YTO TPAAUIMOHHOE JICUCHUE BEre€TaTUBHON MUCPYHKIIUU HE MPUBOJUT K
U3MEHEHUIO COCTOSIHUS COCYIMCTOIO SHAOTENMUSA Y NalueHToB ¢ BYOP.
DIUMUHALMS YTIPABISIEMBIX (DAKTOPOB pUCKa aTepOCKIIEpO3a B TEUCHUE
12 MmecsueB y mnamueHToB BJ[ ¢ BY®P ycrpanser auchyHKIHIO
sHAOTENUsI. B ocHOBe MNpPODWIAKTUKA U KOPPEKUUH JUCHYHKIUU
DHIOTENUSI JOJDKHBI HAXOJUTHhCS MEPOIPHUSTUS, HAMpPaBICHHbIE HA
dbopMHUpOBaHME 3J0POBOTO 00pasza >KU3HU YK€ C IEpPBBIX JHEH €ro
POXKICHHUS.
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CJIYYAU NMO3THEN TMATHOCTUKU MYKOBUCIIUJIO3A
B TOMEJIBCKOM OBJIACTH

Manonemnuuxoea H. M., Tapuxosa O. A.*, Hukonaesa IO. 3.*
YO «l'oMenbCKui rocy1apCTBEHHBIA MEIUIIUHCKAN YHUBEPCUTETY;
*V73 «['oMeIbLCKUIA 00JIaCTHON JTUATHOCTHUYECKUNA MEAUKO-TEHETHUECKUN
LEHTP C KOHCynbTanuen «bpak u ceMmbsa», r. 'omens, benapyce

BBenenne. MyxkoBuciunoz (MB)  sBiusercs HE  TOJBKO
MEAUIIMHCKOM, HO M COLMAJIbHOM MpOOJIEeMOM, TaKk KaK 3HAYUTEIBLHO
CHID)KAeT KayeCTBO JKUM3HM U TpeOyeT KOJOCCAIbHBIX CpPEJICTB Ha
OKa3aHUE MEJIUIMHCKOM TMOMOIIM, YXOJ W peaOWIUTaIuio OOJbHBIX
JIETEH.

Ilon TEPMUHOM MYKOBHUCIM03a clenyer IMOHUMAaTh
HACJIEJICTBEHHOE TOJHMCHUCTEMHOE 3a00JIEeBaHME, B OCHOBE KOTOPOIO
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JCKUT MyTallMsl T€Ha TPAaHCMEMOPAHHOI'O PEryJisiTopa MYKOBUCIU032
(CFTR), xapakrepu3yrolieecss HapymieHHeM (QYHKIUNA SK30KPHUHHBIX
&Kene3 UM KIMHUYECKUM MOJUMOp(GU3MOM, TPHUBOASAIICE, B TMEPBYIO
ouepellb, K TKEJIbIM MOPAKEHUSM OpPraHoB PECHUPATOPHON U
nuuieBapurenpbHon  cucreM.  IIpormo3 mnpu  MB  ocraercs
HEOJAronmpHUsATHBIM,  OMNPEAENACTCS  TSHKECTBIO  OPOHXOJETOYHBIX
u3meHenuii. Pano wManudectupoBaBmmnii MB mnportekaer TsKeénee,
0COOCHHO Yy JeTeH, MepeHecnx MeKoHuaabHbIi mieyc. Eciu B.50-¢ rr.
XX Beka okosio 80% manueHToB yMupaiu B Bo3pacte g0 10 Jiet, TO B
HACTOSAIIIEE BPEMS CPEIHssl MPOAOJIKUTEIIBHOCTh XKU3HU 00ibHBIX MB
coctapisier 29 net u 6osee [1, 2].

O0bekT M MeTOoabl HMcCaea0BaHMs. bbulM TpoaHATM3WPOBAHbI
MEIMIIMHCKUE KapThl TMalueHToB Y3 «I'OMelbekoro. o0JacTHOTO
JIMarHOCTUYECKOTO0 MEIMKO-TEHETUYECKOTO IEHTPa C KOHCYJIbTallueu
«bpak u cembs».

PesyabTaTthl M MX o0cy:xaeHue. K coxajeHHIO, HE BCerjga Ha
PaHHHUX CPOKax JMArHOCTUPYETCS MYKOBHUCIHMI03, TAK KaK OTCYTCTBYET
HAaCTOPOKEHHOCTH MO JIAHHOMY 3a00JIeBAHUIO.

[IprBeaeM HECKOJIBKO HHTEPECHBIX CIYyYaeB U3 MPAKTUKH MO3IHEN
JMarHOCTUKU MYKOBUCIIU03A.

Ilayuenm M., 35 nem. OOpatuiics o ooy oecmionaus. [loroBas
npo6a ot 09.07.2015r. — konuyecTBo 1mota 510 Mr, KOHIIEHTpaIus
xjopa — 34,5 mMmonp/i. MonekynspHO-reHeThYecKasi JTMarHOCTUKa
mykoBucuunaosa: JHK-amanusz ot  22.07.2015 wu  29.07.2015
YCTAHOBJICHO KOMIIAYHIHOE€ T'€T€PO3UTOTHOE HOCHUTEIBCTBO MYTAaIUi
dF508  (c.1521 1523delCTT)/IVS8-5T B r1ene CFTR, wdrto
MOATBEPKAAET JUAFHO3 MYKOBUCIIUI03A.

layuenm K., 23 200a. C moapoCTKOBOTO BO3pacTa HaAOIIOJAJICS 10
noBOy ‘OpoHXo3kTaTnueckoi Oose3nu. [lotosas mpoda 31.03.2015 —
KOJIMYECTBO TMoTa 64 Mr, KoHIEHTpauus xjopa 41,25 MMomb/i,
YYUTBIBasi Majao€ KOJMYECTBO MOTA, MPOBOAWIACH MOBTOPHAsI MOTOBAS
npoda 08.04.2015 — konuuectBo mota 148Mr, KOHIIEHTpaIUs XJopa
46,48 MMOJIb/JI. MoutekyJIsipHO-T€HEeTUYEeCKast JAArHOCTHUKA
mykoBucuuaosa: JJHK-anamu3 (26.05.2015) ycTaHOBIEHO KOMITayHIHOE
rerepo3urotHoe HocuteabcTBo MyTtanuid dF508/3849+10Kb B rene
CFTR, uTo moaTBepkaaeT TMario3 MyKOBUCIIUI03A.

Ilayuenm A., 7 nem. PeOGeHOK poCc U pa3BUBAJICI HOPMAJIBHO, C 6
JET MPOrPECCUPYIONIAsl TMOTEPsl MACChl TeJa, BIUIOTh A0 KaXEKCHH.
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JIBaxx el mpoBouiics moToBbl TecT (28.07.14 u 04.08.14) Koan4uecTBO
nota 325 Mr u 242 mr, KoHueHTpalusa xjopa —71,8 mmons/1 u 69,42
MMOJIB/JI  COOTBETCTBEHHO. [lo CEleKTUBHOMY OHMOXUMHYECKOMY
ckpununry 12.08.2014 — HacieACTBEHHBIX HapylIeHUNA oOMeHa
BEIIECTB HE BBISBICHO. TaHaeMHass macc-criekrpomerpus 28.07.2014 —
AUArHOCTMYECKHM  3HAYMMBIX  HapylIeHUW  HE  OOHapyX eHO.
MonekynsapHO-reHeTh4ecKas JIMAarHOCTHKA MYKOBHUCIIH/1034:
oonapyxxkena mytauun dFS508/N (o pesynbratam JHK-ananuza 'y
npoOaH/ia yCTAHOBJEHO TIE€TEPO3UTOTHOE HOCHUTEIbCTBO MYTallMU
dF508). C yyeTroM KIMHUYECKUX TMPOSIBICHUN y pEOCHKA, MOMKHO
MPENOI0KUTh HATUYME BTOPOM HEU3BECTHOW MYyTallUW U BBICTABUTH
JIMarHo3 MYKOBUCITUIO3.

llayuenm J[., 5 nem. C HIBYXJIETHErOo BO3pacTa-HAOIOIAETS Y
racTpod’HTEpOJIOra MO TOBOAY 3alopoB, ApYrux kajiod Her. B
(bu3uYEeCKOM pa3BUTHUU OTMEUaeTcs M30bITOUHAsE Macca Tena. [lotoBas
npoba 16.04.2014 — xonudecTBO moTa 83 Mr, KOHIIEHTpAIUs XJopa
77,1 MMONB/N, Y4YWTHIBAs Majo€ KOJIMYECTBO I0Ta, ITPOBOJMUIIACH
MOBTOpHO ToTOBass mnpoda 23.04.2014. —. kojuyecTBO ImoTa 81mr,
KOHIIeHTpauust xjopa 74,07 Mmomns/a. MosekyasapHO-TeHETHYeCKast
nuarHoctuka mykoucuuposa: JIHK-anamus (23.04.2014) oOHapyxkeHa
mytamnu dF508/ N (mo pesynabratam JIHK-ananmuza y mnpoOanga
YCTAHOBJICHO TeTepo3uroTHoe HocurenbctBo MyTtamuu dF508). C
Y4ETOM KJIMHUYECKUX MPOSBICHUN y pPeOCHKA, MOXXHO MPEANOI0XKHUTh
HaJW4yue BTOPOW HEU3BECTHOW MYTAallud W BBICTABUTH JUArHO3
MYKOBHUCILIHI03.

BeiBoabl. B cBsi3uM Cc TeM, YTO KIMHUYECKHE IPOSBICHUS
MYKOBHUCILIH1038 TTOIUMOP(HBI 1 MHOTOOOpa3HbI, U HE BCeraa MaHugecT
3a00JiIeBaHus,.  IPOSIBISCTCS  TMOPAXEHWEM  OPraHOB  JIbIXaHUS,
CJI€0BATENbHO,. CTOUT OOpalllaTh BHUMAaHUE Ha APYrue KIMHUYECKUE
MPOSIBIICHUS, KOTOPBIE MOT'YT OBITh CBSI3aHBI C MYKOBHUCIIMI030M.
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