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Представлены инструменты, применяемые для оценки качества жизни больных муковисцидозом; факторы, 
влияющие на сообщения пациентов об их качестве жизни; мониторирование качества жизни в клинической 
практике; качество жизни как исход в клинических исследованиях; вопрос о том, может ли качество жизни 
предсказывать выживаемость пациентов.
Задачей для будущего является использование доступной информации для развития и оценки психологических 
вмешательств, которые можно было бы ожидать для улучшения качества жизни детей и взрослых с муковис-
цидозом.
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There re presented the tools used for the assessment of the quality of life in patients with cystic fibrosis, factors affecting 
the reporting by patients about their quality of life; monitoring of the quality of life in clinical practice; quality of life as 
an outcome in clinical trials; whether the quality of life can predict survival of patients.
The task for the future is to use the available information to develop and evaluate psychological interventions which can 
be expected to improve the quality of life of children and adults with cystic fibrosis.
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ризующихся выраженной генетической гетерогенно-
стью и клиническим полиморфизмом.

Сегодня благодаря расширению знаний о МВ, раз-
работке эффективных методов терапии заболевание 
диагностируется намного раньше, а средняя продол-
жительность жизни больных в развитых странах уве-
личилась. Так, доля взрослых пациентов в Москве и 
Московской области за последнее десятилетие до-

М уковисцидоз (МВ) — это одно из наиболее 
распространенных наследственных ауто-
сомно-рецессивных заболеваний, характе-



Ю.В. Горинова, М.С. Самсонова, О.И. Симонова, И.В. Винярская
41

РОССИЙСКИЙ ПЕДИАТРИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ

5ʹ 2013

дексы с последующим вычисление QALY (quality-
adjusted life years) [1], а также шкалы, разработан-
ные для МВ: Cystic Fibrosis Questionnaire [CFQ] 
[11, 27, 35, 42], Questions on Life Satisfaction Scale 
[FLZ-CF] [22]. Только инструменты для пациентов 
с МВ имеют шкалы как для детей, так и взрослых. 
Не считая шкал, специфичных для МВ, которые 
включают психометрические данные по МВ для ис-
следователей, являются Form 36 (SF-36) [2], а также 
SGRQ [38].

Последними из используемых являются два специ-
фических для МВ инструмента определения исходов, 
связанных с пациентами, которые могут быть описаны 
как шкалы КЖСЗ, а именно: The Memorial Symptom 
Assessment Scale (MSAS), в который были внесены по-
правки и он пригоден для взрослых пациентов с МВ. 
MSAS CF содержит психологические, респираторные 
и гастроинтестинальные шкалы [47].

The Living with CF Questionnaire (LCFQ) концен-
трируется в первую очередь на психосоциальных 
аспектах КЖ молодых пациентов с МВ (напряжен-
ные взаимоотношения, поддержка родителей/друзей, 
беспокойства, связанные с болезнью, самообслужи-
вание/приверженность) [39].

Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised (CFQ-R) 
был принят в качестве надежного, валидированно-
го инструмента оценки КЖ, получившего широкое 
распространение в США, Канаде, Австралии [42]. 
CFQ-R является инструментом для оценки КЖ при 
МВ, который соответствует критериям FDA для изу-
чения PRO (patient-reported outcomes-результатов, со-
общаемых пациентом) в клинических исследованиях 
[23, 55]. Шкалы опросника были использованы для 
оценки динамики легочной функции [42], частоты 
обострения [21, 36] и продольных эффектов статуса 
здоровья на КЖ [48].

Крупные клинические исследования, применив-
шие опросник CFQ-R, включали тобрамицин [41], 
дорназа-альфа [28], азитромицин [51], гипертониче-
ский раствор [15] и азтреонам [34].

В настоящее время не существует золотого стан-
дарта для правильного измерения КЖ при МВ, более 
того, сама болезнь со временем «эволюционировала» 
и с момента создания первого инструмента для изме-
рения КЖ появились значительные достижения как в 
понимании самой болезни, так и в доступной на се-
годняшний день терапии.

Наиболее вероятно, что в будущем в исследования 
МВ внедрят более разнообразный спектр результа-
тов, сообщаемых пациентами [23].

Понимание определяющих факторов КЖ может 
помочь в развитии вмешательств для его улучшения. 
На пациента с МВ, сообщающем о своем КЖ, могут 
влиять многие демографические, клинические, пси-
хологические и социальные переменные. Некоторые 
из этих факторов, похоже, являются взаимосвязанны-
ми и следует об этом помнить при разработке, анали-
зе и интерпретации исследований по КЖ, поскольку 
они могут влиять на результаты.

В исследованиях, выполненных во всем мире, вы-
сказываются мнения, что люди с МВ, несмотря на 
бремя болезни и назначаемое лечение, психологиче-

стоверно выросла — с 19,5 до 32%, а медиана выжи-
ваемости больных за 2001—2010 гг. составила 35,1 
года [4].

Приблизительная частота рождаемости ребенка с 
данной болезнью в РФ составляет 1 на 8000 — 12 000 
[3], и, хотя за последние годы продолжительность 
жизни таких пациентов значительно увеличилась, 
многие больные умирают в раннем возрасте вслед-
ствие повторных легочных инфекций, вызывающих 
прогрессирование болезни легких [14, 33].

Повышение выживаемости достигнуто благодаря 
организации центров муковисцидоза, в которых кли-
ницисты совместно работают в программах клиниче-
ских исследований для внедрения достижений науки 
в клиническую практику. Польза, демонстрируемая в 
строго выполняемых исследованиях, может не най-
ти широкого применения в случае, если пациенты не 
будут осознавать, что проводимая терапия улучшает 
их физическое, психологическое и социальное функ-
ционирование.

За последние 15 лет возник повышенный инте-
рес к развитию количественных инструментов для 
измерения субъективных ощущений пациентов пу-
тем использования строгих стандартов измерения и 
психометрического анализа [43]. The Food and Drug 
Administration (FDA) [18] в большей степени требует, 
чтобы измерение качества жизни (КЖ) было включе-
но в проведение клинического исследования новых 
лекарств. Пациенты с МВ обычно получают пользу 
при систематическом измерении КЖ путем опреде-
ления индивидуального подхода к программам лече-
ния, которые оптимизируют КЖ.

С тех пор, как при МВ применяется комплексная и 
интенсивная ежедневная терапия, меры воспринима-
емого функционального улучшения могут более объ-
ективно отображать КЖ, чем такие индивидуальные 
общепринятые медицинские параметры, как объем 
форсированного выдоха за 1 с (ОФВ-1), внутривенное 
применение антибиотиков, количество дней госпита-
лизации и индекс массы тела.

КЖ, таким образом, может быть дополнительным 
параметром для оценки эффективности и уместности 
нового вида лечения; сравнения пользы различных 
методов терапии, а также позволяет сравнить их сто-
имость—эффективность и стоимость—полезность.

Обычно КЖ определяется как многомерная кон-
струкция, состоящая из нескольких сфер, сообщае-
мых пациентом (физическое, социальное, психоло-
гическое функционирование, респираторные сим-
птомы, бремя лечения, проекция тела).

Инструменты КЖ, однако, могут обеспечивать 
стандартизованный, пригодный и надежный путь 
получения мнения пациентов об их самочувствии, 
а также выгоды и ограничения назначаемых вмеша-
тельств. Связь между клиническими переменными 
и КЖ зачастую недостаточная, поэтому определение 
КЖ обеспечивает «дополнительную ценность», по-
скольку снабжает информацией, не охваченной дру-
гими результатами.

Различные виды шкал, применяемые для измере-
ния КЖ при МВ, уже были обсуждены ранее [40]: 
изменение общего рейтинга [41], утилитные ин-
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Госпитализация пациентов для проведения кур-
сов внутривенной антибактериальной терапии или 
периодические курсы лечения легочного обострения 
в домашних условиях пероральными, ингаляционны-
ми или внутривенными антибиотиками значительно 
улучшают КЖ [36]. Проведен ряд исследований по 
изучению таких препаратов для оценки их эффектив-
ности, в том числе ингаляционного раствора тобра-
мицина, порошковой формы тобрамицина для инга-
ляций и азтреонама [29, 30, 37, 44, 46].

Улучшение параметров КЖ является наиболее 
убедительным аргументом для трансплантации 
легкого [52], хотя оно редко измеряется в повсед-
невной практике. У пациентов с МВ, перенесших 
трансплантацию, отмечаются хорошие результаты 
[26]. При оценке связи клинических показателей с 
КЖ у тех, кто перенес трансплантацию легкого, от-
мечено лучшее КЖ по физическому функциониро-
ванию, социальному функционированию, терапии, 
респираторным симптомам. Это не удивительно, 
учитывая, что трансплантация является наиболее 
радикальным лечением для этих пациентов на се-
годняшний день [21].

Внутривенная терапия в домашних условиях яв-
ляется популярной и экономичной. Она имеет ряд 
преимуществ, поскольку освобождает коечный фонд 
стационара, препятствует перекрестной инфекции, 
а пациенты и их семьи имеют возможность продол-
жать нормальную жизнь. Однако решающим вопро-
сом остается следующее: обеспечивает ли домашняя 
терапия и терапия в стационаре равный результат. 
Как было показано функция легких улучшалась в 
большей степени у стационарных пациентов, хотя 
баллы КЖ были выше у лечившихся антибиотика-
ми в домашних условиях. Авторы не сравнивали из-
менения значений в каждой группе, однако похоже, 
что баллы КЖ по показателям карьеры и отношений 
улучшались в группе лечившихся дома [17].

Наоборот, находящиеся в стационаре по поводу 
обострения сообщали улучшение по психосоциаль-
ным шкалам КЖ (измерения опросниками CHQ и 
SF-36), в то время как получающие терапию дома со-
общали об ухудшении ряда параметров [55].

Вопрос, могут ли аспекты КЖ являться предикто-
рами смертности у людей с МВ, является важным, 
поскольку потенциально это могло бы привести к 
поведенческим и/или когнитивным вмешательствам 
для продления жизни. Первое исследование такого 
рода было проведено в Великобритании. Связанные с 
качеством жизни переменные (CFQoL и SF-36) были 
записаны у 223 взрослых с МВ. Эти данные применя-
лись в качестве базовых баллов для оценки прогно-
стической связи КЖ и последующего выживания за 
10-летний период. Шкалы физического функциони-
рования и шкалы боли по опроснику SF-36 являлись 
важными предикторами выживания. Когда пациенты 
с МВ классифицировали свое физическое функцио-
нирование, казалось, они опасались чего-то важного, 
что не определялось традиционными факторами ри-
ска. Когда шкалы КЖ рассматривались единовремен-
но в дополнение к физическому функционированию, 
боли, респираторным симптомам и эмоциям, шкалы 

ски уравновешены и в целом сообщают о хорошем 
КЖ по многим доменам [50].

При использовании инструментов с физическими 
и психосоциальными шкалами отмечено, что дети и 
взрослые с МВ имеют более низкие баллы, чем в здо-
ровой популяции, по большинству физических до-
менов, но сходное КЖ по психосоциальным доменам 
[49]; примечательно, что у подростков с МВ реже, 
чем в общей популяции, диагностировались психи-
ческие расстройства [5, 50].

Исследование половых различий КЖ у здоровых 
подростков отражено в доступной литературе [6]. 
После поправки и использования специфических 
для МВ шкал установлено, что с возрастом показа-
тели физического и социального функционирования, 
а также возможности карьерного роста снижаются. 
При использовании специфических для МВ шкал 
женщины сообщали о более низких показателях фи-
зического, эмоционального функционирования и ре-
спираторных симптомов [21].

Замечено, что у девочек баллы респираторных 
симптомов ниже по сравнению с мальчиками, хотя 
разницы в показателе ОФВ-1 не было, что позволяет 
предположить несомненное половое различие в дет-
стве [35].

ОФВ-1 является важным предиктором течения бо-
лезни, и пациенты с лучшими показателями функции 
легких сообщают о более высоких показателях КЖ 
[42]. Однако в исследованиях сообщается о слабой 
или умеренной связи между показателем КЖ и ле-
гочной функцией у детей и взрослых [9].

Наиболее распространенным патогенном при МВ 
является синегнойная палочка Pseudomonas aeruginosa. 
Колонизация P. aeruginosa и обострение болезни, как 
было показано, имеют негативное влияние на КЖ, что 
не объясняется демографическими факторами, функ-
цией легких и нутритивным статусом [45].

После инфицирования P. aeruginosa возникает 
прогрессирующее снижение легочной функции с 
эпизодами острого ухудшения респираторных сим-
птомов, которое обычно называют обострением [32]. 
Антибактериальные препараты, направленные про-
тив превалирующего патогена при МВ, являются ос-
новными в лечении легочного обострения и вносят 
значительный вклад в увеличение продолжительно-
сти жизни в последние десятилетия [19, 20].
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обострений при МВ. Важным компонентом тера-
пии МВ является применение антибактериальных 
препаратов, направленных на предотвращение и 
контроль легочного воспаления. P. aeruginosa явля-
ется наиболее распространенным патогеном у дан-
ной категории пациентов, последовательное ухуд-
шение функции легких связано с приобретением 
мукоидных штаммов P. aeruginosa [31].
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опросника CFQoL и изменения шкал здоровья SF-36 
также оказывались предикторами выживаемости [8]. 
Механизмы, лежащие в основе ассоциации между 
сообщаемыми пациентами аспектами КЖ и продол-
жительностью выживания при МВ неясны, но заслу-
живают более тщательного исследования.

Руководства по GSP сейчас требуют включение 
PRO (исходов, сообщаемых пациентами) в клиниче-
ские исследования как дополнительного параметра 
[18]. Рабочая группа EuroCareCF выпустила руковод-
ство для измерения КЖ в КИ [7]. Проанализировано 
16 исследований, однако информация о КЖ была не-
достаточной, в том числе не указывался выбор ин-
струмента и шкалы, использованных для измерения, 
отсутствовало полное описание шкал или объяснения 
метода обсчета, что затрудняло интерпретацию со-
общаемых данных. Из опубликованных в настоящее 
время КИ очевидно, что измерение, интерпретация и 
сообщение результатов данных КЖ улучшились [16, 
25]. В двух исследованиях было ясно показано, что 
гипертонический раствор эффективен в лечении МВ 
с улучшением по некоторым шкалам CFQ [15, 16]. 
Однако по ряду примеров измерение КЖ все же име-
ет ряд трудностей [12, 24, 53, 54].

Многое детерминанты КЖ, связанные со здоро-
вьем при МВ, известны, и эти переменные следу-
ет рассматривать при интерпретации результатов. 
Включение данных КЖ в регистры дает возможность 
правильно оценить КЖ при МВ, что позволит пред-
сказывать выживаемость.
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Применение витамина D при рахите у недоношенных детей
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Представлены данные о частоте формирования рахита у недоношенных детей, которая существенно повы-
шена по сравнению с уровнем у доношенных, что обусловлено морфофункциональной незрелостью органов и 
систем, особенностями адаптации, а также перинатальной и антенатальной патологией. Описаны схемы 
лечения рахита и обсуждаются вопросы о профилактических и лечебных дозах витамина D у недоношенных 
детей с учетом их индивидуальных особенностей.
Ключевые слова: рахит, недоношенные дети, витамин D, остеопения


