
Наименование 

услуги 

Муковисцидоз. Исследование уровня хлоридов в поте 

 

Код услуги А 09.01.009 

Краткая 

информация о 

заболевании 

Кистозный  фиброз  (Муковисцидоз  -  МВ) —  аутосомно-рецессивное  

моногенное наследственное  заболевание,  характеризующееся  

поражением  всех  экзокринных  желёз,  а также жизненно важных органов 

и систем. Заболевание связано с нарушением в работе трансмембранного  

регулятора проводимости  муковисцидоза  (МВТР). МВТР  локализуется  в  

апикальной  части  мембраны  эпителиальных  клеток, выстилающих  

выводные  протоки  желез  внешней  секреции  (потовых,  слюнных,  желез  

в бронхах,  поджелудочной  железе,  кишечнике,  урогенитальном  тракте),  

он  регулирует транспорт  электролитов  (главным  образом  хлора)  между  

этими  клетками  и  межклеточной жидкостью. Последние исследования 

показали, что МВТР является собственно хлоридным каналом. Мутации гена 

МВ нарушают не только транспорт, но и секрецию ионов хлора. При 

затруднении их прохождения через клеточную мембрану увеличивается 

реабсорбция натрия железистыми  клетками,  нарушается  электрический  

потенциал  просвета,  что  вызывает изменение  электролитного  состава  и  

дегидратацию  секрета  желез  внешней  секреции.  В результате 

выделяемый секрет становится чрезмерно густым и вязким. При этом 

страдают легкие,  желудочно-кишечный  тракт,  печень,  поджелудочная  

железа,  мочеполовая  система 

 

Частота  МВ  колеблется  среди  представителей  европеоидов  от  1:600  до  

1:17000 новорожденных.  В  РФ  частота  муковисцидоза  составляет  по  

данным  ФГБУ  Медико-генетического научного центра 1:10000 

новорожденных. 

 

Для диагностики муковисцидоза рекомендуется количественное 

определение уровня хлоридов в поте.  Классический метод определения 

электролитного состава пота (хлора или натрия) методом  пилокарпинового  

электрофореза  по  Гибсону  и  Куку  (1959г.)  является «золотым  стандартом  

диагностики»,  проводится  троекратно.  Пограничные  значения  хлора  40-

59  ммоль/л,  патология  60  ммоль/л  и  выше  (при  навеске  пота  не менее 

100 мг) 

OMIM 219700 

Перечень 

исследуемых 

параметров 

Определение электролитного состава пота (хлора) 

Информация о 

методе. 

Требование к 

материалу 

Классический метод определения электролитного состава пота (хлора или 

натрия) методом  пилокарпинового  электрофореза  по  Гибсону  и  Куку . 

Предварительной подготовки не требуется 

Срок выполнения 1 день (результаты исследования выдаются сразу после проведения теста) 

 


