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     Муковисцидоз – заболевание, обусловленное мутацией гена МВТР 

(муковисцидозного трансмембранного регулятора), который обеспечивает 

транспорт ионов хлора и натрия через мембрану эпителиальной клетки. В 

результате дефекта этого гена ионы хлора задерживаются в клетке, что 

приводит к усилению впитывания катионов  натрия  и воды, и как следствие 

происходит увеличение вязкости секрета. 

 

Диагноз ставят на основании потовой пробы и молекулярно-генетического 

анализа. 

Повышенная вязкость секрета желез внешней секреции приводит к 

хроническому воспалительному процессу в легких, недостаточности 

поджелудочной железы, гепатобилиарной патологии и аномально высокому 

содержанию электролитов в поте. Особенности заболевания и их тяжесть 

варьируются у разных людей. 

 

 

 

                                                          



Актуальность.  
     Муковисцидоз входит в список орфанных 

заболеваний, их также называют редкими, 

затрагивающие небольшую часть населения.   

 

В Казахстане в настоящее время с подтвержденным 

диагнозом муковисцидоз насчитывается около 200 

пациентов разных возрастных групп.  

 

                    
Ирина МУКАТОВА, ПРЕДСЕДАТЕЛЬ АССОЦИАЦИИ СПЕЦИАЛИСТОВ РЕСПИРАТОРНОЙ МЕДИЦИНЫ:                                       



    
- Микробиологическая диагностика материала 

от пациентов с муковисцидозом требует 

нестандартного подхода к исследованию, 

микрофлора данных пациентов значительно 

сложнее, чем флора у пациентов с любой 

другой бронхолегочной патологией. 

- Ранняя адекватная антибактериальная 

терапия улучшает течение и прогноз 

заболевания, предупреждает развитие 

необратимых бронхолегочных осложнений. 

 

 



  
Особенности бактериологического исследования материала от пациентов с диагнозом 

муковисцидоз 

 

1. Микробиологическое исследование проводится на фоне антибактериальной терапии 

2. Сложность культивирования нетривиальных патогенов 

3. Выявление разного спектра  микроорганизмов, необходимость анализа клинического значения 

4. Гетерогенность популяции патогенов, разные морфотипы 

5. Длительные сроки культивирования - инкубация посевов проводится от 4 до 7-10 дней. 

 

Материалом для микробиологического исследования респираторного отделяемого при 

муковисцидозе служит: 

1) Мокрота (откашливаемая и индуцированная (после ингаляции) 

2) Бронхоальвеолярный лаваж (БАЛ), в случае отсутствия возможности получить мокроту: 

3) Мазок с задней стенки глотки 

4) Мазок из зева  



 



 

 

1 группа: Бактерии имеющие клиническое значение вне зависимости от титра у пациентов с диагнозом 

муковисцидоз: 
 - Staphylococcus aureus 

 - Pseudomonas aeruginosa 

 -  Burkholderia cepacia complex 

 - Achromobacter xylosoxidans 

 - Stenotrophomonas maltophilia 

 - H.influenzae 

 - Burkholderia gladioli 

 - Ralstonia spp 

 - Cupriavidus spp, 

 - Pandoraea spp 

2 группа: Бактерии имеющие клиническое значение в титре ≥ 105КОЕ  
(Enterobacterales, S.pneumoniae) 

3 группа: Бактерии не имеющие клинического значения (нормофлора) 

Спектр микроорганизмов  отделяемого респираторного тракта у больных с 

муковисцидозом                                                          



    



 

Заключение 

 

 

➢ Регулярное микробиологическое обследование является жизненно важным компонентом для 
пациентов с диагнозом муковисцидоз, во многом определяющим прогноз и качество жизни. 

➢ Точная и своевременная идентификация возбудителей инфекции дыхательных путей имеет 
важное значение для обеспечения своевременного начала лечения соответствующими 
антибиотиками.  

➢ Смена возбудителя одного генотипа на другой генотип или одного вида возбудителя на другой 
вид настоятельно требует постоянного микробиологического мониторинга хронической 
инфекции легких у больных муковисцидозом.    

➢ Микроорганизмы, инфицирующие дыхательные пути больного муковисцидозом, определяют 
лечение, качество жизни, перспективы для трансплантации и общую выживаемость.  

➢ Наличие квалифицированного персонала, современного оборудования, питательных сред дает 
возможность проводить сложные лабораторные исследования. 



 

Спасибо за внимание 


