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Актуальность исследования: по оценкам ВоЗ ежегодно в мире рождается 40–50 тысяч 
детей с муковисцидозом. муковисцидоз (мВ) — это аутосомно-наследственное заболевание, 
связанное с дисфункцией канала cFTR из-за его различных мутаций. Изучение строения кана-
ла cFTR и механизмов его работы позволит полнее описать патогенез мВ и найти оптималь-
ные способы лечения.

цель исследования: изучить современные данные о строении и механизме работы канала 
cFTR. оценить изменения в работе и синтез белка cFTR при мВ, его мутации и принципы 
лечения.

Материалы и методы: анализ зарубежной и отечественной литературы по данной теме.
Результаты: cFTR — это мультидоменный белок суперсемейства АтФ-связывающих кас-

сет, функционирующий в качестве хлоридно-анионного канала в эпителиальных клетках на 
апикальной мембране по всему телу [2]. cFTR состоит из 5 доменов, в норме их совокупность 
обеспечивает правильную работу всего канала. 2 трансмембранных домена (Tmd) пронизыва-
ют мембрану, образуя пору, через которую выходят ионы хлора [3]. Каждый Tmd связан с 
нуклеотидсвязывающим доменом (nbd), находящимся в цитоплазме. nbd нужны для связы-
вания и гидролиза АтФ [3]. При связывании с АтФ они образуют своеобразный АтФ-сэндвич, 
т.е. nbd принимают закрытую конфигурацию, поэтому хлоридно-анионный канал открывает-
ся. После гидролиза АтФ канал закрывается и nbd вновь принимают открытую конфигура-
цию. Регуляторный домен (R), находящийся в контакте с nbd1, содержит сайты фосфорили-
рования для протеинкиназы [2]. R отвечает за активацию канала: если он фосфорилирован, то 
канал начинает работать, а если дефосфорилирован, то канал инактивируется [2]. После транс-
крипции мРНК белка cFTR, происходит трансляция и сворачивание cFTR в ЭПС, затем свер-
нутый канал поступает в Аппарат Гольджи, где происходит его гликолизирование, а потом — 
в апикальную мембрану. Именно в апикальной мембране cFTR выполняет свою функцию. 
К настоящему времени выявлено 6 классов мутаций, приводящих к дисфункции хлоридно-а-
нионного канала [1]. мутации связаны с нарушением синтеза мРНК для cFTR, формировани-
ем его вторичной и третичной структур, нарушением работы регуляторных доменов, быстрым 
закрытием натриевых каналов, нарушением регуляции их активности. Наибольший интерес 
вызывает мутация, при которой возникает делеция F508del в nbd1. Это приводит к неста-
бильности cFTR и его разрушению в ЭПС [3]. В зависимости от выявленного класса мутации 
врач назначает определённые препараты, обеспечивающие правильное стробирование cFTR и 
сворачивание канала, облегчающие дыхание и пищеварение, уменьшающие вязкость слизи и 
снабжающие организм жирорастворимыми витаминами [1].

Выводы: мутация гена 508 cFTR является главной причиной мВ, характеризующееся его 
дисфункцией. Знание о строении и механизмах работы нормального и патологического хло-
ридноанионного канала, т.е. мультидоменного белка cFTR, позволит найти методы восстанов-
ления полноценности его работы и тем самым приблизиться к излечению муковисцидоза.
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