɨɪ ɧɚ ɧɚɬɪɢɭɦ ɪɟɚɩɫɨɪɩɰɢјɚ” (Mangosov faktor) ɜɨ ɩɨɬ 
ɢ ɩɥɭɜɚɱɤɚ ɧɚ ɯɨɦɨɡɢɝɨɬɢ. 
 



Ȼɟɥɢ ɞɪɨɛɨɜɢ-ɪɟɦɨɞɟɥɢɪɚњɟ  
 

- 

 

 
 

 

 

 

 
 

 

 

 

 
ɡɚɫɬɨј ɧɚ ɛɪɨɧɯɢɚɥɟɧ ɫɟɤɪɟɬ-ɞɟɥɢɦɢɱɧɚ ɢɥɢ ɩɨɬɩɨɥɧɚ ɨɩɫɬɪɭɤɰɢјɚ 

-ɩɨɪɟɦɟɬɟɧɚ ɞɢɫɬɪɢɛɭɰɢјɚ ɧɚ ɜɨɡɞɭɯ ɜɨ ɩɥɭќɚ-ɛɪɨɧɯɨɫɩɚɡɚɦ 

-ɡɚɫɬɨј ɧɚ ɫɟɤɪɟɬ –ɱɟɫɬɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ – ɦɟɬɚɩɥɚɡɢјɚ ɧɚ ɟɩɢɬɟɥ –ɛɪɨɧɯɢɟɤɬɚɡɢɢ, 
ɰɢɫɬɢ ɫɨ ɝɧɨј, ɚɬɟɥɟɤɬɚɡɢ, ɥɟɡɢјɚ ɧɚ ɨɤɨɥɧɨ ɬɤɢɜɨ – ɮɢɛɪɨɡɚ  
-ɩɭɥɦɨɧɚɥɧɚ ɚɪɬɟɪɢɫɤɚ ɯɢɩɟɪɬɟɧɡɢјɚ-cor pulmonale –ɫɪɰɟɜɚ ɢɫɭɮɢɰɢɟɧɰɢјɚ 

-ɱɟɫɬɢ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɢ ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ 

.                                                                                          



-ɉɚɧɤɪɟɚɫ  
 
    

 

 

 

  
 

 

 

 

–ɛɚɡɢɱɟɧ ɞɟɮɟɤɬ-ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɫɟɤɪɟɰɢјɚ ɧɚ ɯɥɨɪ ɢ ɛɢɤɚɪɛɨɧɚɬɢ-  
ɞɟɮɢɰɢɬɚɪɧɚ ɫɟɤɪɟɰɢјɚ ɧɚ ɬɟɱɧɨɫɬ-ɯɢɩɟɪɤɨɧɰɟɧɬɪɚɰɢјɚ ɧɚ ɩɪɨɬɟɢɧɢ ɜɨ 
ɩɚɧɤɪɟɚɫɟɧ ɫɨɤ-ɩɪɟɰɢɩɢɬɚɰɢјɚ ɧɚ ɩɪɨɬɟɢɧɢ–ɨɩɫɬɪɭɤɰɢјɚ ɢ ɞɢɥɚɬɚɰɢјɚ 
ɧɚ ɢɡɜɨɞɧɢɬɟ ɤɚɧɚɥɢ –ɧɟɦɨɠɧɨɫɬ ɡɚ ɞɜɢɠɟњɟ ɧɚ ɟɧɡɢɦɢ ɤɨɧ ɰɪɟɜɚ -
ɚɭɬɨɞɢɝɟɫɬɢјɚ ɧɚ ɩɚɧɤɪɟɚɫ-ɢɧɫɭɮɢɰɢɟɧɰɢјɚ ɧɚ ɟɝɡɨɤɪɢɧɚ ɩɚɧɤɪɟɚɫɧɚ 
ɫɟɤɪɟɰɢјɚ-ɦɚɥɞɢɝɟɫɬɢјɚ ɧɚ ɩɪɨɬɟɢɧɢ ɢ ɦɚɫɬɢ-ɫɬɟɚɬɨɪɟɚ 
    -ɩɨɤɚɱɟɧ ɢɦɭɧɨɪɟɚɤɬɢɜɟɧ ɬɪɢɩɫɢɧɨɝɟɧ (IRT) ɜɨ ɤɪɜɬɚ  
    -ɩɨɤɚɱɟɧ ɩɚɧɤɪɟɚɬɢɬɢɫ-ɚɫɨɰɢɪɚɧ ɩɪɨɬɟɢɧ (PAP) ɜɨ ɤɪɜɬɚ  
 



-ɏɟɩɚɪ   
 
 

 

 

 

 
 

 

 

 

 
 

 

 

 

– ɧɚɪɭɲɟɧɚ ɫɟɤɪɟɬɨɪɧɚ ɮɭɧɤɰɢјɚ-ɝɭɫɬɢ ɜɢɫɤɨɡɧɢ ɫɟɤɪɟɬɢ ɜɨ ɛɢɥɢјɚɪɧɢ 
ɞɭɤɬɭɫɢ – ɨɩɫɬɪɭɤɰɢјɚ - ɪɟɚɤɬɢɜɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ-ɰɢɪɨɡɚ-ɩɨɪɬɚɥɧɚ 
ɯɢɩɟɪɬɟɧɡɢјɚ-ɯɟɩɚɬɚɥɧɚ ɢɧɫɭɮɢɰɢɟɧɰɢјɚ 

 



 

 

 

 
 

 

 

 

 
 

 

 

 

ȽɂɌ –ɞɢɥɚɬɚɰɢјɚ ɧɚ ɤɥɟɬɤɢ ɢ Ȼɪɭɧɟɪɨɜɢ ɞɭɨɞɟɧɚɥɧɢ ɠɥɟɡɞɢ  
         - 10% ɧɨɜɨɪɨɞɟɧɢ –ɫɨ ɦɟɤɨɧɢɫɤɢ ɢɥɟɭɫ  
-ɉɨɬɧɢ ɠɥɟɡɞɢ –ɦɨɪɮɨɥɨɲɤɢ ɧɨɪɦɚɥɧɢ-ɩɨɪɟɦɟɬɟɧ  ɟɥɟɤɬɪɨɥɢɬɟɧ       
ɫɨɫɬɚɜ ɧɚ ɩɨɬ 

Ɋɟɩɪɨɞɭɤɬɢɜɧɢ ɨɪɝɚɧɢ -ɨɩɫɬɪɭɤɰɢјɚ ɧɚ ɫɟɦɨɜɨɞ 

                                      -ɚɛɧɨɪɦɚɥɧɚ ɰɟɪɜɢɤɚɥɧɚ ɫɥɭɡ 
 

 





 

Кɥɢɧɢɱɤɢ ɦɚɧɢɮɟɫɬɚɰɢɢ 
-ɪɟɫɩɢɪɚɬɨɪɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ: 
 

         -ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɤɚɲɥɢɰɚ-ɝɭɫɬ ɨɛɢɥɟɧ ɠɢɥɚɜ ɫɟɤɪɟɬɨɡɚ 

         -ɞɢɫɩɧɟɚ ɢ ɰɢјɚɧɨɡɚ ɢ ɛɚɬɢɱɚɫɬɢ ɩɪɫɬɢ (clubbing) 

         -ɚɭɫɤɭɥɬɚɬɨɪɧɨ ɩɪɨɞɨɥɠɟɧ ɟɤɫɩɢɪɢɭɦ ɫɨ ɫɬɪɭɝɚɜɢ ɩɢɫɤɚɜɢ  
          ɛɪɨɧɯɨɝɟɧɢ  ɲɭɦɨɜɢ ɢ ɤɪɟɩɢɬɚɰɢɢ 

         -ɧɚ ɩɟɪɤɭɫɢјɚ ɯɢɩɟɪɫɨɧɚɪɟɧ ɩɥɭќɟɧ ɡɜɭɤ 

         -ɡɝɨɥɟɦɟɧ ɚɧɬɟɪɨ-ɩɨɫɬɟɪɢɨɪɟɧ ɞɢјɚɦɟɬɚɪ, ɢɫɩɚɤɧɚɬ ɫɬɟɪɧɭɦ  
          ɢ ɫɩɢɧɚɥɧɚ ɤɢɮɨɡɚ 

         -ɯɟɦɨɩɬɢɡɢ 
         -ɝɚɫɧɢ ɚɧɚɥɢɡɢ ɫɨ ɯɢɩɨɤɫɟɦɢјɚ ɢ ɯɢɩɟɪɤɚɩɧɟɚ 

         -RTG ɧɚ ɩɥɭќɚ ɢ HRCT (High –resolution computer tomography)- 

          ɬɪɚɤɚɫɬɢ  ɫɟɧɤɢ, ɯɢɩɟɪɢɧɮɥɚɰɢјɚ, ɚɬɟɥɟɤɬɚɡɚ, 
           ɢɧɮɢɥɬɪɚɰɢјɚ ɢ ɛɪɨɧɯɢɟɤɬɚɡɢɢ ɫɟ ɞɨ ɚɩɰɟɫ ɩɧɟɭɦɨɬɨɪɚɤɫ,  
           ɩɥɟɭɪɚɥɟɧ ɢɡɥɢɜ ɢ ɩɥɭќɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ 
         -ɪɟɰɢɞɢɜɧɢ ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ ɧɚ ɩɥɭќɚ 

 

 



 

Кɥɢɧɢɱɤɚ ɫɥɢɤɚ ɧɚ ɩɚɧɤɪɟɚɫɧɚ ɟɝɡɨɤɪɢɧɚ ɢɧɫɭɮɢɰɢɟɧɰɢјɚ: 
        -ɩɨɪɟɦɟɬɟɧɨ ɜɚɪɟњɟ ɢ ɜɚɪɟњɟ ɢ ɚɩɫɨɪɩɰɢјɚ ɧɚ ɦɚɫɬɢ ɢ ɩɪɨɬɟɢɧɢ 

        -ɦɚɫɧɢ ɧɟɨɮɨɪɦɟɧɢ ɫɦɪɞɥɢɜɢ ɫɬɨɥɢɰɢ 

        -ɧɟ ɧɚɩɪɟɞɭɜɚ ɜɨ ɬɟɥɟɫɧɚ ɬɟɠɢɧɚ ɢ ɜɢɫɢɧɚ 
        -ɡɚɨɫɬɚɧɭɜɚњɟ ɜɨ ɪɚɫɬɨɬ ɢ ɩɨɤɪɚј ɡɝɨɥɟɦɟɧ ɚɩɟɬɢɬ 

        -ɚɛɞɨɦɟɧ-ɝɨɥɟɦ, ɚ ɦɚɥɚ ɦɭɫɤɭɥɧɚ ɦɚɫɚ-ɯɢɩɨɬɪɨɮɢɱɧɨ 

        -ɟɞɟɦ, ɚɧɟɦɢјɚ, ɯɢɩɨɚɥɛɭɦɢɧɟɦɢɚ 

        -ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɥɢɩɨɫɨɥɭɛɢɥɧɢ ɜɢɬɚɦɢɧɢ 

        -ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɬɚɭɪɢɧ, ɠɨɥɱɧɢ ɫɨɥɢ ɢ ɟɫɟɧɰɢјɚɥɧɢ ɦɚɫɧɢ ɤɢɫɟɥɢɧɢ 
        -ɚɧɨɪɟɤɫɢјɚ ɢ ɧɟɚɞɟɤɜɚɬɟɧ ɟɧɟɪɝɟɬɫɤɢ ɜɧɟɫ 

        -ɫɢɧɞɪɨɦ ɧɚ ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɫɨɥ, ɚɧɬɢɨɤɫɢɞɚɧɬɟɧ ɞɟɮɢɰɢɬ 

        -ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɦɢɧɟɪɚɥɢ ɢ ɨɥɢɝɨɟɥɟɦɟɧɬɢ 

        -ɯɢɩɨɬɪɨɦɛɢɧɨɧɟɦɢɚ-ɫɤɥɨɧɨɫɬ ɤɨɧ ɤɪɜɚɪɟњɟ 

-Pancreatitis  
          ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɧɢ ɛɨɥɤɢ-ɟɩɢɝɚɫɬɪɢɱɧɨ-ɩɟɧɟɬɪɢɪɚ  
          ɤɨɧ  ɝɪɛ ɫɬɪɚɧɢɱɧɨ ɢ ɫɭɩɪɚɪɟɧɚɥɧɚ ɪɟɝɢɚ 

  

            

         

 

 



 

ɂɧɬɟɧɫɬɢɧɚɥɧɢ ɦɚɧɢɮɟɫɬɚɰɢɢ ɧɚ ɐɎ 
-ɜɟɞɧɚɲ ɩɨɫɥɟ ɪɚѓɚњɟ 10-15% -ɦɟɤɨɧɢɭɦɫɤɢ ɢɥɟɭɫ (ɧɟɨɧɚɬɚɥɧɚ 

           ɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɚ ɨɩɫɬɪɭɤɰɢјɚ ɩɨɪɚɞɢ ɡɚɱɟɩɭɜɚњɟ ɧɚ ɥɭɦɟɧɨɬ ɧɚ ɬɚɧɤɨɬɨ 

           ɰɪɟɜɨ ɜɨ ɛɥɢɡɢɧɚ ɧɚ ɢɥɟɨɰɟɤɚɥɧɚ ɜɚɥɜɨɥɚ ɫɨ ɝɭɫɬ ɥɟɩɥɢɜ ɦɟɤɨɧɢɭɦ) 
-ɩɪɨɞɨɥɠɟɧɚ ɠɨɥɬɢɰɚ 

-ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɩɪɨɥɢɜɢ 
-ɦɟɤɨɧɢɭɦɩɥɚɝɫɢɧɞɪɨɦ-ɱɟɫɬɨ ɧɟ ɟ ɩɨɜɪɡɚɧ ɫɨ ɰɢɫɬɢɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ 

-ɟɤɜɢɜɚɥɟɧɬ ɧɚ ɦɟɤɨɧɢјɚɥɟɧ ɢɥɟɭɫ : 
            – ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɩɚɪɰɢјɚɥɧɢ ɢɥɢ ɤɨɦɩɥɟɧɬɧɢ ɞɢɫɬɚɥɧɢ ɰɪɟɜɧɢ 

               ɨɩɫɬɪɭɤɰɢɢ.  
            -ɤɨɥɢɤɨɛɪɚɡɧɢ ɫɬɨɦɚɱɧɢ ɛɨɥɤɢ-ɩɚɥɩɚɬɨɪɧɚ ɛɨɥɧɨ ɨɫɟɬɥɢɜɚ ɦɚɫɚ ɜɨ 
             ɞɟɫɟɧ ɞɨɥɟɧ ɤɜɚɞɪɚɧɬ ɜɨ ɚɛɞɨɦɟɧ 

            -ɛɢɥɢјɚɪɧɨ ɩɨɜɪɚќɚњɟ 

-ɨɩɫɬɢɩɚɰɢјɚ ɫɨ ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɧɚ ɛɨɥɤɚ ɢ ɞɢɫɬɟɧɡɢјɚ 

-ɢɧɜɚɝɢɧɚɰɢјɚ ɫɨ ɝɪɱɟɜɢ ɜɨ ɫɬɨɦɚɤɨɬ ɫɨ ɛɨɥɤɚ, ɩɨɜɪɚќɚњɟ ɢ ɤɪɜ ɜɨ ɫɬɨɥɢɰɚ 

-ɩɪɨɥɚɩɫ ɧɚ ɪɟɤɬɭɦ-ɨɞ 6 ɦɟɫɟɰɢ ɞɨ 3 ɝɨɞɢɧɢ 
-ɮɢɛɪɨɡɧɚ ɤɨɥɨɧɨɩɚɬɢјɚ-ɜɢɫɨɤɢ ɞɨɡɢ ɧɚ ɩɚɧɤɪɟɚɫɧɢ ɟɧɡɢɦɢ-ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɧɚ 
ɛɨɥɤɚ-ɞɢɫɬɟɧɡɢјɚ-ɚɫɰɢɬ ɤɪɜɚɜɨ ɫɥɭɡɚɜɚ ɞɢјɚɪɟɚ 

-ɝɚɫɬɨɟɡɨɮɚɝɢјɚɥɟɧ ɪɟɮɥɭɤɫ-ɩɥɭќɧɢ ɢ ȽɂɌ ɫɢɦɩɬɨɦɢ 



 

ɏɟɩɚɬɚɥɧɢ ɫɢɦɩɬɨɦɢ: 
        -ɧɟɨɧɚɬɚɥɧɚ ɯɨɥɟɫɬɚɡɚ 

        -ɯɟɩɚɬɚɥɧɚ ɫɬɟɚɬɨɡɚ 

        -ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɯɟɩɚɬɚɥɧɚ ɛɨɥɟɫɬ-ɰɢɪɨɡɚ 
        -ɟɤɫɬɪɚɯɟɩɚɬɢɱɧɚ ɛɢɥɢјɚɪɧɚ ɛɨɥɟɫɬ 

        -ɯɟɩɚɬɨɦɟɝɚɥɢɚ 

Diabetes mellitus 

        -ɞɢјɚɛɟɬɢɱɧɚ ɪɟɬɢɧɨɩɚɬɢјɚ 

        -ɞɢјɚɛɟɬɢɱɧɚ ɧɟɮɪɨɩɚɬɢјɚ 
-Ɋɟɩɪɨɞɭɤɬɢɜɧɢ ɨɪɝɚɧɢ –ɤɚј ɠɟɧɫɤɢ ɨɫɨɛɢ ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɮɟɪɬɢɥɧɨɫɬ  
                                        -ɤɚј ɦɚɲɤɢ ɨɫɨɛɢ ɫɬɟɪɢɥɧɨɫɬ 

-ɋɨɥɟɧɚ ɩɨɬ 

               -ɡɝɨɥɟɦɟɧɚ ɟɥɢɦɢɧɚɰɢјɚ ɧɚ ɟɥɟɤɬɪɨɥɢɬɢ ɜɨ ɩɨɬɬɚ 

               -ɰɢɪɤɭɥɚɬɨɪɟɧ ɤɨɥɚɩɫ ɢ ɫɦɪɬ (ɯɢɩɨɬɨɧɚ ɞɟɯɢɞɪɚɰɢјɚ) 
-ɏɪɨɧɢɱɧɚ ɦɟɬɚɛɨɥɧɚ ɚɥɤɚɥɨɡɚ 

-ɏɪɨɧɢɱɟɧ ɫɢɧɭɡɢɬ ɢ ɧɚɡɚɥɧɢ ɩɨɥɢɩɢ 

-Ɉɫɬɟɨɩɨɪɨɡɚ ɢ ɨɫɬɟɨɩɟɧɢɚ 

-Ɂɚɤɚɫɧɟɬ ɩɭɛɟɪɬɟɬ  
 

 

 



Кɥɢɧɢɱɤɚ ɫɥɢɤɚ ɧɚ ɐɎ ɜɨ ɨɞɧɨɫ ɧɚ ɜɨɡɪɚɫɬɚ 
 

Нɨɜɨɪɨɞɟɧɨ: -ɦɟɤɨɧɢјɚɥɟɧ ɢɥɟɭɫ 

                      -ɧɟɨɧɚɬɚɥɧɚ ɯɨɥɟɫɬɚɬɫɤɚ ɠɨɥɬɢɰɚ 

Дɨɟɧɱɟ: ɩɨɬɯɪɚɧɟɬɨɫɬ, ɫɬɟɚɬɨɪɟɚ, ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɞɢјɚɪɟɚ, ɚɛɞɨɦɢɧɚɥɧɚ 
ɞɢɫɬɟɧɡɢјɚ, ɟɞɟɦɧɚ ɦɚɥɧɭɬɪɢɰɢјɚ, ɯɢɩɨɩɪɨɬɟɢɧɟɦɢјɚ, ɧɟɧɚɩɪɟɞɭɜɚњɟ, 
ɚɧɟɦɢɚ, ɜɢɬɚɦɢɧ ɞɟɮɢɰɢɬɚɪɧɢ ɫɨɫɬɨјɛɢ, ɯɢɩɨɧɚɬɪɢɟɦɢɱɧɚ ɞɟɯɢɞɪɚɰɢјɚ, 
ɦɟɬɚɛɨɥɧɚ ɚɥɤɚɥɨɡɚ, ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɤɚɲɥɢɰɚ, ɛɪɨɧɯɢɬ, ɛɪɨɧɯɢɨɥɢɬ ɢ ɯɪɨɧɢɱɟɧ 
ɞɢɫɬɪɟɫ. 
 

Дɟɬɫɬɜɨ: ɪɟɤɭɪɟɧɬɧɢ ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ, ɯɪɨɧɢɱɟɧ 
ɫɢɧɭɫɢɬɢɫ, ɧɚɡɚɥɧɢ ɩɨɥɢɩɢ, ɦɚɥɧɭɬɪɢɰɢјɚ, ɞɟɮɢɰɢɬ ɧɚ ɥɢɩɨɫɨɥɭɛɢɥɧɢ 
ɜɢɬɚɦɢɧɢ, ɟɤɜɢɜɚɥɟɧɬɢ ɧɚ ɦɟɤɨɧɢјɚɥɟɧ ɢɥɟɭɫ, ɪɟɤɬɚɥɟɧ ɩɪɨɥɚɩɫ, 
ɩɚɧɤɪɟɚɬɢɬɢɫ, ɩɨɪɬɚɥɧɚ ɯɢɩɟɪɬɟɧɡɢјɚ, ɛɚɬɢɱɚɫɬɢ ɩɪɫɬɢ. 
 

Аɞɨɥɟɫɰɟɧɬɢ ɢ ɜɨɡɪɚɫɧɢ: ɯɪɨɧɢɱɧɢ ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɢ ɢɧɮɟɤɰɢɢ, 
ɞɟɮɨɪɦɢɬɟɬɢ ɧɚ ɝɪɚɞɟɧ ɤɨɲ, ɩɭɥɦɨɧɚɥɧɨ ɫɪɰɟ, ɞɢɫɬɚɥɟɧ ɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɟɧ 
ɫɢɧɞɪɨɦ, ɲɟќɟɪɧɚ ɛɨɥɟɫɬ, ɡɚɞɨɰɧɟɬ ɩɭɛɟɪɬɟɬ, ɫɬɟɪɢɥɢɬɟɬ, ɨɫɬɟɨɩɨɪɨɡɚ 



Иɫɥɟɞɭɜɚњɚ 
 

        -ɉɨɬɟɧ ɬɟɫɬ 

            -ɤɜɚɧɬɢɬɚɬɢɜɟɧ ɩɢɥɨɤɚɪɩɢɧɫɤɢ јɨɧɬɨɮɨɪɟɡɟɧ ɩɨɬɟɧ ɬɟɫɬ  
            -ɦɟɬɨɞ Gibson-Cooke  

            -ɦɚɤɪɨɞɭɤɬɚɥɟɧ ɤɨɥɟɤɬɨɪɟɧ ɫɢɫɬɟɦ  
            -ɯɥɨɪɢɞɢ ɜɨ ɩɨɬ >60 mmol/l  

         -Ɇɟɤɨɧɢɭɦɫɤɢ ɬɟɫɬ-ɡɝɨɥɟɦɟɧɢ ɚɥɛɭɦɢɧɢ ɜɨ ɦɟɤɨɧɢɭɦ 

         -ɂɦɭɧɨɪɟɚɤɬɢɜɟɧ ɬɪɢɩɫɢɧ ɬɟɫɬ-ɡɝɨɥɟɦɟɧ ɬɪɢɩɫɢɧ ɜɨ ɤɪɜ 

         -Ɇɟɪɟњɟ ɧɚ ɧɨɫɧɚ ɩɨɬɟɧɰɢјɚɥɧɚ ɪɚɡɥɢɤɚ 

         -Ɋɟɧɝɟɧɨɝɪɚɮɢјɚ ɢ ɤɨɦɩјɭɬɟɪɢɡɢɪɚɧɚ ɬɨɦɨɝɪɚɮɢјɚ ɧɚ ɩɥɭќɚ 

          ɢ ɫɢɫɧɭɫɢ 

         -Ȼɪɨɧɯɨɚɥɜɟɨɥɚɪɧɚ ɥɚɜɚɠɚ ɢ ɦɢɤɪɨɛɢɨɥɨɲɤɨ ɢɫɩɢɬɭɜɚњɟ 

         -Ƚɚɫɧɢ ɚɧɚɥɢɡɢ –ɯɢɩɨɤɫɟɦɢɚ ɢ ɯɢɩɟɪɤɚɩɧɟɚ  
         -Ȼɚɤɬɟɪɢɨɥɨɲɤɢ ɚɧɚɥɢɡɢ ɧɚ ɫɩɭɬɭɦ 

                -ɯɢɩɨɮɚɪɢɧɝɢɚɥɧɚ ɢɥɢ ɟɧɞɨɥɚɪɢɧɝɢјɚɥɧɚ ɫɭɤɰɢјɚ, 
                -ɞɥɨɛɨɤ ɛɪɢɫ ɨɞ ɝɪɥɨ  
                -ɛɪɨɧɯɨɫɤɨɩɢјɚ         
 

          

 



-Ɏɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɨ ɢɫɩɢɬɭɜɚњɟ ɧɚ ɩɥɭќɚɬɚ 

      -ɩɨɪɟɦɟɬɟɧɚ ɞɢɫɬɪɢɛɭɰɢјɚ ɧɚ ɜɟɧɬɢɥɚɰɢјɚ, 
      -ɩɨɪɟɦɟɬɟɧɚ ɞɢɮɭɡɢјɚ ɧɚ ɝɚɫɨɜɢ, 
      -ɧɚɦɚɥɟɧɚ ɤɨɦɩɥɢјɚɧɫɚ ɧɚ ɩɥɭќɚ, 
      -ɢɡɦɟɧɟɬ ɜɟɧɬɢɥɚɰɢɨɧɨ ɩɟɪɮɭɡɢɨɧɟɧ ɨɞɧɨɫ. 
      -ȼɢɬɚɥɟɧ ɤɚɩɚɰɢɬɟɬ ɧɚɦɚɥɟɧ, 
      -ɪɟɡɢɞɭɟɥɟɧ ɜɨɥɭɦɟɧ ɢ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɟɧ ɪɟɡɢɞɭɟɥɟɧ ɤɚɩɚɰɢɬɟɬ- 

       ɡɝɨɥɟɦɟɧɢ. 
 

-Ɏɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɨ ɢɫɩɢɬɭɜɚњɟ ɧɚ ɩɚɧɤɪɟɚɫɧɚ ɢɧɫɭɮɢɰɢɟɧɰɢјɚ 
       -ɤɜɚɧɬɢɬɚɬɢɜɧɨ ɨɞɪɟɞɭɜɚњɟ ɧɚ ɦɚɫɬɢ ɜɨ ɮɟɰɟɫ 

       -ɩɚɧɤɪɟɚɬɢɱɟɧ ɫɬɢɦɭɥɚɬɢɜɟɧ ɬɟɫɬ 

       -ɦɟɪɟњɟ  ɟɧɡɢɦɢ ɯɢɦɨɬɪɢɩɫɢɧ ɢɥɢ ɟɥɚɫɬɚɡɚ ɜɨ ɮɟɰɟɫ 

       -ɛɟɧɬɟɪɚɦɢɬɫɤɢ ɬɟɫɬ 

       -ɟɧɡɢɦɢ ɜɨ ɤɪɜ 
       -ɟɯɨ ɩɪɟɝɥɟɞ 

 



-ɏɟɩɚɬɚɥɧɢ ɮɭɧɤɰɢɨɧɚɥɧɢ ɬɟɫɬɨɜɢ (ɯɟɩɚɬɚɥɟɧ ɫɤɪɢɧɢɧɝ) 
          -AST (ɚɫɩɚɪɬɚɬ ɚɦɢɧɨɬɪɚɧɫɮɟɪɚɡɚ) 
          -ALT (ɚɥɚɧɢɧ ɚɦɢɧɨɬɪɚɧɫɮɟɪɚɡɚ) 
          -GGT (ɝɚɦɚ ɝɥɭɬɚɦɢɥ ɬɪɚɧɫɮɟɪɚɡɚ) 
          -Ⱥɥɤɚɥɧɚ ɮɨɫɮɚɬɚɡɚ 

          -Ȼɢɥɢɪɭɛɢɧ 

          -ȿɯɨ  
          -ɏɟɩɚɬɨɛɢɥɢјɚɪɧɚ ɫɰɢɧɬɢɝɪɚɮɢјɚ 
          -ȿɧɞɨɫɤɨɩɫɤɚ ɪɟɬɪɨɝɪɚɞɧɚ ɯɨɥɚɧɝɢɨɩɚɧɤɪɟɚɬɨɝɪɚɮɢјɚ 

          -Ƚɨɪɧɚ ɝɚɫɬɪɨɢɧɬɟɫɬɢɧɚɥɧɚ ɟɧɞɨɫɤɨɩɢјɚ 

          -Кɨɦɩјɭɬɟɪɢɡɢɪɚɧɚ ɬɨɦɨɝɪɚɮɢјɚ 

          -Ɇɚɝɧɟɬɧɚ ɪɟɡɨɧɚɧɰɚ 

          -ɏɟɩɚɬɚɥɧɚ ɛɢɨɩɫɢјɚ 

 

-Ⱦɢјɚɝɧɨɡɚ ɧɚ CFRD 

          -Hemoglobin A1C (A1C) 

          -OGTT  ɬɟɫɬ  

           

           

 



-ɉɪɨɰɟɧɤɚ ɧɚ ɪɚɫɬɨɬ ɢ ɧɭɬɪɢɬɢɜɧɢɨɬ ɫɬɚɬɭɫ 

            -ɬɟɠɢɧɚ, ɜɢɫɢɧɚ ɢ ɨɛɟɦ ɧɚ ɝɥɚɜɚ-ɩɟɪɰɟɧɬɢɥɧɢ ɤɪɢɜɢ 
            -Z-ɫɤɨɪɨɜɢ ɡɚ ɬɟɠɢɧɚ, ɜɢɫɢɧɚ ɢ ɬɟɠɢɧɚ ɡɚ ɜɢɫɢɧɚ 

            -BMI-Body Mass Index-ɢɧɞɟɤɫ ɧɚ ɬɟɥɟɫɧɚ ɦɚɫɚ 

            -ɉɪɨɰɟɧɬ ɨɞ ɢɞɟɚɥɧɚ ɬɟɠɢɧɚ ɡɚ ɜɢɫɢɧɚ 

            -ɋɤɟɥɟɬɧɚ ɜɨɡɪɚɫɬ ɢ ɦɚɬɭɪɚɰɢјɚ 

            -Ɍɟɥɟɫɧɚ ɤɨɦɩɨɡɢɰɢјɚ 
            -ɤɨɫɤɟɧ ɞɟɧɡɢɬɟɬ  
  

-DXA ɫɤɟɧ (Dual energy X-ray absorptiometry) 

           -ɟ ɡɥɚɬɟɧ ɫɬɚɧɞɚɪɞ ɡɚ ɦɟɪɟњɟ ɧɚ ɤɨɫɤɟɧ ɦɢɧɟɪɚɥɟɧ ɞɟɧɡɢɬɟɬ 

            (bone mineral density-BMD) 
 

-Ⱥɧɚɥɢɡɚ ɧɚ ɫɟɦɟɧɚ ɬɟɱɧɨɫɬ 

 



Ⱦɢјɚɝɧɨɡɚ ɧɚ ɐɎ 

 

-ɤɪɢɬɟɪɢɭɦɢ ɩɨ Shwachman, Matthews, Andersen-ɞɜɚ ɨɞ ɫɥɟɞɧɢɬɟ 
ɱɟɬɢɪɢ ɤɪɢɬɟɪɢɭɦɢ:  
 
                                 -ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɩɥɭќɧɚ ɛɨɥɟɫɬ 

                                 -ɩɚɧɤɪɟɚɫɧɚ ɟɤɫɤɪɟɬɨɪɧɚ ɞɢɫɮɭɧɤɰɢјɚ 

                                 -ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ɩɨɬɟɧ ɬɟɫɬ 

                                 -ɮɚɦɢɥɢјɚɪɧɚ ɩɨјɚɜɚ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɚ 

 
 

-ɤɥɢɧɢɱɤɚ ɞɢјɚɝɧɨɡɚ  
-ɩɨɬɟɧ ɬɟɫɬ  
-ɦɟɪɟњɟ ɧɚ ɧɨɫɧɚ ɩɨɬɟɧɰɢјɚɥɧɚ ɪɚɡɥɢɤɚ-PD (potential-difference) 

-ɝɟɧɨɬɢɩɢɡɚɰɢјɚ 





ɉɪɟɧɚɬɚɥɧɚ ɞɢјɚɝɧɨɡɚ ɢ ɫɤɪɢɧɢɝ ɡɚ ɐɎ 

 
-ɩɪɟɧɚɬɚɥɧɚ ɞɢјɚɝɧɨɡɚ – ɰɟɥ ɫɩɪɟɱɭɜɚњɟ ɧɚ ɛɨɥɧɨ ɞɟɬɟ 

                                       - ɨɞɪɟɞɭɜɚњɟ ɧɚ ɚɥɤɚɥɧɚ ɮɨɫɮɚɬɚɡɚ ɜɨ ɚɦɧɢɨɧɫɤɚ 

                                         ɬɟɱɧɨɫɬ ɜɨ 18-ɬɚ ɧɟɞɟɥɚ ɨɞ ɛɪɟɦɟɧɨɫɬ 

 -ɝɟɧɟɬɫɤɚ ɩɪɟɧɚɬɚɥɧɚ ɞɢјɚɝɧɨɡɚ: 

                        - ɢɧɞɢɪɟɤɬɧɚ ɝɟɧɟɬɫɤɚ ɚɧɚɥɢɡɚ-DNA ɨɞ ɮɟɬɭɫ ɫɟ 
ɟɤɫɬɪɚɯɢɪɚ ɨɞ ɦɚɬɟɪɢјɚɥ ɞɨɛɢɟɧ ɫɨ ɛɢɨɩɫɢјɚ ɧɚ ɯɨɪɢɨɧɫɤɢ ɪɟɫɢ ɨɞ ɞɟɜɟɬɬɚ 
ɞɨ ɞɜɚɧɚɟɫɟɬɬɚ ɧɟɞɟɥɚ ɨɞ ɛɪɟɦɟɧɨɫɬ 

                        -ɞɢɪɟɤɬɧɚ ɝɟɧɟɬɫɤɚ ɚɧɚɥɢɡɚ ɧɚ ɩɨɡɧɚɬɢ ɦɭɬɚɰɢɢ ɜɨ CFTR 

ɝɟɧɨɬ ɜɨ DNA ɨɞ ɮɟɬɭɫɨɬ-ɛɢɨɩɫɢјɚ ɧɚ ɯɨɬɢɨɧɫɤɢ ɪɟɫɢ-9-12 ɧɟɞɟɥɚ ɨɞ 
ɛɪɟɦɟɧɨɫɬ 
                        -ɩɪɟɞɢɦɩɥɚɧɬɚɰɢɫɤɚ ɝɟɧɟɬɫɤɚ ɞɢјɚɝɧɨɡɚ: ɢɧɜɢɬɪɨ 
ɮɟɪɬɢɥɢɡɚɰɢјɚ, ɛɢɨɩɫɢјɚ ɢ ɨɬɫɬɪɚɧɭɜɚњɟ ɧɚ ɟɞɧɚ ɤɥɟɬɤɚ ɨɞ ɟɦɛɪɢɨɧɨɬ, 
ɚɦɩɥɢɮɢɤɚɰɢјɚ ɧɚ DNA ɢ ɚɧɚɥɢɡɚ ɧɚ ɚɦɩɥɢɮɢɰɢɪɚɧɢɨɬ ɩɪɨɞɭɤɬ ɧɚ ɐɎ 
ɦɭɬɚɰɢɢ 

 



Пɨɩɭɥɚɰɢɨɧɟɧ ɫɤɪɢɧɢɝ 

-ɯɟɬɟɪɨɡɢɝɨɬɟɧ ɫɤɪɢɧɢɝ ɡɚ ɧɨɫɢɬɟɥɫɬɜɨ ɩɪɟɞ ɢɥɢ ɡɚ ɜɪɟɦɟ ɧɚ 
ɛɪɟɦɟɧɨɫɬɚ ɬ.ɟ. ɩɪɟɞɤɨɧɰɟɩɰɢɫɤɢ ɢ ɚɧɬɟɧɚɬɚɥɟɧ ɫɤɪɢɧɢɝ ɡɚ 
ɧɨɫɢɬɟɥɫɬɜɨ ɤɨј ɟ ɞɨɫɬɚ ɪɚɲɢɪɟɧ ɜɨ ɦɧɨɝɭ ɡɟɦјɢ. 
-ɜɨ ɧɚɲɚɬɚ ɡɟɦјɚ ɨɞɪɟɞɭɜɚњɟ ɧɚ ɧɨɫɢɬɟɥɫɬɜɨɬɨ ɧɚ ɐɎ ɝɟɧɨɬ ɫɟ ɜɪɲɢ 
ɫɚɦɨ ɜɨ ɫɟɦɟјɫɬɜɚ ɫɨ ɢɫɬɨɪɢјɚ ɡɚ ɰɢɫɬɢɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ 

 

Нɟɨɧɚɬɚɥɟɧ ɫɤɪɢɧɢɧɝ 
-ɰɟɥ: ɨɬɤɪɢɜɚњɟ ɧɚ ɧɨɜɨɪɨɞɟɧɢ ɚɮɟɤɬɢɪɚɧɢ ɨɞ ɰɢɫɬɢɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ  
-ɨɞɪɟɞɭɜɚњɟ ɧɚ ɚɥɛɭɦɢɧ ɜɨ ɦɟɤɨɧɢɭɦ 

-ɡɝɨɥɟɦɟɧ ɢɦɭɧɨ ɪɟɚɤɬɢɜɟɧ ɬɪɢɩɫɢɧ ɢ ɬɪɢɩɫɢɧɨɝɟɧ (IRT) ɜɨ ɤɪɜ 

-ɝɟɧɟɬɫɤɚ ɚɧɚɥɢɡɚ ɧɚ CFTR ɦɭɬɚɰɢɢ  
-ɜɨ ɩɨɜɟќɟɬɨ ɡɟɦјɢ ɐɎ јɚ ɜɤɥɭɱɭɜɚɚɬ ɜɨ ɧɚɰɢɨɧɚɥɧɢɬɟ ɫɤɪɢɧɢɧɝ 
ɩɪɨɝɪɚɦɢ. 
 

 

 



 
 

-ɩɪɨɬɨɤɨɥ ɧɚ ɧɟɨɧɚɬɚɥɟɧ ɫɤɪɢɧɢɝ ɡɚ ЦФ 

      1. IRT: ɩɪɢɦɚɪɟɧ ɬɟɫɬ ɫɨ :Delfia (heterogeneous time resolved 

                                                fluorometric assay) ɬɟɯɧɢɤɚ, 
                                                RIA (radio-labelled immunoassay) 

                                                ɢɥɢ ELISA (enzyme-linked immunospecific 

                                                 assay) ɦɟɬɨɞɢ  
      2. ɂɧɬɟɪɦɟɞɢјɚɪɟɧ ɬɟɫɬ: 
             -ɨɞɪɟɞɭɜɚњɟ ɧɚ IRT ɜɨ ɜɬɨɪ ɩɪɢɦɟɪɨɤ ɤɪɜ-3-4 ɧɟɞɟɥɚ ɨɞ 

               ɠɢɜɨɬɨɬ 

             -ɚɧɚɥɢɡɚ ɧɚ CFTR ɦɭɬɚɰɢɢ 

             -PAP ɚɧɚɥɢɡɚ (pancreatitis-associated protein) 

 

      3. Ⱦɢјɚɝɧɨɡɚ ɧɚ ɐɎ ɤɚј ɞɨɟɧɱɟ ɛɟɡ ɤɥɢɧɢɱɤɚ ɦɚɧɢɮɟɫɬɚɰɢјɚ 

             -ɩɨɡɢɬɢɜɟɧ ɧɟɨɧɚɬɚɥɟɧ ɫɤɪɢɧɢɝ  
             -ɩɨɤɚɱɟɧɢ ɯɥɨɪɢɞɢ ɜɨ ɩɨɬ 

 



Тɟɪɚɩɢјɚ 

-ɧɟ ɩɨɫɬɨɢ ɫɩɟɰɢɮɢɱɟɧ ɥɟɤ 

-ɚɧɬɢɛɢɨɬɢɰɢ (ɢɜ, ɨɪɚɥɧɨ, ɢɧɯɚɥɚɬɨɪɧɨ) 
-ɮɢɡɢɤɚɥɧɚ ɬɟɪɚɩɢјɚ: -ɩɨɫɬɭɪɚɥɧɚ ɞɪɟɧɚɠɚ-ɩɟɪɤɭɫɢјɚ 

                                     -ɚɜɬɨɝɟɧɚ ɞɪɟɧɚɠɚ 

                                     -ɨɫɰɢɥɚɬɨɪɟɧ PEP-Flutter 

                                     -Vest (ɜɢɫɨɤɨɮɪɟɤɮɟɧɬɧɢ ɨɫɰɢɥɚɰɢɢ ɧɚ ѕɢɞ  
                                                ɧɚ  ɝɪɚɞɟɧ ɤɨɲ) 
                                     -ɮɢɡɢɱɤɚ ɚɤɬɢɜɧɨɫɬ ɢ ɜɟɠɛɢ 

-ɢɧɯɚɥɚɰɢɨɧɚ ɬɟɪɚɩɢјɚ (ɤɨɧɬɢɧɭɪɚɧɚ ɢ ɢɧɬɟɪɦɢɬɟɧɬɧɚ) 
-ɦɭɤɨɥɢɬɢɱɤɢ ɫɪɟɞɫɬɜɚ-rhDNasa-ɪɟɤɨɦɛɢɧɚɧɬɧɚ ɯɭɦɚɧɚ 

                                      ɞɟɨɤɫɢɪɢɛɨɧɭɤɥɟɚɡɚ-Pulmozyme 

-ɯɢɩɟɪɬɨɧɢɱɟɧ ɫɨɥɟɧ ɪɚɫɬɜɨɪ 

-ɛɪɨɧɯɨɞɢɥɚɬɚɬɨɪɢ 

-ɚɧɬɢɢɧɮɥɚɦɚɬɨɪɧɚ ɬɟɪɚɩɢјɚ:ɤɨɪɬɢɤɨɫɬɟɪɨɢɞɢ 

                                                   ɧɟɫɬɟɪɨɢɞɧɢ ɚɧɬɢɢɧɮɥɚɦɚɬɨɪɧɢ ɥɟɤɨɜɢ 

                                                   ɦɚɤɪɨɥɢɞɢ 

                                                   ɥɟɭɤɨɬɪɢɟɧɫɤɢ ɚɧɬɚɝɨɧɢɫɬɢ 

-ɞɟɤɨɧɝɟɫɬɢɜɧɢ ɥɟɤɨɜɢ 

-ɤɚɥɨɪɢɱɧɚ ɢɫɯɪɚɧɚ ɛɨɝɚɬɚ ɫɨ ɩɪɨɬɟɢɧɢ ɫɨ ɭɦɟɪɟɧɚ ɪɟɫɬɪɢɤɰɢјɚ ɧɚ 
ɦɚɫɬɢ 



-ɩɚɧɤɪɟɚɫɧɢ ɟɧɡɢɦɢ-Creon, Pancrease 

-ɢɧɯɢɛɢɬɨɪɢ ɧɚ ɩɪɨɬɨɧɫɤɚ ɩɭɦɩɚ-Umeprazol 

-ɫɭɩɥɟɦɟɧɬɚɰɢјɚ ɫɨ ɬɚɭɪɢɧ 

-ɦɭɥɬɢɜɢɬɚɦɢɧɢ 

-ɜɚɤɰɢɧɚɰɢɢ 

-ɪɟɯɢɞɪɚɬɚɰɢјɚ 

-ɛɟɥɨɞɪɨɛɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢјɚ 

-ɧɨɜɢ ɢɧɯɚɥɚɰɢɨɧɢ ɚɧɬɢɛɢɨɬɫɤɢ ɩɪɟɩɚɪɚɬɢ 

-ɞɟɧɮɭɫɨɥ ɢ ɢɧɯɚɥɚɰɢɨɧɟɧ ɦɚɧɢɬɨɥ 

-ɝɟɧɟɬɫɤɚ ɬɟɪɚɩɢјɚ 

-ɭɪɫɨɧɞɟɨɤɫɢɯɨɥɧɚ ɤɢɫɟɥɢɧɚ 

-ɯɟɩɚɬɚɥɧɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢјɚ 

-ɢɧɫɭɥɢɧɫɤɚ ɬɟɪɚɩɢјɚ 

-ɬɟɪɚɩɢјɚ ɫɨ ɛɢɮɨɫɮɨɧɚɬɢ 

 



Ɂɚɤɥɭɱɨɰɢ/ɇɚɭɱɟɧɢ ɥɟɤɰɢɢ 

 
-ɐɎ ɤɚɤɨ ɤɨɦɩɥɟɤɫɧɚ ɯɪɨɧɢɱɧɚ ɛɨɥɟɫɬ ɛɚɪɚ ɤɨɧɬɢɧɭɢɪɚɧ ɬɪɟɬɦɚɧ ɜɨ 
ɬɟɤɨɬ ɧɚ ɰɟɥɢɨɬ ɠɢɜɨɬ, ɩɨɫɬɨјɚɧɚ ɝɪɢɠɚ ɢ ɩɨɞɞɪɲɤɚ ɨɞ ɨɩɲɬɟɫɬɜɨɬɨ ɢ 
ɭɧɚɩɪɟɞɭɜɚњɟ ɧɚ ɬɪɟɬɦɚɧɨɬ ɡɚ ɢɫɩɨɥɧɭɜɚњɟ ɧɚ ɫɨɜɪɟɦɟɧɢ ɫɬɚɧɞɚɪɞɢ 
ɡɚ ɬɟɪɚɩɢјɚ. Ɂɚ ɬɨɚ ɟ ɩɨɬɪɟɛɧɨ ɢɡɝɪɚɞɛɚ ɫɩɟɰɢјɚɥɢɡɢɪɚɧɢ ЦФ ɰɟɧɬɪɢ 
ɢ ɩɪɢɦɟɧɚ ɧɚ ɫɨɜɪɟɦɟɧɢ ɩɪɢɧɰɢɩɢ ɜɨ ɬɟɪɚɩɢјɚ ɧɚ ɐɎ ɡɚ ɞɚ ɫɟ ɩɨɫɬɢɝɧɟ 
ɤɜɚɥɢɬɟɬɧɨ ɢ ɞɨɥɝɨ ɩɪɟɠɢɜɭɜɚњɟ. 
-ɐɎ ɤɚɤɨ ɦɭɥɬɢɫɢɫɬɟɦɫɤɚ ɛɨɥɟɫɬ ɛɚɪɚ ɦɭɥɬɢɞɢɫɰɢɩɥɢɧɚɪɟɧ ɩɪɢɫɬɚɩ 
ɨɞ ɥɟɤɚɪɢ ɫɩɟɰɢјɚɥɢɫɬɢ: ɩɟɞɢјɚɬɚɪ-ɩɭɥɦɨɥɨɝ, ɢɧɬɟɪɧɢɫɬ-

ɝɚɫɬɪɨɟɧɬɟɪɨɥɨɝ, ɮɢɡɢɨɬɟɪɚɩɟɜɬ, ɦɢɤɪɨɛɢɨɥɨɝ, ɦɟɞɢɰɢɧɫɤɚ ɫɟɫɬɪɚ, 
ɩɫɢɯɨɥɨɝ, ɫɨɰɢјɚɥɟɧ ɪɚɛɨɬɧɢɤ, ɧɭɬɪɢɰɢɨɧɢɫɬ ɜɨ ɫɨɪɚɛɨɬɤɚ ɫɨ ɞɪɭɝɢ 
ɫɩɟɰɢјɚɥɢɫɬɢ ɨɞ ɞɪɭɝɢ ɨɛɥɚɫɬɢ. 
-Ɋɚɧɚ ɞɢјɚɝɧɨɡɚ ɧɚ ɛɨɥɟɫɬɚ ɫɨ ɜɨɜɟɞɭɜɚњɟ ɧɚ ɩɨɩɭɥɚɰɢɨɧɟɧ ɢ 
ɧɟɨɧɚɬɚɥɟɧ ɫɤɪɢɧɢɝ. 
-ȼɨɜɟɞɭɜɚњɟ ɧɚ ɞɨɦɚɲɧɢ ɫɟɪɜɢɫɢ ɡɚ ɬɟɪɚɩɢјɚ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɨ 
ɰɢɫɬɢɱɧɚ ɮɢɛɪɨɡɚ. 
-ɇɚɜɪɟɦɟɧɨ ɨɬɤɪɢɜɚњɟ ɧɚ ɫɢɬɟ ɤɨɦɩɥɢɤɚɰɢɢ ɩɪɟɤɭ ɪɟɝɭɥɚɬɨɪɧɢ 
ɫɢɫɬɟɦɫɤɢ ɢɫɩɢɬɭɜɚњɚ. 

-ɋɨɡɞɚɜɚњɟ ɰɟɧɬɚɪ ɡɚ ɬɪɚɧɫɩɥɚɧɬɚɰɢјɚ-ɧɚ ɛɟɥɢ ɞɪɨɛɨɜɢ. 

-Пɪɨɞɨɥɠɭɜɚњɟ ɢ ɩɨɞɨɛɪɭɜɚњɟ ɧɚ ɠɢɜɨɬɧɢɨɬ ɜɟɤ ɧɚ ɩɚɰɢɟɧɬɢ ɫɨ 
ЦФ 


