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Муковисцидоз (МВ) — на-
следственное заболевание эк-
зокринных желез, вызывающее
поражение преимущественно
пищеварительной и дыхатель-
ной систем, что обычно прояв-
ляется в виде хронической эк-
зокринной панкреатической не-
достаточности, хронической об-
структивной болезни легких и
патологически повышенной кон-
центрации электролитов в поте.

Это наиболее распростра-
ненное наследственное ауто-
сомно-рецессивное заболева-
ние, встречающееся у предста-
вителей белой расы, которое
ведет к сокращению продол-
жительности жизни. В США МВ
регистрируется в 1 случае из
3300 новорожденных белой ра-
сы, в 1 случае из 15 300 ново-
рожденных черной расы и у 1
из 32 000 новорожденных аме-
риканцев азиатского происхож-
дения.

При МВ с различной часто-
той и степенью тяжести пора-
жаются железы трех типов. Же-
лезы первого типа (поджелу-
дочная железа, железы кишеч-
ника, внутрипеченочных желч-
ных протоков, желчного пузы-
ря, подчелюстных слюнных же-
лез) обтурируются вязким или
плотным эозинофильным ве-
ществом. В железах второго ти-
па (трахеобронхиальные и Брун-
неровы железы) происходят
гистологические изменения,
приводящие к продукции боль-
шого количества секрета. Же-
лезы третьего типа (потовые,
околоушные и мелкие слюнные
железы) имеют нормальное ги-
стологическое строение, но при
этом секретируют избыточное
количество Na и Cl.

К началу ХХІ ст. изменения
в органах пищеварения при

МВ изучены менее, чем брон-
холегочные проявления. Это
определило цель нашей рабо-
ты — изучение распространен-
ности и клинического полимор-
физма гастроэнтерологических
проявлений у детей и подрост-
ков, страдающих МВ.

Гастроэнтерологические про-
явления при МВ обусловлены
нарушениями переваривания и
всасывания пищи вследствие
экзокринной панкреатической
недостаточности. Начальные
признаки поражения поджелу-
дочной железы обычно мини-
мальны, однако со временем
они прогрессируют. Экзокрин-
ная недостаточность поджелу-
дочной железы встречается у
85–90 % больных МВ. Она про-
является нарушением всасы-
вания жира и белка, что клини-
чески выражается стеатореей
и креатореей. У остальных 10–
15 % больных не выявляется
клинически выраженного нару-
шения усвоения жира. Тяжесть
нарушений функции поджелу-
дочной железы зависит от гено-
типа пациента: панкреатическая
недостаточность наблюдается
у 99 % больных с гомозиготной
мутацией аллели ∆ F508 и лишь
у 36 % — с другими мутация-
ми.

Для больных характерен жир-
ный, обильный, зловонный, за-
мазкообразный серого цвета
стул. У маленьких детей неред-
ко наблюдаются гипопротеин-
емические отеки, диарея и за-
держка увеличения массы те-
ла. Возможно развитие гемор-
рагического синдрома, вплоть
до тяжелых внутричерепных
кровоизлияний, вследствие де-
фицита витамина К. Тяжесть
стеатореи обусловлена недо-
статочностью витаминов E, A и

D. У больных может развивать-
ся нарушение транспорта цин-
ка, при этом его уровень в сы-
воротке крови не связан с его
содержанием в тканях, а также
с проводимой заместительной
терапией. Формирующаяся де-
минерализация костей связана
с дефицитом витамина D и об-
щей трофологической недоста-
точностью. Клинические прояв-
ления дефицита витамина E
возникают редко, однако неко-
торые нервно-мышечные изме-
нения могут быть необратимы
при несвоевременно начатой
терапии.

Из 224 больных, наблюдав-
шихся нами в течение 25 лет,
панкреатическая недостаточ-
ность отмечалась у 90 % детей
и проявлялась, в основном,
нарушениями ассимиляции жи-
ра и стеатореей в той или иной
степени (рис. 1). У остальных
детей функция поджелудоч-
ной железы была клинически
относительно сохранна. Клини-
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Рис. 1. Панкреатическая не-
достаточность у больных с муко-
висцидозом: 1 — нарушенная
функция поджелудочной железы;
2 — относительно сохраненная
функция поджелудочной железы
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ческими признаками поражения
поджелудочной железы были
мекониевый илеус, синдром ди-
стальной интестинальной об-
струкции (дистальной кишеч-
ной непроходимости — эквива-
лент мекониевого илеуса), пан-
креатит, диабет и выпадение
прямой кишки.

К ранним проявлениям МВ
относится мекониевый илеус,
который развивается вследст-
вие внутриутробной панкреати-
ческой недостаточности и в
12 % случаев наших наблюде-
ний проявлялся в течение пер-
вых 48 ч после рождения симп-
томами кишечной непроходимо-
сти при отсутствии признаков
какого-либо другого заболева-
ния. При МВ содержание воды
в меконии резко снижено и в
нем определяются нерасщеп-
ленные сывороточные белки,
дисахариды и лизосомальные
ферменты. Тяжесть илеуса за-
висит от степени поражения ки-
шечных желез. При неослож-
ненном илеусе происходит об-
турация дистальной части под-
вздошной кишки сгустками ме-
кония, проксимальнее места
обструкции наблюдается дила-
тация кишки, которая заполня-
ется меконием клейкой консис-
тенции.

У 60 % матерей наблюдае-
мых нами детей во время бе-
ременности было многоводие.
При неосложненном илеусе не
отходил меконий, нарастало рас-
тяжение живота и появлялась
рвота. При осмотре и пальпа-
ции преимущественно в правом
нижнем квадранте определя-
лись расширенные, плотные
петли кишечника. При ректаль-
ном исследовании на перчатке
оставалось небольшое количе-
ство слизи или липкого мекония.
В наших наблюдениях у некото-
рых больных илеус удалось раз-
мыть с помощью промывания
кишечника 5%-м раствором пан-
креатина и 10%-м раствором
ацетилцистеина с пероральным
применением больших доз муко-
сальвина. У 47 % больных кон-
сервативная терапия была бе-
зуспешной и у них развился ме-
кониальный перитонит.

Синдром дистальной кишеч-
ной непроходимости наблюдал-
ся у 7 % детей, который был
обусловлен обтурацией кишеч-
ника непереваренной пищей
(особенно при неадекватной
заместительной терапии панк-
реатической недостаточности),
нарушением моторики, дилата-
цией, каловым стазом и обез-
воживанием. У всех детей бы-
ла выражена схваткообразная
абдоминальная боль, связан-
ная с запором или обтурацией
кишки каловыми массами, при-
знаки кишечной непроходимо-
сти, в правой подвздошной об-
ласти пальпировался конгло-
мерат каловых масс. Данные
рентгенологического исследо-
вания подтверждали диагноз.

Терапевтический эффект при
состоянии средней тяжести до-
стигали пероральным приемом
лактулозы в сочетании с аце-
тилцистеином 2–3 раза в день.
При тяжелом состоянии дети
находились в стационаре под
наблюдением хирурга; им при-
меняли инфузионную регидра-
тационную терапию и высоко-
осмолярные растворы в клиз-
мах (50 мл ацетилцистеина и
50 мл физиологического рас-
твора 2–3 раза в день). В за-
рубежных центрах применяет-
ся гастрографин. В дальней-
шем всем детям проводилась
коррекция дозы панкреатичес-
ких ферментов с одновремен-
ным назначением лактулозы.
Осложнениями эквивалента ме-
кониевого илеуса были частич-
ная или полная кишечная не-
проходимость (3 %), инвагина-
ция кишечника (2 %) с дальней-
шей хирургической коррекцией.

Выпадение прямой кишки
связано с большим объемом
каловых масс, частым стулом,
трофологической недостаточ-
ностью и повышением внутри-
брюшного давления вследст-
вие кашля и возникает к 3 го-
дам у 1–2 % больных. Инваги-
нация кишечника обусловлена
налипанием конгломерата ка-
ловых масс к стенке кишки
(обычно — подвздошной или
толстой), который действует
как поворотная точка.

Несмотря на то, что призна-
ки панкреатита всегда сопут-
ствуют нарушениям эвакуации
секрета, клинически и/или эхо-
графически выраженные фор-
мы воспаления поджелудоч-
ной железы встречаются редко.
Панкреатитом страдали 15 %
наблюдаемых нами детей.

Эндокринная недостаточ-
ность поджелудочной железы
в виде нарушения толерант-
ности к глюкозе встречалась в
57 % случаев, а клиническая
манифестация сахарного диа-
бета — в 8 %. Переход в ста-
дию клинических проявлений
характеризовался появлением
классических симптомов в ви-
де полифагии, полидипсии, по-
лиурии и потери массы тела.

При МВ в связи с экзокрин-
ной панкреатической и трофо-
логической недостаточностью,
мекониевым илеусом, а так-
же с наличием определенных
классов антигенов системы
HLA повышен риск поражения
печени. Изменения печени у
больных с мальабсорбцией мо-
гут быть связаны также с дефи-
цитом эссенциальных жирных
кислот (рис. 2). Выделяют три
основные формы поражения
печени при МВ: холестаз ново-
рожденных с мекониевым илеу-
сом или без него, жировую дис-
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Рис. 2. Механизмы поражения
печени при муковисцидозе
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трофию печени и цирроз с
портальной гипертензией и пе-
ченочной недостаточностью.
Формирование варикозно рас-
ширенных вен пищевода и ас-
цита может опережать разви-
тие печеночно-клеточной недо-
статочности на многие годы.
Нередко наблюдается бессимп-
томное повышение трансами-
наз или изменение данных ин-
струментальных исследований.
При развитии желчного сладжа,
конкрементов, инфицировании
желчных путей у больных появ-
ляются характерные острые
или рецидивирующие боли в
правом верхнем квадранте жи-
вота, а при обтурации желчных
протоков камнем — также кож-
ный зуд и желтуха.

В наших наблюдениях у по-
ловины детей с МВ отмечалась
затяжная холестатическая жел-
туха неонатального периода, у
40 % — изменения ультразву-
ковой картины печени (чаще
жировая дистрофия) на эхо-
гепатограммах, у 8 % — цир-
роз печени, у 40 % — анома-
лии развития желчного пузыря,
у 5 % — желчнокаменная бо-
лезнь (рис. 3). Изменения вод-
но-электролитного состава жел-
чи обусловливают развитие хро-
нического холестаза, которые
проявлялись симптомами хо-

лангиолита (68,4 %), хроничес-
кого холестатического гепатита
(22,8 %) и его конечной стадии
— билиарного цирроза печени
(8 %). Однако клинические симп-
томы поражения печени выяв-
лялись поздно, как правило, в
стадии выраженного цирроза.

Среди других поражений ор-
ганов пищеварения при МВ не-
обходимо выделить увеличе-
ние слюнных желез, которые
мы наблюдали в 90 % случаев с
развитием сиалолитиаза в 15 %
случаев.

У 1/3 больных при эндоско-
пическом исследовании выяв-
лен гастроэзофагеальный реф-
люкс, а у 5 % больных он был
осложнен развитием пищевода
Баррета.

Тяжелые трофологические
нарушения при МВ обусловле-
ны экзокринной панкреатической
недостаточностью, рвотой, из-
бытком кишечной слизи, наруше-
нием секреции желчных кислот,
а также сахарным диабетом.
Важную роль играют и психосо-
матические факторы: депрес-
сия, анорексия, нарушение обо-
няния (изменения запаха пищи).

Основным диагностическим
методом МВ служит количе-
ственный потовый тест после
ионофореза с пилокарпином.
Также определяют уровень три-
псина в сыворотке крови (оп-
ределение с помощью иммуно-
ферментного анализа — ИФА),
структурные изменения подже-
лудочной железы при ультра-
звуковом исследовании (УЗИ),
компьютерной (КТ) и магнит-
но-резонансной томографии
(МРТ), объем панкреатическо-
го секрета и содержание в нем
ферментов после стимуляции
секретином и холецистокини-
ном и определение панкреати-
ческой эластазы-1 в кале (ИФА),
содержание витамина A и ре-
тинолсвязывающего протеина,
витамина E и соотношение ви-
тамин E / общие липиды в сы-
воротке крови. Место обструк-
ции тонкой кишки определяют
с помощью ирригоскопии. Для
диагностики поражения печени
и желчного пузыря используют
традиционные методики.

Лечение панкреатической
экзокринной недостаточности
предусматривает постоянный
прием препаратов панкреатина
в высокой дозе: 500–2000 ЕД
липазы на 1 кг массы тела на
прием пищи. Оптимальная до-
за в каждом случае зависит от
возраста пациента, степени пан-
креатической недостаточности,
выбранного вида коммерческо-
го препарата. Панкреатические
ферменты применяются во вре-
мя еды: либо вся доза непо-
средственно перед приемом
пищи, либо в 2 приема (перед
едой и между первым и вторым
блюдом). Одновременный при-
ем антисекреторных препара-
тов повышает усвоение жира
до 80 %. Контроль за адекват-
ностью заместительной тера-
пии должен проводиться как
клинически, так и лабораторно
(копрограмма, липидограмма
кала). Дозы ферментов более
10 000 ЕД липазы/(кг·сут)  сле-
дует назначать с осторожнос-
тью из-за риска развития фиб-
розирующей колонопатии.

Не следует ограничивать де-
тей в приеме каких-либо пи-
щевых продуктов, необходимо
обогащать рацион белковой
пищей, принимать пищу следу-
ет дробно. Назначают мульти-
витаминные препараты, а так-
же дополнительно витамины
группы B, рибофлавин, витами-
ны A, D, E и K. При тяжелой тро-
фологической недостаточности
больным следует добавлять
среднецепочечные триглицери-
ды и полимеры глюкозы. Эф-
фективность терапии оценива-
ют по уменьшению потери жира
с калом, снижению частоты и
нормализации консистенции
стула, восстановлению нор-
мального развития ребенка.

Основной метод лечения ме-
кониевого илеуса — хирурги-
ческое вмешательство с парал-
лельным применением препа-
ратов, уменьшающих вязкость
мекония (N-ацетилцистеин по
100–200 мг 2–3 раза в сутки).

Для нехирургического лече-
ния иногда с успехом использу-
ется рентгеноконтрастный мет-
глумина диатризоат, который
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Рис. 3. Проявления поражения
печени у детей, больных муко-
висцидозом: 1 — изменение уль-
тразвуковой картины; 2 — холе-
цитиаз; 3 — цирроз печени; 4 —
отсутствие видимых проявлений;
5 — аномалии развития желчно-
го пузыря
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действует как детергент и ги-
пертонический раствор. Тем не
менее, использование водорас-
творимых гипертонических рас-
творов может вызывать опас-
ные нарушения водно-электро-
литного баланса.

Для лечения остро возник-
шего синдрома дистальной ки-
шечной непроходимости при-
меняют клизмы с диатризоатом
или без него, а также препара-
ты для очищения кишечника
(растворы полиэтиленгликоля
с электролитами). В хрониче-
ской ситуации следует исполь-
зовать панкреатические фер-
менты, препараты, размягчаю-
щие стул, минеральные масла,
лактулозу, 10%-й раствор N-аце-
тилцистеина перорально или в
клизмах. Поддерживающая те-
рапия должна включать перо-
ральный прием N-ацетилцис-
теина, панкреатин в высокой
дозе и лактулозу.

При выпадении прямой киш-
ки 10 % больных нуждаются в
хирургическом лечении, у ос-
тальных хороший эффект дает
назначение адекватной замес-
тительной терапии панкреати-
ческой недостаточности.

При развитии холестаза
больным назначают урсоде-
зоксихолевую кислоту в дозе
20 мг/(кг·сут). Лечение цирро-
за печени проводят по общим

принципам. При возникновении
печеночной энцефалопатии ог-
раничивают поступление белка,
назначают лактулозу, неомицин,
плазмаферез (в том числе в пе-
риод подготовки к транспланта-
ции печени). При лечении вари-
козно расширенных вен пище-
вода используют эндоскопиче-
скую склеротерапию. β-Адрено-
блокаторы не нашли широкого
применения у больных МВ.

В настоящее время карди-
нальные методы терапии МВ,
такие, как генная инженерия в
области гепатологии, еще не
разработаны, а трансплантация
органов в условиях Украины
пока недоступна. Таким обра-
зом, вся применяемая нами те-
рапия МВ — паллиативная, за-
местительная и симптоматиче-
ская. Однако ранняя диагности-
ка и своевременная замести-
тельная терапия позволяют из-
менить прогноз МВ и значитель-
но повысить качество и продол-
жительность жизни больных.
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Вступление

Неуклонное увеличение в
структуре заболеваемости дет-
ского населения инфекцион-
ной патологией различной этио-

логии и локализации застави-
ло в последние годы с большим
вниманием отнестись к вопро-
сам данной патологии [5]. Вмес-
те с тем, течение и исход лю-
бого заболевания, в том числе

и острых диарей, во многом
определяются своевременнос-
тью включения и адекватнос-
тью иммунных реакций. Имен-
но поэтому изменения пока-
зателей иммунитета наиболее
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