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 ( :  CFسیستیک فیبروزیر ) 

بیماری ژنتیکی است که در اثر اختلال عملکرد غدد 

مترشحه خارجی رخ می دهد . در این بیماری کانال انتقال 

دهنده نمک در سلول های اپیتلیالی در مجاری تنفسی ، 

لوزالمعده ، روده ، مجاری تناسلی در مردان ، سیستم 

کبدی و غدد عرق آسیب می بینند . ترشح موکوس ضخیم 

یه ها باعث تنگ شدن راه های هوایی و و چسبناک در ر

 زمینه ساز عفونت های مختلف باکتریایی می شود . 

به همین دلیل مشکلات ریوی معمولاً عامل اصلی مرگ در 

میان مبتلایان به این بیماری است التهاب راه هوایی و 

عفونت مزمن در نهایت باعث بیماری های شدید ریوی و 

مزمن در نهایت باعث  آسیب راه های هوایی و عفونت

بیماری های شدید ریوی و آسیب راه های هوایی می شود 

که به ایجاد کیست ها آبسه ها و فیبروزه شدن بافت ریه 

 می انجامد . 

درصد نوزادان مبتلا در بدو تولد با  20تا  15همچنین 

انسداد روده همراه هستند . مسدود شدن مجرای اتصال 

یز با اختلال در گوارش مواد دهنده لوزالمعده به روده ن

غذایی همراه است که در نتیجه آن با وجود تغذیه مناسب 

 و وزن بیمار افزایش نمی یابد . 

همچون تمامی بیماری های ژنتیکی بیماری فیبروز 

نیز درمان قطعی ندارند اما فیزیوتراپی قفسه کسیتیک 

سینه و استفاده از مکمل های آنزیمی و غذایی به بهبود 

یت بیماران کمک موثری می کند . بیماری وضع

فیبروزکیستیک در اثر بروز تغییر ) جهش ( در ژن ) 

CFtR  رخ می دهد این  19( واقع در بازوی بلند کروموزوم

ژن تولید کننده پروتئینی هست که کانال یونی کلریدی 

ایجاد می کند . نقص در عملکرد این کانال باعث انتقال 

ها در بدن می شود که طیف غیر طبیعی الکترولیت 

گسترده ای از علائم بالینی در این بیماران را باعث می 

شود . توارث این بیماری به صورت اتوزومال مغلوب است 

که در نتیجه وجود یک ژن جهش یافته باعث بروز بیماری 

نمی شود و افراد حامل یک ژن جهش یافته تنها ناقل 

نسخه از ژن معیوب را  دوبیماری هستند . افراد بیمار نیز 

 از پدر و مادر خود به ارث می برند . 

این بیماری بیشتر در میان سفید پوستان غربی شیوع 

 دارد. 
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