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Аннотация 
Муковисцидоз является мультифактори-
альным заболеванием со множеством про-
явлений, отражающих поражение дыха-
тельной, пищеварительной, эндокринной и 
мочеполовой систем. Учитывая частоту и 
разнообразие проявлений муковисцидоза у 
пациентов взрослого возраста, им следует 
шире проводить диагностические исследо-
вания, направленные на их выявление. Не-
знание или недостаточное внимание к осо-
бенностям течения заболевания у данных 
пациентов может привести к серьезным 
ошибкам в терапии больных и развитию тя-
желых осложнений, в том числе требующих 
хирургического лечения. В обзоре пред-
ставлены различия национальных реги-
стров разных стран и мнение экспертов Ев-
ропейского консенсуса по муковисцидозу в 
ведении пациентов с муковисцидозом. 
 
Ключевые слова: муковисцедоз, осложне-
ния, клинические рекомендации 

Abstract 
Cystic fibrosis is a multifactorial disease with 
variety manifestations that reflect defeat respir-
atory, digestive, endocrine and genitourinary 
systems. Given the frequency and diversity of 
CF symptoms in adult patients, they should 
more widely conduct diagnostic studies aimed 
at detecting them. Ignorance or insufficient at-
tention to the peculiarities of the course of the 
disease in these patients can lead to serious 
errors in the therapy of patients and the devel-
opment of severe complications, including 
those requiring surgical treatment. The review 
presents differences in national registers in dif-
ferent countries and the opinion of the Euro-
pean consensus experts of the cystic fibrosis in 
the management of patients with cystic fibro-
sis. 
 
Keywords: cystic fibrosis, complications, clini-
cal recommendations.  
 
 
 
 

Муковисцидоз (МВ), или кистозный 
фиброз является одним из самых частых 
моногенных заболеваний, в большей сте-
пени поражающее европеоидов. В странах 
Европы и Северной Америки распростра-
ненность МВ составляет от 1:2000 до 1:4000 
новорожденных. По данным Медико-генети-
ческого научного центра Российской акаде-
мии медицинских наук и Минздравсоцраз-
вития Российской Федерации (РФ) в нашей 
стране частота встречаемости ниже – 
1:8000–1:10 000 новорожденных, что ча-
стично может быть объяснено влиянием 

смешения славянской и финно-угорской по-
пуляций в ходе формирования русской 
народности [14; 43; 51].  

С каждым годом в мире происходит 
увеличение количества пациентов взрос-
лого возраста. По данным M. Hodson (2007), 
имеется 50%-я вероятность того, что паци-
енты, достигшие возраста 40 лет, доживут 
до 53 лет, и 35%-я вероятность достижения 
ими 60 лет [44]. По данным Е.К. Гинтер 
(2013), с 1991 по 2013 год продолжитель-
ность жизни пациентов с МВ увеличилась с 
13 до 39 лет для региона Москвы и Подмос-
ковья, а для России в целом – с 10 до 25 лет 
[13]. В 2014 году доля наблюдаемых в РФ 
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пациентов с МВ старше 18 лет составила 
29,2%, тогда как в начале 1990-х годов она 
была не более 10%. Самому старшему па-
циенту с МВ в 2014 году было 64 года [21; 
26]. Для примера, в Саратовской области за 
последние 20 лет произошло увеличение 
количества наблюдаемых больных МВ 
взрослого возраста: в 1996 году доля паци-
ентов старше 15 лет составляла 10,0%, а к 
2010 году увеличилась до 48,4% [18]. 

Увеличение продолжительности жизни 
пациентов стало возможным благодаря 
ряду факторов, таких как: введение неона-
тального скрининга (в РФ с 2007 года), вве-
дение многокомпонентной терапии (под-
держание легочной функции, нутритивного 
статуса, борьба с осложнениями), с появле-
нием новых лекарственных препаратов 
(главным образом ингаляционных антибио-
тиков, дорназы альфа, заместительной 
ферментной терапии поджелудочной же-
лезы, разработка, а в последние годы и при-
менение средств генетической терапии), со-
вершенствование методов кинезитерапии, 
открытие гена CFTR - Cystic fibrosis 
transmembrane conductance regulator 
(трансмембранный регуляторный белок му-
ковисцидоза), проведение трансплантации 
легких и печени, эффективная борьба с 
осложнениями [15]. 

Введение неонатального скрининга 
(методом определения уровня иммунореак-
тивного трипсина (ИРТ) в сыворотке крови 
новорожденных) позволило раньше, чем 
при установлении диагноза по выявлению 
симптомов назначать терапию, что в свою 
очередь привело к улучшению качества и 
увеличению продолжительности жизни па-
циентов с МВ, о чем свидетельствуют мно-
гочисленные наблюдения из различных ре-
гионов РФ [20; 6; 29; 22]. 

Новым стимулом для дальнейшего раз-
вития патогенетического направления в ле-
чении МВ явилась разработка в 1992 году 
нового муколитического препарата дорназы 
альфа. Дорназа альфа (Пульмозим®, 
Roche, Швейцария) — препарат, созданный 
специально для муколитической терапии 
МВ, представляет собой генноинженерный 
муколитик, копию человеческого фермента 
дезоксирибонуклеаазы, который фрагмен-
тирует длинные цепи дезоксирибонукле-
ионовой кислоты (ДНК), высвобождающи-
еся из разрушенных ядер нейтрофилов, и 
улучшает реологические свойства мокроты. 
Кроме муколитического, он также оказывает 

противовоспалительное и антибактериаль-
ное действие за счет снижения концентра-
ции интерлекина-8, нейтрофильной эла-
стазы, влияния на мукоидную синегнойную 
палочку, снижения уровня протеиназ в жид-
кости бронхоальвеолярного лаважа, то есть 
уменьшения деструктивного компонента 
легочной ткани при воспалении. Показано, 
что применение пульмозима длительно-
стью даже в две недели оказывает положи-
тельный клинический эффект с улучшением 
показателей ОФВ1 (объем форсированного 
выдоха за 1 секунду), показателей проходи-
мости периферических дыхательных путей, 
а также снижает смертность на 15% [5; 49]. 
Спустя некоторое время от начала его ис-
пользования у детей, появились указания 
на успешное применение данного препа-
рата у взрослых пациентов [30]. 

Еще одним важным этапом в формиро-
вании представления об этом заболевании 
является картирование в 1985 году гена МВ 
(на длинном плече 7 хромосомы), а также 
его идентификация в 1989 году и выявление 
наиболее частой мутации, приводящей к 
развитию данного заболевания — delF508 
(делеция трех нуклеотидов в 10 экзоне, при-
водящая к потере остатка фенилаланина в 
508 положении молекулы белка), также 
назван белковый продукт данного гена — 
CFTR. На сегодняшний день в зависимости 
от механизма, нарушающего функцию 
белка, мутации гена CFTR подразделяют на 
пять классов [40].  

– Класс I (нарушение синтеза белка 
CFTR) — мутации, результатом которых яв-
ляется нарушение транскрипции мРНК (ми-
тохондриальной рибонуклеиновой кис-
лоты). К этому классу относятся мутации с 
наиболее серьезными фенотипическими 
проявлениями, поскольку синтез функцио-
нально активного белка CFTR полностью 
нарушен.  

– Класс II — нарушение созревания 
белка CFTR. Мутации приводят к непра-
вильному сворачиванию молекулы белка и 
нарушению ее транспорта к апикальной 
мембране клетки. В результате происходит 
деградация CFTR-молекул в эндоплазмати-
ческом ретикулуме: молекула белка не до-
стигает эпителиальной мембраны. 

– Класс III — нарушение регуляции 
хлорного канала. Мутации этого класса при-
водят к синтезу белка CFTR, который транс-
портируется к клеточной мембране, но не 
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отвечает на стимуляцию цАМФ (цикличе-
ского аденозинмонофосфата), что приводит 
к нарушению регуляции хлорного канала. 

– Класс IV — нарушение проводимости 
хлорного канала. К этому классу в большей 
мере относятся миссенс-мутации, располо-
женные в мембраносвязанных доменах. Ген 
CFTR, содержащий эти мутации, кодирует 
протеин, который нормально транспортиру-
ется к клеточной мембране и правильно от-
вечает на стимуляцию, но генерирует пони-
женный хлорный поток. Мутации класса IV 
изменяют ионную проводимость хлорного 
канала и таким образом уменьшают время 
открытия каналов и ионный поток. 

– Класс V — снижение количества 
функционального белка CFTR. К классу V 
относятся мутации, при которых продуциру-
ется пониженное количество нормального 
транскрипта, или снижается уровень функ-
ционального белка, или понижен уровень 
транспорта молекул белка CFTR. Мутации 
этого класса нарушают механизм сплай-
синга, и транскрипты образуются как в ре-
зультате аберрантного, так и нормального 
сплайсинга. 

– Класс VI - относительно новый класс 
мутаций был описан J.Zielenski. включает 
мутации, приводящие к синтезу белка CFTR 
со сниженной стабильностью в результате 
потери С-концевых 70–98 аминокислотных 
остатков. Пониженная биологическая ста-
бильность укороченных мутантных молекул 
CFTR приводит к фенотипу МВ.  

Исходя из этих данных видно, что МВ 
перешел из разряда фатальной детской па-
тологии в хроническое заболевание взрос-
лой группы пациентов. Летальность пациен-
тов от этого заболевания в детском воз-
расте на данном этапе хоть и случается, но 
носит характер единичных случаев, и во-
просы доживания, летальных осложнений и 
терминальных состояний сместились на 
взрослый период, что ставит новые во-
просы перед врачами взрослых специаль-
ностей, определяя необходимость изучения 
возрастных аспектов данной патологии.  

Особенности течения заболевания и 
ведения больных муковисцидозом взрос-
лого возраста.  Всех взрослых пациентов с 
муковисцидозом можно условно разделить 
на две группы: пациенты, дожившие до 
взрослого возраста, у которых заболевание 
развилось и было диагностировано в дет-
ские годы и больные с поздним развитием 
заболевания [25]. С современных позиций 
это связано с носительством мутантных ге-
нов. При этом, гомозиготы по мягким мута-
циям или компаунды — тяжелая и мягкая 

мутация имеют больше шансов оказаться в 
данной группе. Случаи поздней диагностики 
обусловлены мягкой мутацией в гене CFTR, 
у данных пациентов МВ может быть выяв-
лен случайно, годами протекая под раз-
ными «масками».  

По данным Т.Е. Гембицкой и соавт. 
(2013), в 9,5 % случаев из 225 проанализи-
рованных пациентов отмечено позднее 
установление диагноза МВ. Отмечено, что 
чем позже происходит манифестация МВ, 
тем более благоприятным течением харак-
теризуется заболевание, тем позднее 
наступает декомпенсация по бронхолегоч-
ной системе и поражение других органов. 
[19]. 

Обращает на себя внимание необходи-
мость включения МВ в дифференциально-
диагностический ряд при выявлении следу-
ющих состояний или симптомов среди групп 
риска по МВ, что может помочь установить 
диагноз пациентам взрослого возраста [15; 
48]. 

Клиническая картина течения МВ явля-
ется отражением полиорганного поражения 
и является ярким примером соответствия 
фенотипического и генотипического про-
филя пациента. Наиболее демонстративно 
это соответствие выражается в функциони-
ровании поджелудочной железы. У боль-
шинства пациентов с МВ отмечаются раз-
ной степени нарушения экзокринной функ-
цией поджелудочной железы, но выделяют 
около 10-15% пациентов, у которых эта 
функция сохранна и даже, в ряде случаев 
не требует приема панкреатических фер-
ментов. При этом отмечено, что у пациен-
тов с ненарушенной функцией поджелудоч-
ной железы имеется по крайней мере одна 
мутация IV, V и VI классов (так называемые 
«мягкие» мутации). А при наличии двух му-
таций I, II и III классов («тяжелые» мутации) 
в гомозиготном или компаундном состоянии 
всегда существует панкреатическая недо-
статочность. [54; 61]. Имеются указания о 
том, что на разнообразие клинической кар-
тины пациентов с МВ оказывает влияние 
ряд других генетических факторов, отлич-
ных от гена CFTR [56]. 

Все варианты клинического течения 
МВ, в том числе в зависимости от генетиче-
ского профиля пациента нашли отражение 
в наиболее актуальной на сегодняшний 
день классификации, опубликованная в 
2016 в материалах национального консен-
суса по МВ [16]. Данная классификация от-
ражает накопленный в нашей стране (Рабо-
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чая классификация муковисцидоза. Рачин-
ский С.В., Капранов Н.И., 2000) и междуна-
родный опыт классификации МВ: 

Ввиду общности патогенетических ме-
ханизмов, проявления заболевания у детей 
и взрослых принципиально не отличаются, 
и популяция пациентов также представляет 
собой неоднородную группу, среди них име-
ются пациенты как с малосимптомным тече-
нием МВ, так и с ярко выраженными клини-
ческими признаками заболевания. При 
этом, можно выделить некоторые особен-
ности, характерные в большей степени для 
взрослых пациентов с МВ. 

В клинической картине с возрастом 
преобладающее значение принимает пато-
логия бронхолегочной системы, с нараста-
нием явлений хронического гнойно-обструк-
тивного бронхита с распространенными 
бронхоэктазами. Существенный вклад в 
ухудшение состояния дыхательной си-
стемы вносит тот факт, что у взрослых па-
циентов отмечается более частое по срав-
нению с детским возрастом инфицирование 
дыхательных путей P. aeruginosa, а также B. 
Cepacia [15; 3]. 

Одним из значимых критериев выжива-
емости у взрослых больных МВ является 
нутритивный статус. Показано, что при сни-
жении индекса массы тела (ИМТ) на 1 кг/м² 
риск смерти увеличивается в 1,42 раза. При 
наблюдении взрослых пациентов с МВ 
необходимо помнить о возможности явле-
ния алиментарного маразма в виде дефи-
цита жира и белковой недостаточности 
даже на фоне нормальных значений массо-
ростовых параметров [17]. Измерение ИМТ 
и контроль за его динамикой необходим для 
адекватной оценки степени тяжести заболе-
вания и определения прогноза МВ. 

Как уже отмечалось, большинство во-
просов с развитием тяжелых осложнений 
МВ и смертности пациентов передвинулось 
на взрослый возраст и является сферой от-
ветственности службы помощи взрослым 
больным МВ. У специалистов взрослого 
центра МВ для работы с такими пациентами 
имеется больше ресурсов, знаний и воз-
можности стационарного обеспечения и 
межсистемного взаимодействия. Также 
стоит обратить внимание и на разницу в фи-
нансировании взрослых и детских центров 
МВ, так как на взрослых пациентов требу-
ется больше средств на лекарственное 
обеспечение и обследование. Это связано 
с тем, что часть препаратов рассчитыва-

ется на килограмм массы тела, к большин-
ству традиционных антибактериальных 
препаратов развивается резистентность, 
растет количество осложнений у этих паци-
ентов, что так же определяет необходи-
мость своевременного перехода во взрос-
лую сеть [28]. В связи с этим особое внима-
ние должно быть обращено на момент пе-
рехода пациента из детской сети во взрос-
лый центр МВ, а также на сотрудничество 
двух центров до начала перехода. Регуляр-
ные встречи бригад помощи и совместные 
протоколы сгладят процесс перехода для 
пациентов и минимизируют перемены в ле-
чении. В РФ такой переход должен быть за-
вершен к 18 годам, период с 16 до 18 лет 
является переходным. В практике Европей-
ских стран переход детей с МВ в возрасте 
около 17– 19 лет [52].  

Одной из актуальных проблем, осо-
бенно при работе с пациентами подростко-
вого и взрослого возраста является низкий 
уровень комплаенса, что характерно для 
всех хронических заболеваний в сравнении 
с острыми, а частые рецидивы дополни-
тельно снижают уровень приверженности к 
лечению. Несмотря на усовершенствова-
ние системы лечения муковисцидоза, раз-
работку новых эффективных лекарствен-
ных средств, соблюдение режима лечения 
остается одной из главных проблем для 
данных пациентов. По данным различных 
европейских исследований, проведенных 
на основании анализа электронных монито-
рингов, повторной выписки рецептов, со-
блюдение режима лечения находилось в 
интервале от 67% для пероральных анти-
биотиков до 31-53% для ингаляционных ан-
тибиотиков, 53-79% для муколитических 
средств и 41-72% для гипертонического со-
левого раствора [23]. Для преодоления дан-
ной проблемы европейскими специали-
стами (Alexandra L.Quinttner, Adrianne N. 
Alpern et al) наиболее эффективной при-
знана пациент-центрированная интерактив-
ная модель персонализированного и сов-
местного лечения — соблюдения режима 
лечения. Итогом данной методики является 
совместно разработанное соглашение (по-
веденческий контракт), которое предусмат-
ривает схему лечения, устраивающую па-
циента, дает ему ощущение контроля и по-
вышает приверженность лечебной про-
грамме [10]. Необходимо обеспечить непре-
рывное и последовательное лечение дан-
ных пациентов. Если состояние больного 
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стабильно, интервал между плановыми ви-
зитами не должен превышать 3 месяцев. Во 
время планового визита следует оценить 
правильность выполнения пациентом вра-
чебных назначений, динамику его самочув-
ствия, правильность проведения методик 
кинезитерапии, регулярно проводить обуче-
ние больного. Программа активного лече-
ния взрослых больных должна быть направ-
лена на уменьшение выраженности основ-
ных факторов риска летального исхода при 
МВ [11]. 

Еще одним важным аспектом жизни 
взрослых пациентов с МВ, который также 
стоит иметь в виду специалистам, занимаю-
щимся данными больными, является во-
прос сексуального и репродуктивного здо-
ровья. При условии достаточно интенсив-
ной терапии, снижения выживаемости на 
фоне беременности у пациенток с МВ не 
происходит и, следовательно, при опреде-
ленных условиях, она возможна. Хотя жен-
щины с МВ имеют анатомически нормаль-
ные репродуктивные пути и нормальную по-
ловую функцию, несколько участков жен-
ских половых путей поражено дефектным 
белком CFTR. Лишь малая часть женщин 
(около 20%) имеет сниженную детородную 
функцию или бесплодие. Мужские половые 
пути наиболее чувствительны к мутации 
CFTR и около 94% мужчин с МВ бесплодны 
в связи с аномальным строением мезоне-
фрического участка половых путей. Воз-
можно наступление беременности с приме-
нением вспомогательных репродуктивных 
технологий (микрохирургическая аспирация 
сперматозоидов из эпидидимиса или се-
менника и оплодотворение ооцита in vitro) 
[12]. Для определения риска рождения ре-
бенка, больного муковисцидозом, необхо-
димо провести генетическое исследование 
будущего отца ребенка, так как в случае вы-
явления у него мутации муковисцидоза, 
риск рождения больного ребенка составит 
50%. Основными факторами, определяю-
щими неблагоприятный прогноз для исхода 
беременности у больной муковисцидозом, 
являются:  

– снижение ОФВ1 <60% от должного; 
– низкий нутритивный статус паци-

ентки, прибавление беременной в массе 
тела менее 4,5 кг; Необходимо учитывать 
возрастающие энергетические затраты бе-
ременной женщины (дополнительно около 
300 ккал в сутки) и переводить пациентку на 
высококалорийную диету с продолжением 
заместительной ферментной терапии; 

– легочная гипертензия; 

– наиболее значимым фактором, кото-
рый влияет на показатели выживаемости у 
женщин, по мнению некоторых исследова-
телей является инфицирование дыхатель-
ных путей Burkholderia cepacia. При наличии 
одного из этих факторов сохранение бере-
менности опасно для жизни матери и разви-
тия плода [69].  

Особенности физиологической адапта-
ции к беременности, увеличивающие 
нагрузку на системы дыхания, кровообра-
щения, требующие увеличения энергетиче-
ских затрат организма матери, определяют 
необходимость значительного расширения 
программы лечения этой группы больных. 
Во время беременности необходимо в 
большей степени использовать препараты, 
вводимые ингаляционным путем Лечение 
сферическими ферментами необходимо 
продолжить, увеличив дозу, соответственно 
возросшему калоражу пищи. Важным явля-
ется продолжение кинезитерапии, однако 
физическая нагрузка не должна быть макси-
мальной, так как на фоне понижения функ-
ционального объема легких и повышения 
потребления кислорода существует опас-
ность развития кислородного голодания 
для плода. Роды следует вести через есте-
ственные родовые пути. При проведении 
кесарева сечения высок риск инфекцион-
ных осложнений, нарушения бронхиального 
дренажа и усиления бронхиальной обструк-
ции. Необходимость ведения родов путем 
кесарева сечения возникает при наличии 
спонтанного пневмоторакса в анамнезе, 
дыхательной недостаточности со сниже-
нием сатурации ниже 92%, показателей 
функции внешнего дыхания менее 50% от 
должных величин [12]. 

Наблюдение взрослых пациентов с му-
ковисцидозом требует особого подхода в 
виду ухудшения с возрастом показателей 
легочной функции, присоединения атипич-
ных инфекций, развития межсистемных 
осложнений. У пациентов с возрастом появ-
ляются новые аспекты жизни (вопросы ре-
продуктивной функции, эмоциональные и 
социальные особенности), которые требуют 
особого внимания и правильного подхода 
от специалистов взрослого центра муковис-
цидоза, что определяет важность своевре-
менного перехода пациента из детской сети 
и необходимость понимания взрослыми 
специалистами специфики данного заболе-
вания у взрослой группы пациентов. 

Некоторые осложнения муковисцидоза 
у пациентов взрослого возраста. Несмотря 
на все достижения в лечении и наблюдении 
пациентов с МВ, с возрастом отмечается 
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увеличение частоты специфических для 
взрослого возраста осложнений, таких как 
пневмоторакс, МЗСД, остеопороз, присо-
единение грибковой флоры [4; 7].  

Остеопороз (или «болезни кости при 
МВ» по определению согласительной ко-
миссии по Европейскому консенсусу) – 
осложнение МВ, частота которого у взрос-
лых пациентов увеличивается до 50-75% по 
сравнению с детской популяцией (20-50%). 
Может рассматриваться как неотъемлемое 
осложнение МВ, ассоциированное с взрос-
лением пациентов [41]. К развитию данного 
осложнения, учитывая специфику пациен-
тов с МВ, может приводить целый ряд фак-
торов, таких как: повышение костной ре-
зорбции на фоне иммунологических нару-
шений, вызванных хроническим воспали-
тельным процессом; недостаток витамина 
D, витамина К, кальция, не скорректирован-
ный дополнительным его приемом; недо-
статочный набор костной массы в детском и 
подростковом возрасте; низкие показатели 
индекса массы тела; в ряде случаев некото-
рая задержка полового созревания; получе-
ние кортикостероидной терапии; МЗСД; ги-
подинамия; посттрансплантационное раз-
витие, в том числе на фоне иммуносупрес-
сивной терапии; гипоксия и гиперкапния на 
фоне хронической дыхательной недоста-
точности [37; 31]. Спорным является влия-
ние генетического профиля и роли мутаций 
в гене CFTR на развитие остеопороза [66]. 
Клиническая картина остеопороза при МВ 
сходна с классическими проявлениями дан-
ного заболевания и включает в себя пере-
ломы, развивающиеся при незначительной 
травме, неспецифические боли, с локализа-
цией в области поясничного отдела позво-
ночника, уменьшающиеся в положении 
лежа.  

Еще одним осложнением МВ, частота 
которого у пациентов старше 18 лет выше, 
чем у детей и подростков, является пневмо-
торакс. Данное состояние развивается при 
наличии эмфизематозного вздутия легких 
из-за разрыва субплевральных булл. Веро-
ятность его развития обусловлена не 
только возрастом пациента, но и состоя-
нием бронхолегочной системы, контроля ее 
лечения. Чаще всего пневмоторакс возни-
кает у пациентов со следующими анам-
нестическими данными: более выражен-
ными обструктивными нарушениями (около 
75% пациентов с развившимся пневмото-
раксом имели ОФВ1 менее 40% от долж-
ного), наличием хронической синегнойной 

инфекции, хронического инфицирования 
Burkholderia cepacia, высевом из мокроты 
пациента Aspergillus spp. или развитием 
АБЛА, получением энтерального питания, 
предшествующим массивным кровохарка-
ньем [65]. Структурное ухудшение и измене-
ние динамики воздушного потока в легких 
больных МВ рассматриваются в качестве 
основных предрасполагающих факторов, 
но кроме того использование препаратов в 
ингаляционной форме и неинвазивной вен-
тиляции с положительным давлением 
также может увеличить риск пневмото-
ракса. Эпизод пневмоторакса является не-
благоприятным прогностическим фактором, 
увеличивает риск летального исхода в тече-
ние 24-30 месяцев после его развития, су-
щественно ухудшает функциональные по-
казатели, рецидив возможен в 50-70 % слу-
чаев [64]. В 2003, а затем и в 2010 годах 
British Thoracic Society опубликовало руко-
водство по ведению пациентов МВ с пнев-
мотораксом и не отделяла лечебную так-
тику от подобных пациентов без МВ. Было 
предложено применение хирургического 
вмешательства (плеврэктомия) даже после 
первого эпизода у пациентов с большим 
объемом воздуха в плевральной полости и 
при рецидиве данного осложнения. Для па-
циентов с небольшим объемом пневмото-
ракса, с бессимптомным течением воз-
можна выжидательная тактика или дрени-
рование плевральной полости [42]. При 
этом специалисты, проводящие легочную 
трансплантацию у пациентов с МВ отме-
чают проведение химического плевродеза и 
плеврэктомии в анмнезе, как неблагоприят-
ные факторы для возможности будущей 
трансплантации, говоря о необходимости 
более щадящего подхода с использова-
нием дренирования плевральной полости с 
медленным расправлением легкого и об ин-
дивидуальном подходе к каждому случаю 
[59]. 

Муковисцидоз-зависимый сахарный 
диабет (МЗСД) является поздним осложне-
нием МВ, развивающимся вследствие нару-
шения структуры островков Лангерганса 
поджелудочной железы, возникающего за 
счет фиброза и жирового перерождения же-
лезы, вследствие чего присоединяется ее 
эндокринная недостаточность. Частота са-
харного диабета при МВ колеблется от 2,5 
до 32 %, при этом отмечается увеличение 
встречаемости с возрастом пациентов [45; 
58]. Первыми проявлениями МЗСД у паци-
ента может быть появление полидипсии, 
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полиурии и потери веса. Возможен дебют 
сахарного диабета при обострении основ-
ного заболевания, на фоне кортикостероид-
ной терапии, при высокоуглеводной нутри-
тивной поддержке, беременности [47]. Для 
пациентов с МЗСД не очень характерны 
микроциркуляторные осложнения, но тече-
ние сахарного диабета и уровень глюкозы 
коррелируют с ухудшением показателей ле-
гочной функции и продолжительностью 
жизни пациентов [14]. В терапии пациентов 
с МЗСД можно отметить несколько основ-
ных принципов: неприемлемость диетиче-
ских рекомендаций [69]; достижение целе-
вых уровней гликемии за счет подбора доз 
инсулина; применение сахароснижающих 
препаратов не рекомендовано [38]. 

Одним из специфических для МВ 
осложнений, с большей частотой встречаю-
щихся у пациентов старше 18 лет является 
аллергический бронхолегочный аспергил-
лез (АБЛА) – обусловленное гиперчувстви-
тельностью к Aspergillus spp. заболевание 
легких, которое осложняет течение фоно-
вой патологии и способствует прогрессиро-
ванию дыхательной недостаточности [33]. 
По данным национального регистра Рос-
сийской Федерации в 2014г. частота АБЛА 
составила 1,4%, в том числе у взрослых па-
циентов 2,3% [21]. Пациенты с муковисци-
дозом подвержены высокому риску разви-
тия поражений, вызванных грибами рода 
Aspergillus в связи с нарушением мукоцили-
арного клиренса и длительным нахожде-
нием ингалированных спор Aspergillus spp. 
в дыхательных путях пациента, а также с 
тем, что густая слизь дыхательных путей 
пациентов с МВ является идеальной средой 
для размножения грибковых клеток [53; 35]. 
Классическая картина АБЛА (появление ин-
фильтратов в легких, бронхоэктазов, фор-
мирование фиброзных изменений, боли в 
грудной клетке, бронхообструктивный син-
дром, лихорадка, кровохарканье, продук-
тивный кашель с темными слизистыми 
пробками в мокроте, свистящие хрипы в 
легких при аускультации) совпадают с про-
явлениями обострения бронхолегочного 
процесса при муковисцидозе, что может за-
труднить диагностику данного осложнения у 
пациентов с МВ [32; 39]. Лечение пациентов 
с АБЛА и МВ также представляет опреде-
ленную сложность и отличается от подхода 
к терапии АБЛА без МВ. Глюкокортикосте-
роиды (ГКС), являющиеся важнейшим эле-
ментом в лечении АБЛА, могут быть опасны 
у больных МВ из-за риска обострения ин-
фекционного процесса и усиления роста 
грибковой флоры. Решение, по мнению 

ряда авторов, заключается в использова-
нии ГКС при выявлении высокого уровня 
IgE, выраженном бронхообструктивном син-
дроме, а также в применении пульс-терапии 
ГКС и использовании препаратов, покрытых 
кишечнорастворимой оболочкой [1; 34]. 
Роль антимикотических средств в лечении 
АБЛА не до конца определена, у пациентов 
с МВ препаратом выбора является варико-
назол, благодаря своим водорастворимым 
свойствам, хорошей переносимости и его 
положительному влиянию на динамику 
бронхообструктивного синдрома [36; 70]. 
При этом, часто встречающаяся у пациен-
тов колонизация дыхательных путей гри-
бами рода Aspergillus по данным ряда уче-
ных не коррелирует с развитием АБЛА или 
других проявлений аспергиллеза, и лечение 
при высеве Aspergillus из мокроты пациен-
тов не рекомендовано [62]. 

Высокой частотой встречаемости во 
взрослой популяции характеризуется такое 
осложнение МВ, как синдром дистальной 
интестинальной обструкции (СДИО) (экви-
валент мекониевого илеуса). Он встреча-
ется у 2% детей младше 5 лет, у 27% боль-
ных в возрасте старше 30 лет, 7-15% боль-
ных всех возрастов [55]. СДИО определяют 
как: сочетание боли в животе, пальпируе-
мой увеличенной слепой кишки, частичной 
или полной обтурации вязким кишечным со-
держимым илеоцекального отдела кишеч-
ника [46]. При нетяжелом состоянии хоро-
ший эффект могут оказать лактулоза и/или 
N-ацетилцистеин, назначаемые через рот 
2-3 раза в день. Тяжелая обструкция с раз-
витием полного варианта СДИО является 
показанием к госпитализации, тщательному 
наблюдению за электролитным и водным 
балансом, проведению высокоосмолярных 
клизм. В России для подобных клизм ис-
пользуется 20% раствор N-ацетилцистеина, 
зарубежными авторами рекомендовано ис-
пользование полиэтиленгликоля. Полное 
очищение кишечника от фекальных масс 
может потребовать нескольких дней; хирур-
гическое вмешательство следует предпри-
нимать только в случаях необратимой об-
струкции. [57; 15; 14].  

Развитие осложнений являются неотъ-
емлемой составляющей взросления паци-
ентов с муковисцидозом. Учитывая полиор-
ганный характер поражений при данном за-
болевании, междисциплинарный подход в 
работе с данными пациентами необходим, 
особенно при развитии осложнений. Часть 
из них являются потенциально угрожаю-
щими жизни пациента и требуют принятия 
экстренных мер, в том числе хирургического 
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вмешательства, что объясняет необходи-
мость понимания природы данных состоя-
ний, клинических проявлений, методов про-
филактики и лечения.  

Таким образом, существующие под-
ходы к диагностике осложнений муковисци-
доза у взрослых пациентов основаны на 
стандартах Европейского общества муко-
висцидоза и на собственном опыте работы 
детских центров муковисцидоза. Незначи-
тельные различия в отечественных и евро-
пейских подходах в диспансерном наблю-
дении пациентов и выявлении осложнений 

заключаются в различной доступности вы-
сокотехнологических методов обследова-
ния для всех центров муковисцидоза. 

Сложности выявления осложнений у 
взрослых пациентов с муковисцидозом обу-
словлены спецификой течения заболева-
ния, затрудняющей проведения дифферен-
циальной диагностики между проявлениями 
и осложнениями заболевания и в ряде слу-
чаев с недостатком знаний о возможности 
развития подобных осложнений и диагно-
стической тактике, что отражено в приве-
денных клинических примерах. 
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