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Введение
Муковисцидоз (МВ) – наиболее частое из моногенно насле-

дуемых заболеваний среди европеоидов. Заболевание обуслов-
лено мутациями в гене CFTR, муковисцидозного трансмембран-
ного регулятора проводимости. Белок CFTR, функционируя как 
цАМФ-зависимый хлорный канал, регулирует работу других 
хлорных и натриевых каналов, участвует в проведении воды и 
АТФ и выполняет ряд других важных функций [1]. В связи с 
неспособностью дефектного белка адекватно выполнять рабо-
ту хлорного канала в клетке накапливаются ионы Cl–, и внутрь 
клетки устремляются ионы натрия. Последние в свою очередь 
играют роль насоса, что обусловливает усиленное всасывание 
воды из околоклеточного пространства. В итоге секрет боль-
шинства желез внешней секреции сгущается, затрудняется его 
эвакуация, в органах возникают вторичные изменения.

При этом заболевании в той или иной степени в патологи-
ческий процесс вовлекается весь организм, но в большей сте-
пени – органы дыхания, поджелудочная железа, печень, желч-
ные пути, желудочно-кишечный тракт, потовые железы и по-
ловые органы у мужчин.

Определяющими для жизни больного являются характер и 
степень поражения легких, а также системы пищеварения, пре-
жде всего – поджелудочной железы (ПЖ) и печени. Благодаря 
ранней диагностике и новейшим терапевтическим режимам за-
болевание давно перестало быть чисто педиатрической пробле-
мой. По данным зарубежных исследователей средняя продол-
жительность жизни больных МВ возросла с 15 лет (в 1970 г.) 
до 36–38 лет (в 2008 г.). В настоящий момент ожидаемая сред-
няя продолжительность жизни больных, рожденных в 2007-
2008 гг., приближается к 50 годам [2, 3]. В РФ, к сожалению, 
средняя ожидаемая продолжительность жизни не так высока: 
в 1997 году была 16 лет, в 2001 году – 24 года, а в 2007 – 27 лет. 
По данным Российского регистра больных муковисцидозом 
средний возраст 1526 наблюдаемых в 2009 году больных соста-
вил 10,2 года (минимальный – 0,09 года, максимальный – 51,99 
года), в то время как средний возраст больных, наблюдаемых в 
экономически развитых странах Европы, составляет 18–21 год. 
В России 79% пациентов моложе 18 лет. Медиана возраста по-
становки на учет (7,20 ± 0,43) года.

В настоящий момент описано около 2000 мутаций и более 
200 полиморфизмов в гене CFTR, частоты которых широко ва-
рьируют в разных этнических группах. Установлена четкая за-
висимость между недостаточностью внешнесекреторной функ-
ции поджелудочной железы и мутациями в гене CFTR. Одна-
ко связь между другими проявлениями МВ и CFTR генотипом 
неоднозначна. В частности, течение бронхолегочного процесса, 
определяющее качество и продолжительность жизни больных 
МВ в 90% случаев, напрямую не зависит от CFTR генотипа. Счи-
тают, что за патологию желудочно-кишечного тракта отвечают 
модулирующий локус хромосомы 19q13 (СFM1) (мекониаль-
ный илеус), Ca2+-активированный канал проводимости калия 
(KCNN4), маннозо-связывающий лектин (MBL), АТ-α1 [4]. Ряд 
авторов полагает, что риск развития поражения печени у боль-
ных МВ может зависеть от наличия аллеля DQw6 генов главно-

го комплекса гистосовместимости, маннозо-связывающего лек-
тина (MBL2), мутаций Z и S гена ингибитора протеаз (А1АТ), 
аллельного варианта TGF-β и др. [5, 6].

Поражение поджелудочной железы
Патогенез
По данным различных авторов панкреатическую недоста-

точность имеют 85–90% больных муковисцидозом. Поражение 
ПЖ выявляется уже в антенатальном периоде. У больных МВ 
из-за нарушенного анионного транспорта (основными аниона-
ми являются HCO3

– и Cl–) в белковый субстрат не поступает 
необходимого количества жидкости, он остается более вязким, 
и скорость его продвижения замедляется. В связи с этим белки 
преципитируются на стенках мелких выводных протоков, вы-
зывая их обструкцию и полную закупорку. В результате пан-
креатические ферменты, которые продолжают вырабатываться 
в ацинусах в обычном количестве, не достигают двенадцати-
перстной кишки. Накопление активных ферментов приводит 
к аутолизису ткани поджелудочной железы. На более отдален-
ных стадиях этого процесса, часто уже на первом месяце жиз-
ни, тело поджелудочной железы представляет собой скопле-
ние кист и фиброзной ткани – отсюда другое название заболе-
вания: «кистозный фиброз». Неминуемым следствием разру-
шения поджелудочной железы становится нарушение перева-
ривания и всасывания в желудочно-кишечном тракте, прежде 
всего жиров и белков. Помимо этого при муковисцидозе про-
исходит нарушение выработки бикарбонатов. При отсутствии 
соответствующего лечения эти процессы приводят к задержке 
физического развития ребенка. Некоторые мутации гена МВ 
(IV и V класса) связаны с медленным развитием описанно-
го выше хронического панкреатита и наличием сравнительно 
сохранной функции поджелудочной железы в течение многих 
лет. В старшем возрасте примерно у пятой части больных раз-
вивается инсулинозависимый сахарный диабет [7].

Коррекция панкреатической недостаточности
Больным МВ заместительная терапия должна проводиться 

только современными высокоактивными микрогранулирован-
ными препаратами с pH-чувствительной оболочкой. Эффек-
тивность этих препаратов определяется, во-первых, высокой 
степенью активности исходного субстрата (панкреатина), ис-
пользуемого для их производства, во-вторых, особой их фор-
мой (минимикросферы, микросферы и микротаблетки разме-
ром от 0,4 до 2,0 мм), обеспечивающей равномерное перемеши-
вание с желудочным содержимым и синхронное с пищей про-
хождение в двенадцатиперстную кишку [8, 9]. Кроме того, pH-
чувствительная оболочка микросфер защищает панкреатин от 
разрушения в желудке. Сами гранулы помещены в желатино-
вые капсулы, которые защищают микросферы от преждевремен-
ной активации в ротовой полости и пищеводе и облегчают при-
ем препарата. Капсулы достигают желудка, где и растворяются, 
высвобождая микрогранулы. В двенадцатиперстной кишке при 
pH ≈ 5,5 растворяется оболочка микрогранул, и высокоактив-
ные ферменты начинают свое действие [7, 10].
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Подбор доз панкреатических ферментов больным МВ осу-
ществляется индивидуально. О достаточности дозы можно су-
дить по клиническим (нормализация частоты и характера сту-
ла) и лабораторным показателям (идеально – исчезновение сте-
атореи и креатореи в копрограмме, нормализация концентра-
ции триглицеридов в липидограмме стула). При подборе дозы 
ферментов можно пользоваться следующими рекомендациями, 
суммированными нами в табл. 1 [10, 11, 12].

Последние годы практически все больные в РФ получают 
препараты «Креон 10000» или «Креон 25000» фирмы «Солвей 
фарма», теперь «Эбботт» (Германия), которые позволяют дли-
тельное время поддерживать нормальный физический статус на-
шим пациентам. Исключительность применения именно креона 
объясняется его включением в список дополнительного лекар-
ственного обеспечения (ДЛО) для отпуска по бесплатным ре-
цептам больным муковисцидозом. Недавно появившаяся высо-
коактивная форма препарата «Креон 40000» сможет позволить 
сократить количество капсул до 1–2, принимаемых больными 
одновременно с приемом пищи [13]. В дополнение ко всему пре-
парат «Креон®» – первый и пока единственный препарат фер-
ментов поджелудочной железы, зарегистрированный в России, 
одобренный Американским регуляторным ведомством (FDA) в 
соответствии с новыми правилами по перерегистрации любых 
продуктов на основе панкреатических ферментов [14].

На Российском фармацевтическом рынке в настоящее вре-
мя имеется еще как минимум четыре микросферических пре-
парата: микротаблетки «Панцитрат» 10 000 и 25 000 (дистри-
бьютор в России – Бофур Ипсен, Франция); «Микразим» 10000 
и 25000 ЕД (СТИ-МЕД-СОРБ, ОАО группа компаний ЛЕК-
СИРЪ ООО (сейчас АВВА РУС/СТИ-МЕД-СОРБ), Россия); 
«Эрмиталь», выпускаемый в трех формах – 10000 ЕД, 25000 ЕД 
и 36 000ЕД, фармацевтической компании Грюненталь (Герма-

ния); микропеллеты «Панзинорм» 10 000 (фирмы КРКА, Сло-
вения). Первый препарат ранее довольно широко применялся 
больными муковисцидозом, особенно взрослыми, и может счи-
таться наряду с креоном препаратом выбора для больных му-
ковисцидозом. Проведенное нами в 2008 году мультицентровое 
исследование по клинической эффективности и безопасности 
микразима выявило, что препарат обладал высокой частотой 
(26%) серьезных побочных явлений со стороны желудочно-
кишечного тракта, потребовавших его отмены, и отсутствием 
эффективности еще у 14%. Поэтому он не был рекомендован к 
широкому применению у больных муковисцидозом. По препа-
рату «Эрмиталь» уже имеются положительные отзывы о крат-
ковременном применении, и он может рассматриваться как 
препарат резерва при муковисцидозе. По клинической эффек-
тивности микропеллет панзинорма у нас пока нет никаких соб-
ственных данных [12].

Диета
Использование микросферических ферментов позволяет 

рекомендовать больным с МВ высококалорийную диету с со-
хранением физиологической нормы жира.

Потребность в энергии у детей с МВ может быть повышена 
на 50–90% по сравнению с теоретическими расчетами на фак-
тический вес и на 20–50% по сравнению со здоровыми деть-
ми соответствующего возраста и пола. Калорийность суточ-
ного рациона должна рассчитываться не на фактический, а на 
долженствующий вес.

В повседневной практике можно пользоваться следующими 
средними ориентирами для расчета необходимых дополнительных 
калорий (свыше рекомендуемых возрастных норм): 1–2 года – 
+200 ккал/сут, 3–5 лет – +400 ккал/сут, 6–11 лет – +600 ккал/
сут, старше 12 лет – +800–1000 ккал/сут [3, 10, 11].

Таблица 1.  Рекомендации по подбору доз (ЕД по липазе) микросферических панкреатических ферментов 
 для больных муковисцидозом

Дети грудного возраста Дети старше 1 года

Около 2500–3300 ЕД на 120 мл молока (молочной сме-
си), что примерно равно 400–800 ЕД липазы на г жира 
в питании

2000–6000 ЕД/кг/сут

Равноценно 500–4000 ЕД липазы на г жира в съедаемой пище

500–1000 ЕД/кг на основной прием пищи

250–500 ЕД/кг на дополнительный прием пищи

Дозы выше 3000 ЕД/кг в еду или 10 000 ЕД/кг в сутки говорят о необходимости дополнительного обследования ЖКТ у больного МВ.

Дозы выше 6000 ЕД/кг в еду или 18 000–20 000 ЕД/кг в сутки угрожаемы по развитию крайне редкого, но грозного осложнения – 
фиброзирующей колонопатии

Таблица 2.  Рекомендуемые дозы жирорастворимых витаминов и бета-каротина для больных муковисцидозом

Витамины Больные муковисцидозом, которым показаны витамины Дозы

А Все с ПН 4000–10000 МЕ*/сутки

Д Все с ПН
400–2000 МЕ*/сутки, в зависимости 

от концентрации в сыворотке

Е

Все 0 – 6 мес
6–12 мес
1–4 года
4–10 лет

более 10 лет

25 МЕ***/сутки
50 МЕ***/сутки

100 МЕ***/сутки
100–200 МЕ***/сутки
200–400 МЕ***/сутки

К Все с ПН при патологии печени от 1 мг в сутки до 10 мг в неделю, 10 мг в сутки

Бета-каротин Все с ПН 0,5–1 мг/кг в сутки, максимум 50 мг в сутки

В12 Тест Шиллинга < 45% после резекции подвздошной кишки 100 мкг в/м/месяц

*витамин А: МЕ × 0,3 = мкг; **витамин Д: МЕ/40 = мкг; ***витамин Е: МЕ/1,49 = мг.
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Витамины и микроэлементы
Показано, что при использовании указанных препаратов в 

адекватных дозах жиры пищи практически полностью расще-
пляются до свободных жирных кислот, фосфолипидов, ди- и 
моноглицеридов, холестерина; однако у большинства больных 
сохраняется нарушение всасывания липидных метаболитов и 
выявляется выраженный дефицит жирорастворимых витами-
нов А, D, Е, К и каротиноидов [7, 10, 11].

Жирорастворимые витамины и бета-каротин должны до-
бавляться к пище ежедневно всем больным с панкреатиче-
ской недостаточностью (ПН) (табл. 2). Пациенты с сохранной 
функцией поджелудочной железы обязательно должны полу-
чать дополнительно витамин Е. Водорастворимые витамины 
назначаются больным МВ в обычных профилактических до-
зировках, рекомендуемых здоровым лицам соответствующе-
го возраста, за исключением витамина С, потребность в кото-
ром у больных повышена, и витамина В12 в случаях резекции 
подвздошной кишки [11].

Большинство больных МВ нуждаются в дополнительном 
введении натрия и хлоридов. Потребность в хлориде натрия 
возрастает во время обострения легочного процесса, при гипер-
термии, полифекалии, в условиях жаркого климата. Особен-
но следует обращать внимание на детей раннего возраста (до 
2 лет), у которых может развиться синдром псевдо-Барттера 
(сольтеряющая форма муковисцидоза), характеризующий-
ся резким снижением уровня электролитов (калий, натрий) 
и метаболическим алкалозом. Без своевременной коррекции 
состояние может оказаться фатальным. В каждом конкретном 
случае следует индивидуально подбирать дозу электролитных 
растворов после дополнительного обследования [15].

Пациентам с муковисцидозом необходимо дополнительное 
введение кальция, особенно в связи с высокой частотой остео-
пороза, выявляемого у подростков и взрослых (не менее 400–
800 мг детям и 800–1200 мг подросткам в сутки). Соотноше-
ние кальция к фосфатам должно составлять 1:2.

Имеются сообщения о возможной недостаточности у больных 
муковисцидозом магния, особенно во время длительного приема 
аминогликозидов, железа, цинка, меди, селена, но назначение со-
ответствующих препаратов может быть произведено только по-
сле дополнительного обследования каждого конкретного боль-
ного [3, 10, 11]. Так, на сегодня нет оснований для назначения 
селеновых препаратов пациентам с МВ, так как панкреатические 
ферменты содержат 0,5–1,6 мкг/г селена, и этого количества до-
статочно для активности глутатионовой пероксидазы [11]. 

Поражение печени
Частота вовлечения гепатобилиарной системы в патологи-

ческий процесс по данным разных авторов составляет от 20 до 
80% [16, 17]. Белок CFTR локализуется в апикальных мембра-
нах эпителиальных клеток желчных протоков, где развиваются 
изменения электролитного транспорта, подобные изменениям 
в бронхолегочной системе. В результате этого желчь становит-
ся вязкой, развивается гепатоцеллюлярный и канальцевый хо-
лестаз, который приводит к целой серии патологических реак-
ций: с одной стороны, к задержке гепатотоксичных желчных 
кислот, продукции медиаторов воспаления, цитокинов и сво-
бодных радикалов, усилению перекисного окисления липидов 
и повреждению клеточных мембран; с другой стороны, к избы-
точному поступлению желчи в кровь и ткани и к уменьшению 
количества или даже отсутствию желчи в кишечнике [16].

Характерной морфологической картиной поражения пече-
ни при МВ является фокальный билиарный фиброз с явлени-
ями отека, хронической воспалительноклеточной инфильтра-
цией, пролиферацией желчных протоков, скоплениями эози-
нофильных масс во внутрипеченочных протоках.

Лишь у части больных (5–20%) эти изменения прогрессируют 
и ведут к мультинодулярному билиарному циррозу и порталь-
ной гипертензии. До настоящего времени генез этих выражен-
ных изменений не ясен и является многофакторным, включая 
влияние модифицирующих генов. В недавнем международном 
исследовании на большом количестве пациентов была доказа-
на взаимосвязь развития тяжелого поражения печени с пор-
тальной гипертензией у пациентов с муковисцидозом, имею-
щих Z аллель SERPINA1 (1-antitrypsin или 1-antiprotease) [17]. 
Важно отметить, что при МВ функция гепатоцита длительно 
не страдает, и клинические признаки печеночной недостаточ-
ности у больных МВ развиваются крайне редко.

У больных МВ с явными клиническими признаками забо-
левания печени обычно выявляются тяжелые нарушения пи-
тания, как в целом, так и в отношении специфических макро-
нутриентов, жирорастворимых витаминов и факторов свер-
тывания крови [11].

Желчнокаменная болезнь встречается приблизительно у 
3–10% больных МВ. Около 25% наблюдаемых нами больных 
МВ имеют гипоплазированный или полностью склерозиро-
ванный желчный пузырь [16, 18].

Лечение поражений печени при МВ
На современном этапе лечение поражений печени включа-

ет: коррекцию питания, терапевтическое и хирургическое ле-
чение, в том числе трансплантацию печени. Генная инженерия 
остается пока терапией будущего.

Единственным этиотропным лекарственным препаратом, до-
казавшим свою эффективность во многих рандомизированных 
исследованиях, является урсодеоксихолевая кислота (УДХК), 
давно применяющаяся при лечении желчнокаменной болезни 
и эффективно растворяющая в таких случаях холестериновые 
камни [11]. Еще в 1990 году было показано, что УДХК улуч-
шает продвижение желчных кислот за счет стимуляции бога-
того бикарбонатами желчеотделения. Именно этот механизм 
важен для коррекции нарушений в печени при МВ, где желч-
ные протоки забиты вязкими и плотными секретами. УДХК 
обладает и прямым цитопротективным действием, благодаря 
способности молекул УДХК образовывать друг с другом ди-
меры и в таком виде встраиваться в мембраны гепатоцитов, 
тем самым делая их неуязвимыми к цитотоксичным мицел-
лам. Кроме того, посредством механизма обратной связи она 
снижает всасывание холестерина в кишечнике, секрецию холе-
стерина в желчь и синтез холестерина в печени, что уменьша-
ет литогенность желчи [16, 18, 19]. Многими исследованиями 
показана эффективность сочетанного назначения УДХК и та-
урина [11]. Удобной для детей является жидкая форма УДХК, 
которая, к сожалению, не всегда доступна в РФ.

Результаты клинических испытаний, проведенных совмест-
но с Т.Ю. Капустиной, указывают на необходимость назначе-
ния УДХК в дозе не менее 15–20 мг/кг/сут больным МВ при 
начальных клинико-лабораторных признаках поражения пе-
чени. При этом наблюдается выраженное холеретическое дей-
ствие УДХК у больных МВ. Кроме того, нами выявлено мем-
браностабилизирующее действие с выраженным антиокси-
дантным эффектом препаратов УДХК [18].

Появившиеся в последнее время на Российском фармацевти-
ческом рынке другие лекарственные формы УДХК, включая от-
ечественные, в противопоказаниях имеют детский возраст и на-
личие выраженных нарушений функции поджелудочной желе-
зы. Учитывая, что более 70% больных в РФ – дети, а экзокринная 
панкреатическая недостаточность выявляется у 90%, безопасность 
приема таких препаратов вызывает пока настороженность.

В России периодически предпринимаются попытки изучения 
клинической эффективности препарата «Гептрал» (s-ademetionine) 
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фирмы «Эбботт» [20]. Однако достоверных данных о необходи-
мости и безопасности его применения, особенно у детей, ни оте-
чественными, ни зарубежными авторами получено не было.

Пересадка печени показана больным с МВ с терминальной 
стадией поражения печени, но с относительно сохранной функ-
цией внешнего дыхания. Возможна полная или частичная пе-
ресадка печени. По данным разных авторов, более одного года 
выживают от 75% до 80% больных, более 10 лет – 60%. При со-
четанной пересадке легких и печени, или легких, сердца и пе-
чени более одного года выживают до 70% [16].

Поражение желудочно-кишечного тракта
Помимо нарушения функции поджелудочной железы у 

больных МВ имеются патологические изменения в самом 
желудочно-кишечном тракте (ЖКТ). Известно, что тремя 
основными функциями желудочно-кишечного тракта явля-
ются переваривание, всасывание и продвижение кишечного 
содержимого. Интестинальные нарушения при МВ представ-
ляют собой комбинацию нарушенной хлоридной секреции, ко-

торая ведет к дегидратации кишечного содержимого, и повы-
шения слизеобразования. Повышенное выделение желудочно-
го сока (имеющееся у 70% больных МВ) на фоне сниженного 
количества бикарбонатов в соке поджелудочной железы ведет 
к низкому pH в двенадцатиперстной кишке. Избыток вязких 
гликопротеинов и бокаловидных клеток в тонкой кишке ведет 
к снижению всасывания питательных веществ. Увеличенное 
количество бокаловидных клеток обнаружено в различных 
органах: в прямой кишке, аппендиксе, протоках поджелудоч-
ной железы, пищеводе, двенадцатиперстной кишке, а также в 
бронхиальном дереве. Многими авторами описано значитель-
ное снижение скорости продвижения содержимого в тонкой 
кишке, что может приводить к повышенному росту патологи-
ческих бактерий, ведущему к усилению мальабсорбции. Это 
может вызываться наличием непереваренных жиров и амино-
кислот в нижнем отделе тонкой кишки [3, 9, 21].

Благодаря проводимым обследованиям больных с муко-
висцидозом, в каждом конкретном случае могут выявляться 
различные заболевания со стороны ЖКТ, являющиеся ослож-
нением самого муковисцидоза или связанные с имеющимися 
при нем нарушениями (табл. 3). Параллельно возможно вы-
явление сопутствующих состояний, например лактазной не-
достаточности или аллергии к белкам коровьего молока, ко-
торые не позволяют справиться с синдромом мальабсорбции 
только заместительной панкреатической терапией.

Гастроэзофагеальный рефлюкс встречается более чем у 1/3 
больных МВ. Его развитие связано с задержкой желудочного 
освобождения, повышенной продукцией кислоты и наруше-
нием перистальтики желудка. Он поддерживается у многих 
больных из-за поражения легких и усиливается при кашле и 
определенных приемах физиотерапии. Следует учитывать, что 
и сам рефлюкс-эзофагит может привести к усилению пораже-
ния легких. Регулярно проводимая эндоскопия позволит во-
время назначить медикаментозную терапию. Для лечения не-
обходимо возвышенное положение после еды. Назначаются 
демолсификанты и прокинетики – препараты группы мето-
клопрамида, повышающие тонус гастроэзофагеального сфин-
ктера (цизаприд или препульсид 10 мг 3–4 раза в день за 30–
15 мин до еды и перед сном взрослым и детям старше 12 лет, 12-
недельный курс), группы домперидола – мотилиум. Из антаци-
дов в последнее время широко начали применяться блокаторы 
протонной помпы (омепразол, лансопразол по 20 мг в сутки), 
снижающие кислотность желудочного сока. К хирургическому 
лечению обращаются только в крайних случаях [3].

Мекониальный илеус при рождении, синдром дистальной 
интестинальной обструкции (или эквивалент мекониального 
илеуса в старшем возрасте) и запоры возникают при муковис-
цидозе в результате повышенной вязкости кишечного секре-
та и низкой скорости продвижения кишечного содержимого. 

Таблица 4. Критерии диагностики синдрома дистальной 
 интестинальной обструкции (СДИО) у больных 
 муковисцидозом, выработанные Европейским 
 обществом ESPGHAN 

1. Полная тонкокишечная непроходимость, сопровождаемая 
рвотой с желчью и/или уровнями жидкости в тонкой кишке 
на рентгенограмме брюшной полости

2. Фекальные массы в илеоцекальном углу

3. Абдоминальные боли и/или вздутие живота

Полный СДИО: критерии 1, 2 и 3;
Неполный СДИО: критерии 2 и 3, без 1.

Таблица 5. Критерии диагностики запоров при 
 муковисцидозе, выработанные Европейским
 обществом детских гастроэнтерологов,   
 гепатологов и диетологов (ESPGHAN)

1. Абдоминальные боли и/или вздутие живота

2а. Снижение частоты дефекации в последние несколько недель 
или месяцев

2б. Повышение плотности стула в последние несколько 
недель или месяцев

3. Разрешение критериев 1 и 2 при применении 
слабительных средств

Запор: критерии 1 или 2а или 2б и 3.

Таблица 3. Частота некоторых патологических состояний 
 со стороны желудочно-кишечного тракта при
 муковисцидозе (собственные данные и данные 
 литературы) [3, 9, 11, 20, 21]

Патологическое состояние
Наши 

данные
Литературные 

данные

Гастроэзофагеальный рефлюкс 11% 26,5–80%

Синдром дистальной интести-
нальной обструкции 

8% 8–16%

Хронические запоры 2,3%

Аппендицит 3% 1,5%

Мекониевый илеус 4,5% 6–20%

Инвагинация 1% 1%

Целиакия 0,4% 0,4%

Болезнь Крона 0 0,22%

Инфекционные энтероколиты 
(Clostridium difficile, 
Giardia lamblia) 

7% 16%

Выпадение прямой кишки 21% 20%

Фиброзирующая колонопатия
ни одного 

случая
сейчас редко

Онкологические 
заболевания ЖКТ

один случай редкие случаи
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Имеется описание наличия мекониального илеуса у новорож-
денных с сохранной функцией поджелудочной железы, что ука-
зывает на нарушение секреции в кишечной стенке как на пер-
вопричину возникновения данного состояния у плода. При ги-
стологическом исследовании обнаруживаются кишечные крип-
ты, расширенные и заполненные слизью. Эти же механизмы 
приводят к запорам у больных муковисцидозом.

Недавно Европейским обществом детских гастроэнтероло-
гов, гепатологов и диетологов (ESPGHAN) были выработаны 
отличительные признаки двух состояний: синдрома дисталь-
ной интестинальной обструкции и запоров у больных муко-
висцидозом [22].

При нетяжелом состоянии хороший эффект могут оказать 
лактулоза и/или N-ацетилцистеин, назначаемые через рот по 
2–3 раза в день. Лактулоза назначается в зависимости от воз-
раста в дозе от 5 до 15 мл утром или вечером, N-ацетилцистеин 
(вместо или вместе с лактулозой) – по 200–400 мг три раза в 
день. При тяжелых состояниях – в стационаре под наблюде-
нием хирурга примененяют высокоосмолярные растворы в 
клизмах при внутривенной регидратационной терапии в те-
чение нескольких дней. В России мы используем 20% раствор 
N-ацетилцистеина для ингаляций или внутривенного введе-
ния (50 мл ацетилцистеина + 50 мл физиологического рас-
твора в клизме 2 раза в день). В дальнейшем требуется кор-
рекция дозы панкреатических ферментов с одновременным 
длительным назначением лактулозы. Зарубежными авторами 
наряду с лактулозой в последнее время с успехом использу-
ется полиэтиленгликоль (per os, в виде клизм или кишечного 
лаважа) и, значительно реже – меглюмин диатризоат (препа-
рат «Гастрографин», фирмы Schering AG, Германия). На фоне 
применения всех вышеуказанных средств довольно часто уда-
ется избежать хирургического лечения, даже мекониального 
илеуса [21, 22].

У 20–30% детей до 5 лет без получения адекватной пан-
креатической терапии может развиться ректальный пролапс. 
Патофизилогия его не совсем понятна, однако известно, что 
он не охватывает всю стенку толстой кишки, а только ее сли-
зистый и подслизистый слои. При применении новых форм 
микрогранулированных панкреатических ферментов с pH-
чувствительной оболочкой он практически не встречается и 
не требует хирургического лечения.

Фиброзирующая непроходимость толстой кишки, которую 
связывают с высокими дозами некоторых форм панкреатиче-
ских ферментов – крайне редкое осложнение, требующее, как 
правило, хирургического лечения.

Среди больных МВ имеется повышенный риск развития он-
кологических заболеваний ЖКТ, что стало очевидным с уве-
личением продолжительности жизни [3, 11, 21].

Заключение
Таким образом, изучение механизмов поражения органов 

пищеварения при муковисцидозе, а следовательно, и разра-
ботка схем терапии, которая стремится максимально прибли-
зить процессы переваривания и всасывания к физиологиче-
ской норме, еще далеко не закончены и будут продолжены в 
будущем совместными усилиями ученых и врачей. Панкре-
атические ферменты в виде кристаллов (liprotamase), полу-
ченные по технологиям генной инженерии, а также выраба-
тываемые из бактерий, устойчивые к желудочному соку, уже 
в ближайшее время могут стать доступными нашим пациен-
там. Расширяемая география производства панкреатических 
ферментов и урсодеоксихолевой кислоты, включая нашу 
страну, требует проведения клинических исследований для 
изучения эффективности и безопасности вновь производи-
мых препаратов.
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