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Выводы 
Весь комплекс морфологических изменений в 

трахеи крыс при охлаждении характерен для стадии 
адаптивного напряжения, при котором возникают 
выраженные деструктивные изменения ресничек и 
микроворсинок эпителия дыхательных путей и на-
рушение работы мукоцилиарного клиренса. На по-
верхности эпителиального пласта возрастает количе-
ство бронхиального секрета, в его составе выявляется 
высокое содержание гликозаминогликанов, микроор-
ганизмов и наночастиц. 
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РЕЗЮМЕ 

К диссеминированным и интерстициальным 
заболеваниям легких, безусловно, относится и  
муковисцидоз. В работе изучены особенности 
клинико-рентгенологических данных взрослых 
пациентов. Дана оценка эффективности компью-
терной томографии высокого разрешения в иден-
тификации легочных проявлений муковисцидоза. 
Для дифференциальной диагностики предложено 
использование "метода паттернов порядка в ди-
агностике и прогнозе". 

Ключевые слова: диссеминация легких, 
интерстициальные заболевания, муковисцидоз 
взрослых, лучевая диагностик, компьютерная 
томография.  

 

SUMMARY 
A.V.Lenshin, T.V.Shenderuk, J.V.Suslova,  

O.V.Demura 
RADIODIAGNOSTICS PECULIARITIES  

OF DISSEMINATED AND INTERSTITIAL LUNG 
DISEASES AT OUT-PATIENT  
AND POLICLINICAL STAGE.  

THE DIAGNOSTICS OF CYSTIC FIBROSIS  
IN ADULTS (PART II) 

There is no doubt that cystic fibrosis in adults 
belongs to disseminated and interstitial lung dis-
eases. The peculiarities of adult patients clinical 
and radiological data have been studied. The ef-
fectiveness of computer-aided tomography of 
high resolution in identification of cystic fibrosis 
lung manifestations has been estimated.  For dif-
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ferential diagnostics the application of “patterns 
method of order in diagnostics and prognosis” 
has been offered.  

Key words: lung dissemination, interstitial 
diseases, cystic fibrosis in adults, radiodiagnostics, 
computer tomography. 

Муковисцидоз (МВ) – это системное наследст-
венное заболевание, обусловленное мутацией гена 
трансмембранного регулятора муковисцидоза и ха-
рактеризующееся поражением желез внешней секре-
ции, тяжелыми нарушениями функций органов ды-
хания и желудочно-кишечного тракта. Клинически 
оно проявляется прогрессирующей инфекцией и об-
струкцией дыхательных путей, экзокринной недоста-
точностью поджелудочной железы, нарушением 
процессов пищеварения и всасывания в кишечнике, 
холестатическими осложнениями, а также снижени-
ем репродуктивной функции у мужчин в связи с не-
доразвитием или отсутствием семявыносящих прото-
ков.  

В основе заболевания лежит генная мутация. МВ 
наследуется по аутосомно-рецессивному типу и ре-
гистрируется в большинстве стран Европы с часто-
той 1:2000-1:2500 новорожденных. Если оба родите-
ля гетерозиготны, то риск рождения больного муко-
висцидозом ребенка составляет 25%.  

Патологические изменения в легких характеризу-
ются признаками хронического бронхита с развитием 
бронхоэктазов и диффузного пневмосклероза. В про-
свете бронхов находится вязкое содержимое слизи-
сто-гнойного характера. Нередкой находкой являют-
ся ателектазы и участки эмфиземы [3, 9, 12, 19, 23, 
26]. У многих больных течение патологического 
процесса в легких осложняется наслоением бактери-
альной инфекции (патогенный золотистый стафило-
кокк, гемофильная и синегнойная палочка) и форми-
рованием деструкции [5, 11, 24, 30, 35, 39].  

В поджелудочной железе выявляется диффузный 
фиброз, утолщение междольковых соединительнот-
канных прослоек, кистозные изменения мелких и 
средних протоков. В печени отмечается очаговая или 
диффузная жировая и белковая дистрофия клеток 
печени, желчные стазы в междольковых желчных 
протоках, лимфогистиоцитарные инфильтраты в 
междольковых прослойках, фиброзная трансформа-
ция и развитие цирроза [10, 11, 26, 34].  

Особенности муковисцидоза взрослых. За послед-
ние 10-летия во всем мире отмечается значительный 
рост числа взрослых больных МВ [2, 5, 10, 14, 34]. В 
1990 г. выживаемость больных МВ в России состав-
ляла 12 лет – подросткового и взрослого возраста 
достигали единицы. К 2005 г. медиана выживаемости 
больных МВ увеличилась до 25,2 лет [2]. По данным 
ряда авторов,  частота гетерозиготного носительства 
патологического гена равна 2-5% [5, 10, 20, 29, 34].  

Характерной особенностью инфекционно-
воспалительного процесса в легких взрослых боль-
ных МВ является его непрерывно-рецидивирующее 
течение на фоне стойких изменений бронхиальной 
стенки, сформированных бронхиоло- и бронхоэкта-
зов, распространенного пневмофиброза, обструктив-
ной и буллезной эмфиземы [2, 14, 29, 30]. Дыхатель-

ные пути взрослых больных МВ значительно чаще, 
чем в детской клинике инфицированы синегнойной 
палочкой и другими мультирезистентными грамот-
рицательными бактериями [4, 35, 39]. Присоединение 
синегнойной инфекции может иметь различные по-
следствия для больного – от бессимптомного носи-
тельства до значительного ухудшения течения забо-
левания с выраженной активизацией воспалительно-
го процесса и ухудшением функциональных показа-
телей [11, 14, 16, 27, 36, 37]. 

Течение МВ взрослых отмечено ростом числа ос-
ложнений заболевания, требующих интенсивной тера-
пии,  это пневмоторакс, легочное кровотечение, ате-
лектаз, острая дыхательная недостаточность [4, 29]. 
Самой частой причиной пневмоторакса при МВ явля-
ется разрыв субплевральных булл. Пневмоторакс яв-
ляется плохим прогностическим признаком. Средняя 
продолжительность жизни после первого эпизода со-
ставляет около 30 месяцев, рецидив возможен в 50-70 
% случаев [2, 29]. С возрастом больного МВ увеличи-
вается частота возникновения кровохарканья, которое 
часто является симптомом обострения хронического 
инфекционного процесса. Массивное легочное крово-
течение угрожает жизни больного. Основным источ-
ником кровотечения являются патологически расши-
ренные бронхиальные артерии. Одним из осложнений 
МВ взрослых является развитие сегментарного ате-
лектаза в результате обтурации крупных бронхов сли-
зистыми и гнойными пробками [2, 27]. 

“Золотым стандартом” прижизненной диагности-
ки МВ во всем мире до настоящего времени остается 
потовый тест, разработанный L.E.Gibson и RE.Cooke 
в 1959 г., позволяющий определить концентрацию 
хлора и натрия в потовой жидкости [17, 31, 41]. Для 
диагностики МВ учитывается характерная клиниче-
ская картина в сочетании с положительным потовым 
тестом и генетическим исследованием. Классиче-
скую «диагностическую триаду» при МВ составля-
ют:  

•  положительный потовый тест (хлориды пота 
более 60 мэкв/л); 

• легочная патология инфекционно-воспали-
тельного характера; 

•    кишечный синдром. 
При этом достаточно сочетания любых двух из 

этих трех признаков для постановки диагноза «муко-
висцидоз» [33]. 

Лучевая диагностика. По скиалогическим харак-
теристикам легочную форму МВ можно отнести к 
группе диссеминированных и интерстициальных  
заболеваний легких (ДИЗЛ), которые  проявляются 
преимущественно интерстициальным воспалением 
легочной ткани без формирования гранулем [1, 7, 28, 
32, 43, 44]. 

Как известно, дифференциальная диагностика 
ДИЗЛ и, в частности, МВ – сложная проблема рент-
генологии. Диагностические ошибки в этой группе 
составляют 50-75%, больные поздно подвергаются 
лечению – через 1,5-2 года после появления первых 
признаков заболевания [6, 46]. На сегодняшний день 
рентгенография органов грудной клетки, особенно с 
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использованием цифровых технологий остается важ-
ным и необходимым этапом в предварительной диагно-
стике МВ. У большинства пациентов определяется 
выраженная деформация и усиление легочного рисун-
ка, перибронхиальная инфильтрация, проявляющаяся 
при рентгенографии в виде параллельных линейных 
или кольцевидных теней, признаки гипервоздушности 
легких – повышение прозрачности легочной ткани, 
уплощение диафрагмы, выбухание грудины вперед, 
кифоз грудного отдела позвоночника.  

Следует отметить, что возможности традиционной 
рентгенографии у пациентов с подозрением на ДИЗЛ 
и, в частности, МВ ограничены, т.к. чувствительность 
и специфичность метода оказываются недостаточны-
ми. Новая эпоха в торакальной лучевой диагностике 
наступила во второй половине прошлого века, после 
введения в клиническую практику методов рентгенов-
ской компьютерной томографии (КТ) и компьютерной 
томографии высокого разрешения (КТВР). Эти мето-
ды в  настоящее время являются самыми достоверны-
ми в выявлении соответствующих структурно-
функциональных изменений органов грудной клетки 
[18]. По данным R. Webb (1996) КТ в 40-50 раз чувст-
вительнее классической рентгенографии, т.к. лучше 
регистрирует разницу в плотности объекта, а значит, 
во столько же раз информативнее рентгенографии 
[46]. Muller N.L. (1991) при сравнении результатов 
биопсий легочной ткани с интерпретацией рентгено-
грамм показывает, что рентгеновская картина расце-
нивается как нормальная у 10-15% пациентов с ин-
фильтративными поражениями, у 30-50% с бронхоэк-
тазами и у 20-60% больных с эмфизематозными изме-
нениями [40]. 

КТ и особенно КТВР позволяет выявить бронхоэк-
тазы, буллы, мукоидные пробки и ателектазы, уточ-
нить характер инфильтративных изменений. Исследо-
вание, проведенное в ФГУ «НИИ пульмонологии Рос-
здрава», продемонстрировало, что наиболее частой 
находкой у взрослых больных МВ являются бронхоэк-
тазы и перибронхиальная инфильтрация. Количество 
бронхоэктазов и уровень поражения бронхиального 
дерева в наибольшей степени коррелируют с клиниче-
скими, антропометрическими и функциональными 
показателями [1, 13]. 

При клинико-рентгенологическом исследовании 
возникает необходимость в дифференциальной диаг-
ностике с рядом заболеваний и, в первую очередь, с 
хроническим бронхитом, врожденными и приобретен-
ными бронхоэктазами и синдром Вильямса-
Кемпбелла.   

Под нашим наблюдением, за период с 2007-2009 
гг. находились 4 пациентки в возрасте от 18 до 35 лет с 
диагнозом МВ,  подтвержденным потовыми пробами 
и генетическим исследованием. Всех их объединяло 
то, что именно в этом возрасте впервые был поставлен 
диагноз МВ. Рядом авторов [2, 28] отмечается расту-
щее число случаев первичной диагностики МВ у 
взрослых пациентов. Так, по данным А.М.Амелиной  
из 107 взрослых больных МВ, находящихся на учете в 
НИИ пульмонологии Росздрава, у 14 (13%) диагноз 
был поставлен после 18 лет [1]. Ведущие пульмоноло-
ги и лучевые диагносты [1, 5, 13, 28, 33, 34], зани-

мающиеся проблемой муковисцидоза взрослых, под-
черкивают, что  в алгоритме диагностики МВ, КТ вы-
полняется уже при подтвержденном диагнозе.  

Особенностью наших наблюдений было то, что 
предварительный клинический диагноз МВ основы-
вался именно на результатах КТВР, выполненной при 
первичном обращении в консультативную поликлини-
ку ДНЦ ФПД. 

При постановке диагноза МВ взрослым обраща-
лось  внимание на характерный вид больного (рис. 1). 
Это, как правило, молодые пациенты, пониженного 
питания, небольшого роста, имеющие длительный 
анамнез хронического бронхита, бронхоэктазов. При 
обследовании  наших пациентов отмечено снижение 
индекса массы тела (ИМТ) в среднем до 17,5 кг/м2 

(норма – от 18,5 до 24,9 кг/м2). Снижение массы тела 
больного МВ происходит в результате нарушения пе-
реваривания и всасывания жиров и белков вследствие 
недостаточности экзокринной функции поджелудоч-
ной железы. 

Характерной особенностью инфекционно-
воспалительного процесса в легких взрослых больных 
МВ, которая формирует радиологический образ МВ, 
является его непрерывно-рецидивирующее течение на 
фоне стойких изменений бронхиальной стенки, сфор-
мированных бронхиоло- и бронхоэктазов, распростра-
ненного пневмофиброза, обструктивной и буллезной 
эмфиземы.  

При рентгенографии изменения в легких у наших 
больных MB был неспецифичны и определялись ха-
рактером вторичного воспалительного процесса (рис. 
2). Закономерны усиление и деформация легочного 
рисунка, его тяжистый характер вследствие преоб-
ладания перибронхиальных изменений, сетчатые (ре-
тикулярные) изменения при вовлечении в процесс 
периацинарных и перилобулярных элементов соеди-
нительной ткани. Корни легких расширены, отмечает-
ся низкое стояние и недостаточная подвижность диа-
фрагмы, уплощение ее купола. В результате выражен-
ных обструктивных нарушений и повышения давле-
ния  в малом круге кровообращения формировалось 
легочное сердце с систолической перегрузкой правого 
желудочка. 

У всех наших больных типичным являлось запол-
нение резко расширенных бронхов всех калибров вяз-
ким секретом. Данный процесс хорошо визуализиру-
ется при КТВР. Вязкий секрет, как правило, заполняет 
все бронхиальное дерево вплоть до бифуркации тра-
хеи. Выражен интерстициальный фиброз. Среди па-
ренхиматозных изменений в разные периоды наблю-
дений встречались фокусы пневмонии, очаги фиброза 
и ателектазы. Пневмония по данным литературы часто 
осложняет МВ.  

Изменения при МВ наиболее сопоставимы с кли-
нико-рентгенологическими проявлениями при син-
дроме Вильямса-Кемпбелла – варианте бронхомаля-
ции в виде недоразвития хрящевых колец бронхов 3-8 
порядка. Дистальнее зоны поражения хрящевая ткань 
появляется вновь и, кроме того, хрящ сохраняется в 
бифуркационных углах бронхов. Слабость бронхи-
альной стенки приводит к выраженной дискинезии 
бронхов, которая проявляется и лишним расширени-
ем    их    просвета    во    время    вдоха   и   сужением  
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Рис. 1. Типичное для муковисцидоза астеническое телосложение пациентки (момент выполнения компью-

терной томографии). ИМТ 17,8 кг/м2.. 

 
 

А Б 

В Г  
Рис. 2 .Серия  срезов  компьютерных  томограмм  на  различных  уровнях  больной  МВ.    А – верхушечные 

сегменты: кольцевидные структуры с неравномерно утолщенными стенками, обусловленные бронхоэктазами 
(поперечное сечение - симптом «перстня»; мозаичная перфузии). Б – бифуркационный срез: преобладает моза-
ичная перфузия; очаговый и линейный пневмофиброз; нерезко выраженная бронхоэктазия; фокусная, различ-
ной величины полисегментарная инфильтрация. В – срединный срез: преобладает симметричная значительно 
выраженная перибронхиальная инфильтрация; резко расширенные, слепо и конически заканчивающиеся брон-
хи; стенки бронхов утолщены, уплотнены (продольное сечение - симптом «трамвайного пути»); часть бронхов 
заполнены секретом; ячеистая трансформация легочного рисунка; массивный плевролегочный фиброз; нерезко 
выраженная мозаичная перфузия. Г – срез нижних зон легких: преобладает мозаичная перфузия; ячеистая 
трансформация легочного рисунка; видны отдельные эктазированные бронхи. 
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при выдохе, эти изменения приводят к нарушению 
вентиляции и очистительной функции бронхов, что 
ведет к застою, инфицированию бронхиального сек-
рета и развитию хронического бронхита. Последний 
способствует появлению эмфиземы, ателектазов и 
хронической пневмонии. Дефект бронхиальной стен-
ки обычно бывает двухсторонним и распространен-
ным, но может быть и ограниченным [9, 15, 23, 25, 38]. 

Признаки болезни обычно проявляются уже в 
первые 3 года жизни в виде пневмонии или обструк-
тивного бронхита. В дальнейшем появляется посто-
янный влажный кашель с гнойной мокротой, дефор-
мируется грудная клетка, изменяются концевые фа-
ланги пальцев. Задержку физического развития вы-
являют у половины больных. С течением времени 
появляется и нарастает дыхательная недостаточ-
ность, формируется легочное сердце [15, 42, 45]. 

Рентгенологически видны усиление и грубая де-
формация легочного рисунка, часто выявляются 
кольцевидные либо овальные просветления с уп-
лотненными стенками (расширения бронхов). 
Бронхография выявляет локальные расширения, 
главным образом сегментарных или субсегментар-
ных бронхов [42, 45].  

Проблему дифференциальной диагностики МВ и 
синдрома Вильямса-Кемпбелла может разрешить 
выполнение при КТ инспираторно-экспираторного 
теста. Вследствие указанных анатомических де-
фектов при синдроме Вильямса-Кемпбелла разви-
вается слабость бронхиальной стенки и выражен-
ная дискинезия бронхов: избыточное их расшире-
ние на вдохе и резкое, вплоть до полного закрытия 
просвета, на выдохе. 

Следует особо подчеркнуть, что объективизация в 
определении ведущих признаков, характерных для 
легочных проявлений MB, признана большинством 
специалистов трудной задачей, а характеристика сте-
пени поражения легочной ткани определяется авто-
рами по-разному [2, 6, 7, 13, 17, 21, 25, 28, 32, 43]. 

На основе собственных исследований и литера-
турных данных нами сформирован собирательный 
диагностический симптомокомплекс, отражающий 
радиологический образ МВ взрослого пациента. Од-
нако следует отметить, что многие из вышеперечис-
ленных признаков встречаются и при большинстве 
других ДИЗЛ. Необходима система дифференциаль-
ной диагностики,  избавляющая врача, тем более лу-
чевого диагноста поликлиники, от простого перебора 
большого количества отдельных заболеваний, вхо-
дящих в группу ДЗИЛ и многочисленных симптомов, 
характерных для этих заболеваний. 
Л.Д.Линденбратен (1972) рекомендует "Распознава-
ние по особому признаку, по особой примете" [8]. 
А.Л.Юдин (2001) предлагает использовать в практи-
ческой работе принцип поиска "жемчужного зерна" 
при заболеваниях легких [22]. Большое распростра-
нение в последние годы, особенно в зарубежной ли-
тературе, получил "метод паттернов порядка в диаг-
ностике и прогнозе" [7]. 

У взрослых больных МВ нами обозначены основ-
ные диагностические паттерны. Данные паттерны 
высоко специфичны для МВ – в нашем материале 
специфичность составляет 98%. Это позволяет счи-

тать, что их применение в практической работе, даже 
в амбулаторно-поликлинических условиях, позволит 
с высокой долей вероятности правильно устанавли-
вать диагноз МВ. 

Паттерн при муковисцидозе взрослых 
• Двустороннее тотальное системное поражение 

бронхолегочных структур. 
• Наличие выраженной, не менее 200% от исходных 

размеров, дилатации бронхов всех генераций с уп-
лотнением и утолщением их стенок, которая прояв-
ляется при КТ-сканировании характерными скиало-
гическими симптомами: симптом "перстня" – при 
вертикальной, по отношении к оси томографиче-
ского среза, проекции бронхов  (рис. 2 А)  и  сим-
птом "парных  полос" – при  горизонтальном (соос-
ном с томографическим срезом) расположении 
бронхов (рис. 2 В, 4). 

• Заполнение резко расширенных бронхов всех ка-
либров вязким секретом с образованием  слизистых 
пробок  (рис. 2 В, 4). 

• Перибронхиальная инфильтрация и фиброз  легоч-
ной ткани (рис. 2 В). 

• Мозаичная перфузия (рис. 2 Б, 2 Г). 
• Множественные округлые инфильтративные фоку-

сы  – фокусная пневмония (рис. 3, 4).  
Первые три паттерна, по нашему мнению, в высо-

кой степени специфичны для МВ. Это обусловлено, 
прежде всего,  механизмами образования бронходи-
латации при МВ. Бронхоэктазы при МВ носят приоб-
ретенный характер. Согласно последним представле-
ниям сущности патогенеза МВ, бронхоэктазы не яв-
ляются врожденными.  

Известны три основных фактора, определяющих 
системное двухстороннее тотальное поражения 
бронхолегочных структур с масштабными морфоло-
гическими их изменениями, прежде всего бронхи-
ального дерева: 
• при МВ происходит блокирование транспорта ио-

нов хлора – "хлорного канала"и увеличение аб-
сорбции ионов натрия, следствием чего является 
снижение или полное прекращение секреции жид-
кости через апикальную мембрану эпителиальных 
клеток, а вырабатываемый в бронхах секрет обез-
воживается и становится густым и вязким; 

• цилиарная дискинезия и, вследствие этого, мукоци-
лиарная недостаточность  способствуют формиро-
ванию слизистых пробок; 

• бактериальная инфицированность, прежде всего 
золотистым стафилококком и синегнойной палоч-
кой, приводящая к выраженному воспалению в 
стенке бронхов и фиброзным изменениям с разви-
тием облитерирующего бронхиолита. 

Приводим одно из наших клинических наблюде-
ний. Больная О., возраст 21 год, уроженка Амурской 
области. Образование среднее. Из анамнеза заболе-
вания:  больна с раннего детского возраста (частые 
ОРВИ, пневмонии, бронхиты, воспаление придаточ-
ных пазух носа). Острые воспалительные заболева-
ния верхних и нижних дыхательных путей протекали 
более 6 раз в год, получала амбулаторное лечение, 
находилась в группе часто болеющих детей на учете 
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у педиатра. В 2005 г. впервые обратилась в ГУ ДНЦ 
ФПД СО РАМН, где при рентгенографии, компью-
терной томографии (рис. 3, 4)  и клинически впер-
вые, в возрасте 17 лет был выставлен диагноз: муко-
висцидоз, смешанная форма, средней степени тяже-
сти с быстрым прогрессированием, в фазе обостре-
ния. Наблюдалась и стационарно лечилась до 2008г в 
пульмонологическом отделении. 

При объективном осмотре: общее состояние 
удовлетворительное, акроцианоз, кахексия: рост 167 
см, вес 32 кг (ИМТ 15,3 кг/м2), грудная клетка – эм-
физематозная, ногти в виде «часовых стеклышек», 
пальцы – «барабанных палочек». При перкуссии над 
легкими выслушивался коробочный звук. При ау-
скультации – дыхание в легких везикулярное ослаб-
ленное, масса разнокалиберных влажных хрипов. 
Границы абсолютной и относительной тупости 
сердца не изменены. Аускультативно со стороны 
органов кровообращения – тоны сердца ясные, ритм 
правильный, выраженная синусовая тахикардия с 
ЧСС 125 уд/мин, акцент II тона над легочной арте-
рией; АД 90/60 мм  рт. ст. При осмотре органов же-

лудочно-кишечного тракта – усиленная перисталь-
тика кишечника, отмечена склонность к поносам. 

Лабораторно-диагностический алгоритм вклю-
чал: клинический анализ крови и мочи, биохимический 
анализ крови, исследование мокроты, бронхоальвео-
лярного лаважа, электрокардиографию, ультразву-
ковое исследование сердца и внутренних органов, 
компьютернотомографическое исследование орга-
нов дыхания, исследование функции внешнего дыха-
ния, фибробронхоскопию, анализировались показате-
ли потовой пробы, генетическое исследование крови 
на носительство гена муковисцидоза.  

В периферической крови было выявлено: эритро-
циты 2,4·1012/л, гемоглобин 100 г/л, цветовой пока-
затель 1,1, лейкоцитоз до 15·109/л, ускорение СОЭ до 
25 мм/ч, нейтрофилы сегментоядерные  77%, палоч-
коядерные 4%, лимфоциты 18%, моноциты 1%, вре-
мя свертываемости крови 4,3 с. В биохимическом 
анализе крови: сахар крови 4,2 ммоль/л, холестерин 
общий 1,7 ммоль/л, общий белок 60 г/л; билирубин 
общий 19,8, прямой 1,6, непрямой 13,2 г/л, мочевина 
1,7 ммоль/л; электролиты: К 22,7, Na 167,4, Са 0,98, 

 

 
Рис. 3. Обзорная рентгенограмма органов грудной клетки в прямой проекции. Больная О., 21 год.  Обраща-

ют на себя внимание: а) выраженная деформация и усиление легочного рисунка; б) утолщение и уплотнение 
стенок бронхов, проявляющиеся в виде параллельных линейных или кольцевидных теней; в) перибронхиальная 
инфильтрация, слизистые пробки и эмфизема; г) опущение куполов диафрагмы; д) расширение корней легких, 
сигарообразная их форма - рентгенологический признак артериальной легочной гипертензии; е) систолическая 
перегрузка правого желудочка – выбухание дуги легочного ствола. В нижней доле левого легкого (стрелка) оп-
ределяется субсегментарный участок воспалительной инфильтрации, обусловленный присоединившейся не-
специфической пневмонией - типичное осложнение легочной формы муковисцидоза. 
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хлориды 166 ммоль/л; ACT 45 ммоль/л, АЛТ 57 
ммоль/л, амилаза крови 28; протромбин  ниже 23%. 
Анализ мочи: реакция кислая, относительная плот-
ность 1000, белок 0,6, лейкоциты единичные в поле 
зрения, эритроцитов нет.  

Электрокардиографически выявлялись синусо-
вая тахикардия и признаки, гипертрофии правых 
отделов сердца. Ультразвуковое исследование 
сердца выявило увеличение стенки правого желу-
дочка (6 мм), увеличение среднего давления легоч-
ной артерии  27 мм  рт. ст., что указывает на 
признаки сформировавшегося хронического легоч-
ного сердца, правый желудочек дилатирован. При 
ультразвуковом исследовании брюшной полости 
определялось диффузное уплотнение ткани печени 
и поджелудочной железы. Исследование прида-
точных пазух носа выявило полипозный синусит. 
При исследовании функции внешнего дыхания вы-
являлись крайне резкие нарушения вентиляционной 
функции легких по обструктивному и резкие по 
рестриктивному типу, пробы с бронхолитиками 
положительные. Применение фибробронхоскопии 
с одной стороны носило диагностический, с другой 
– лечебный характер. В частности в просветах 
бронхов выявлялось большее количество молочно-
желтого густого отделяемого, индекс воспаления 
3 степени; при посевах определялся золотистый 
стафилококк. При рентгенографии грудной клетки 
(рис. 3) выявлена выраженная деформация и уси-
ление легочного рисунка. Стенки бронхов утолще-
ны и уплотнены, скиалогически это проявляется в 
виде параллельных линейных или кольцевидных те-

ней. Отмечается перибронхиальная инфильтра-
ция. Корни легких расширены, сигарообразной 
формы – рентгенологический признак артериаль-
ной легочной гипертензии. Выбухание дуги легоч-
ного ствола указывает на систолическую пере-
грузку правого желудочка. В нижней доле левого 
легкого определяется субсегментарный участок 
воспалительной инфильтрации, обусловленный 
присоединившейся неспецифической пневмонией. 

На догоспитальном этапе проводилась компь-
ютерная томография (рис. 4). Было выявлено рас-
пространенное усиление легочного рисунка за счет 
интерстициальных изменений. Легочный рисунок 
представлялся тяжистым с преобладанием пе-
рибронхиальных изменений, а также сетчатым с 
вовлечением в процесс периацинарных и перилобу-
лярных элементов соединительной ткани. Мозаич-
ная олигемия. Корни легких расширены, бронхи 
резко утолщены, в их просвете оптически плот-
ный секрет, количество генераций бронхов умень-
шено до 5-7, множественные кистозные структу-
ры, бронхоэктазии. Наблюдалось повышение про-
зрачности легочных полей, преимущественно в 
верхних отделах за счет буллезной эмфиземы. 
Экспираторная проба выявила не только резкие 
нарушения вентиляции, но и симптомы, косвенно 
указывающие на синдром утомления диафрагмаль-
ной мышцы. 

В АОКБ было проведено генетическое обследо-
вание больной и выявлено гетерозиготное носи-
тельство дельта F 508 гена муковисцидоза. 

Проводилось комплексное лечение: индивиду-

 
Рис. 4. Фрагмент компьютерной томографии больной О. Типичный для муковисцидоза взрослых радиологи-

ческий образ данного заболевания: двухсторонняя, субтотальная симметричная бронхоэктазия, с преобладани-
ем цилиндрических бронхоэктазов; стенки бронхов утолщенные, плотные; просветы бронхов заполнены гус-
тым (по денситометрическим параметрам), вязким секретом (слизистые пробки). Множественные округлые 
фокусы инфильтрации. 
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альный план питания, индивидуальный комплекс 
лечебной физкультуры (кинезотерапия, массаж), 
небулайзерной, муколитической, антимикробной, 
ферментотерапии, постоянную кислородную под-
держку. С 2005 по 2007 гг. больная получала 2 
стационарных курса терапии в год, с 2007 по 2008 
гг. обострения участились, что потребовало ста-
ционарного лечения до 6 раз в год. В феврале 2008 
г. у больной был выявлен спонтанный левосторон-
ний пневмоторакс, в июле  – абсцедирующая пнев-
мония, в декабре  – прогрессирующие бронхиаль-
ные кровотечения. Смерть наступила в январе 
2009 г. от прогрессирующей легочно-сердечной 
недостаточности.  

Интерес данного наблюдения заключается в 
длительном медленно прогрессирующем течении 
заболевания (от рождения до 20 лет) при наиболее 
«тяжелой» мутации гена муковисцидоза. У данной 
пациентки была выявлена делеция дельта F 508 в 
гетерозиготном состоянии, что и обусловило отно-
сительно позднюю манифестацию MB, в клиниче-
ской картине которого преобладали симптомы по-
ражения пищеварительной и дыхательной системы. 
Летальный исход был обусловлен выраженными 
патологическими изменениями бронхолегочной и 
сердечнососудистой систем. 

Таким образом, МВ взрослых является тяжелым 
заболеванием, затрагивающим практически все 
структуры кардиореспираторной системы. Выра-
женность морфологических изменений при МВ 
увеличивается с возрастом пациентов. КТ дает 
возможность выявлять, а также определять тонкие 
структурно-функциональные изменения, характер-
ные для МВ. Улучшение диагностики и лечения 
MB, по мнению различных авторов, безусловно, 
вызывает оптимизм. По-видимому, в ближайшие 
годы диагностика МВ в России будет базироваться 
на анализе наличии у пациентов хронического 
бронхолегочного процесса, кишечного синдрома, 
положительного потового теста, данных генетиче-
ского исследования. Большие возможности в диаг-
ностике легочных форм МВ открываются  при ис-
пользовании современных методов лучевой диаг-
ностики. Учитывая полученные данные, можно 
сделать вывод, что для улучшения контроля функ-
ционального состояния кардиореспираторной сис-
темы, определения дальнейшей тактики ведения 
конкретного пациента необходимо регулярное мо-
ниторирование с помощью КТВР. 
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