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Статья посвящена особенностям поражения органов дыхания при муковисцидозе. Было обследовано 64 больных 
муковисцидозом (МВ) в возрасте от 2 месяцев до 32 лет, жителей Удмуртской Республики. Изучены эпидемиологи-
ческие и генетические особенности заболевания в указанном регионе РФ. Проведены клинические, рентгенологиче-
ские, функциональные и микробиологические исследования дыхательной системы у больных МВ. Установлено более 
частое формирование тяжелых структурных изменений бронхолегочной системы при генотипе delF508 и хрониче-
ской инфекции Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus. Полученные данные указывают на целесообразность 
выделения наиболее уязвимых (по тяжелому поражению органов дыхания) групп пациентов с МВ для оптимизации 
терапевтических мероприятий. Представлены показатели клинической эффективности терапии дорназой альфа 
у детей с МВ.
Ключевые слова: муковисцидоз, генотип, мутация delF508, органы дыхания, синегнойная инфекция, стафилококко-
вая инфекция, функция внешнего дыхания, муколитическая терапия, дорназа альфа.
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The article is devoted to specific disorders of the respiratory system in cystic fibrosis. 64 patients with cystic fibrosis (CF) aged 2 months 
to 32 years and residing in the Udmurtian Republic were studied. Epidemiological and genetic specifics of this disease in the mentioned 
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conducted. It was found that genotype delF508 and chronic infection Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus cause severe 
structural changes to the bronchopulmonary system more often. The obtained data suggest the advisability of identifying the groups 
of CF patients at the highest risk of severe respiratory system disorders in order to optimise therapeutic efforts. The article provides 
indicators of clinical efficacy of a dornase alfa therapy in CF children. 
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Муковисцидоз (МВ) — тяжелое наследственное забо-
левание детского возраста с поражением органов 
дыхания, обусловленное мутацией гена трансмем-
бранного регулятора муковисцидоза (МВТР), имеющее 
неблагоприятное течение и прогноз у большинства 

пациентов [1, 2]. Медико-социальная значимость МВ 
обусловлена необходимостью постоянного полимеди-
каментозного лечения, частыми госпитализациями, 
ранней инвалидизацией, низким качеством жизни 
 пациентов [1, 3].



45

П
Е

Д
И

А
ТР

И
Ч

Е
С

К
А

Я
 Ф

А
Р

М
А

К
О

Л
О

ГИ
Я

 /
2

0
1

0
/ 

ТО
М

 7
/ 

№
 6

Особенности развития микробно-воспалительного про-
цесса в бронхолегочной системе определяют тяжелое 
прогрессирующее течение болезни и летальный исход 
более чем у 90% пациентов [4]. Выраженное воспаление 
в бронхах определяется у трети больных уже в грудном 
возрасте. Нарушение функционирования хлорных кана-
лов эпителиальных клеток бронхов обезвоживает пери-
цилиарный слой жидкости, значительно нарушая муко-
цилиарный клиренс, что приводит к образованию густого 
и вязкого бронхиального секрета, обтурации перифериче-
ских бронхов, контаминации патогенной флорой [1, 5, 6]. 
Наиболее частыми микробными агентами при МВ призна-
ны Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae и муко-
идная и немукоидная формы Pseudomonas aeruginosa. 
Установлено, что хронической колонизации респира-
торного тракта резистентными штаммами P. aeruginosa 
предшествуют месяцы и годы интермиттирующей или 
низкой степени колонизации, когда симптомы бактери-
альной инфекции нижних отделов дыхательных путей сла-
бо выражены или даже отсутствуют [7]. Трансформация 
немукоидных штаммов в мукоидные сопровождается 
повышением резистентности к фагоцитам, ограничивает 
пенетрацию антибиотиков за счет образования альгина-
та вокруг микробных колоний. Хроническое микробное 
воспаление, ассоциированное с P. аeruginosa, сопровож-
дается массивной продукцией антител, иммунных ком-
плексов и характеризуется выраженным дисбалансом 
цитокинов. При МВ увеличена экспрессия провоспали-
тельных цитокинов (IL 1�, TNF �, IL 6, IL 8) [3], снижено 
образование противовоспалительного цитокина IL 10 
[8–11]. Гиперпродукция провоспалительных цитокинов 
стимулирует мобилизацию нейтрофилов, скопление 
их в бронхолегочной системе с последующей гибелью 
и высвобождением больших количеств внутриклеточной 
ДНК, нейтрофильной эластазы, протеаз, оксидазы, непо-
средственно разрушающих эластин и белки легочных 
структур [12–14].
Хроническое воспаление приводит к прогрессирую-
щему повреждению легочных структур у больных МВ. 
Воспалительный процесс в периферических дыхатель-
ных путях протекает тяжелее, чем в крупных бронхах, 
приводит к деструкции и облитерации мелких бронхов 
и бронхиол, образованию бронхоэктазов, склерозу 
легочной паренхимы. Клиническим проявлением пороч-
ного круга (инфекция, воспаление и повреждение тка-
ней легких) является прогрессирующее снижение функ-
циональных показателей дыхания. Стратегия лечения 
МВ направлена на предотвращение прогрессирования 
болезни путем поддержания функционирования вовле-
ченных в патологический процесс органов и систем, 
купирования активности бактериального воспаления, 
улучшения нутритивного статуса пациентов. Для увели-
чения продолжительности жизни больным МВ необходи-
мы эффективные антибактериальные средства (цефало-
спорины III–IV поколений, фторхинолоны, карбапенемы, 
ингаляционные тобрамицины и полимиксины), включая 
макролиды с их противовоспалительным и иммуномоду-
лирующим действием; муколитические препараты (дор-
наза альфа, ацетилцистеин, амброксола гидрохлорид), 
кортикостероиды (альтернирующие курсы преднизолона 
в малых дозах, топические глюкокортикостероиды, ком-

бинированные ингаляционные препараты) [1]. Среди всех 
препаратов базисной терапии МВ особое место занима-
ет дорназа альфа (Пульмозим, Ф. Хоффманн-Ля Рош Лтд., 
Швейцария), которая снижает вязкость мокроты путем 
расщепления бактериальной ДНК и позволяет прервать 
порочный круг воспалительного процесса в бронхолегоч-
ной системе [5, 6, 8]. Дорназа альфа содержит фосфори-
лированную гликозилированную рекомбинантную дезок-
сирибонуклеазу I, так называемую альфа ДНазу, которая 
является точной копией природного человеческого фер-
мента ДНазы и изготовлена с помощью рекомбинантной 
технологии. Препарат дорназа альфа представляет собой 
стерильный, прозрачный, бесцветный раствор для инга-
ляционного применения с концентрацией 1000 ЕД/мл 
(1 мг/мл).
Комплексная терапия МВ связана с огромными финан-
совыми затратами, но обеспечивает очевидные преиму-
щества для пациентов [3, 4, 8]. Клинико-функциональная 
эффективность и безопасность большинства применяе-
мых средств хорошо изучена, в том числе и в нашей 
стране [1, 8, 15]. Тем не менее, вопросы эффективности 
и целесообразности долговременной терапии МВ наи-
более актуальны для отдельных регионов РФ, поскольку 
лечение финансируется не только из средств федераль-
ного, но и регионального бюджета.
Трудности с проведением комплексной терапии пациен-
там Удмуртской Республики (УР) до 2000 г. были обуслов-
лены низким медикаментозным обеспечением больных 
МВ, недоступностью жизненно необходимых лекарствен-
ных препаратов (заместительных панкреатических фер-
ментов, антибиотиков, дорназы альфа). Лечение микро-
сферическими ферментами и кинезитерапия проводятся 
в нашей республике с 2000 г., профилактические курсы 
антибактериальной терапии — с 2002 г., субтерапевтиче-
ские дозы макролидов и дорназа альфа — с 2005 г.
В Республиканском центре муковисцидоза Министер ства 
здравоохранения УР с 2005 г. проводятся эпидемиологи-
ческий мониторинг и клинические исследования особен-
ностей течения болезни в УР, эффективности различных 
методов лечения. Активное ежемесячное диспансерное 
наблюдение пациентов с МВ согласно общепринятым 
стандартам позволяет осуществлять полный контроль над 
течением болезни.
Цель работы — изучить клинико-генетические особенно-
сти поражения органов дыхания и определить эффектив-
ность терапии дорназой альфа при МВ у детей и подрост-
ков Удмуртской Республики.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ 
За период с 2005 по 2010 г. обследованы все больные 
с официально зарегистрированным МВ (n = 64), прожи-
вающие на территории Удмуртской Республики: 43 паци-
ента до 17 лет и 21 — взрослый. Диагноз муковисцидоза 
верифицирован в соответствии с международными диа-
гностическими критериями [1]. Всем пациентам выпол-
нены молекулярно-генетические исследования (в Санкт-
Петербурге в лаборатории пренатальной диагностики 
наследственных и врожденных болезней Федерального 
Медико-генетического центра ГУ НИИ акушерства 
и гинекологии имени Д.О. Отта РАМН и в Москве в 
лаборатории генетической эпидемиологии ГУ Медико-
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генетического научного центра РАМН), рентгенография 
органов грудной клетки, эхокардиография, количествен-
ный бактериологический посев мокроты на селективных 
средах. Исследование функции внешнего дыхания (ФВД) 
проводилось методом микропроцессорной спирометрии 
с возраста 5 лет. Рентгеновская компьютерная томо-
графия органов грудной клетки проведена 60 боль-
ным в спиральном режиме сканирования при наличии 
 показаний.
Для изучения клинической эффективности и безопасно-
сти дорназы альфа обследованы 35 пациентов в возрас-
те от 2 месяцев до 17 лет, непрерывно получающих пре-
парат в составе базисной терапии с 2006 г. Проведено 
ретроспективное изучение амбулаторных карт и историй 
болезни, пациенты наблюдались ежемесячно в течение 
всего времени применения данного препарата. В составе 
базисной терапии муковисцидоза с учетом тяжести забо-
левания с 2000 г. дети получали также заместительные 
панкреатические ферменты, урсодезоксихолевую кис-
лоту, витамины, препараты кальция, кинезитерапию. Им 
проводилось лечение осложнений. В периоды обостре-
ний назначались курсы амброксола или ацетилцистеина, 
внутривенной антибактериальной терапии (применяли 
цефалоспорины III–IV поколений, тазобактам, аминогли-
козиды, фторхинолоны). Пациентов, получающих инга-
ляции колистина и тобрамицина, субтерапевтические 
дозы макролидов, альтернирующие курсы преднизолона 
и лечебное питание в исследование не включали.
У 33 больных дорназу альфа применяли один раз в сутки 
в дозе 2,5 мг в виде ингаляций через компрессорный 
небулайзер, двум детям с крайне тяжелым течением 
бронхолегочного процесса препарат назначался дважды 
в сутки. Исследование проведено в соответствии с требо-
ваниями Комитета по этике.
Статистический анализ полученных данных включал 
параметрические и непараметрические критерии: крите-
рий Стьюдента (t), критерий согласия (�2). Достоверными 
считали различия при p < 0,05. Для определения степени 
взаимосвязи изучаемых параметров рассчитаны коэф-
фициенты парной корреляции Пирсона (r).

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ 
Общая заболеваемость муковисцидозом детей в воз-
расте 0–14 лет в 2009 г. составила 11,2 на 100 тыс. 
населения соответствующего возраста, что значитель-
но выше, чем по РФ (5,5 на 100 тыс. детей 0–14 лет). 
Это свидетельствует о достаточно хорошем уровне диа-
гностики муковисцидоза в республике. По состоянию 
на 01.01.2010 г. в Удмуртской Республике общая забо-
леваемость МВ детей от 0 до 17 лет составила 0,11‰. 
Доля взрослых больных — 32,8%, что свидетельствует 
о достаточно хороших показателях продолжительности 
жизни и соответствует средним значениям по Российской 
Федерации [1]. Длительность болезни у пациентов, родив-
шихся в 1978–2000 гг., к моменту установления диагно-
за варьировала от 1 месяца до 14,6 лет. Средний воз-
раст при установлении диаг ноза равнялся 3,09 ± 0,25 г. 
Популяционная частота МВ в Удмуртской Республике 
составила 1:9634 новорожденных. У пациентов с МВ 
преобладают смешанные формы заболевания (85,8%), 
доля преимущественно легочных форм составляет 7,9%, 

кишечных — 6,3%. Генетическое обследование показало, 
что 37,5% хромосом больных МВ являются носителями 
мутации delF508 (50% — в гомозиготном положении), 
4,7% имеют другие идентифицированные, а 57,8% — 
неидентифицированные мутации. Относительно низкая 
частота встречаемости delF508 мутации в УР согласуется 
с данными о частоте в регионах проживания финно-
угорских народностей [16].
Комплексная оценка состояния больных МВ по модифи-
цированной шкале Швахмана–Брасфильда показала, 
что у 69,7% состояние является удовлетворительным, 
у 21,4% — средней степени тяжести, у 8,9% — тяжелым. 
Наиболее тяжелое течение болезни имеют пациенты-
гомозиготы delF508 (средний балл 37,2 ± 5,2), у гете-
розигот delF508 течение болезни более благоприятное 
(средний балл 62,5 ± 4,3), а у пациентов с неидентифи-
цированным генотипом состояние соматического статуса 
достаточно хорошее (средний балл 71,6 ± 1,02).
Характер поражения бронхолегочной системы был изу-
чен у 59 пациентов со смешанной и преимущественно 
легочной формами МВ (диагноз у них установлен до 
2005 г.), и терапия дорназой альфа начата на этапе 
выраженных клинических проявлений и осложнений 
со стороны дыхательной системы. Наиболее часто фор-
мировался хронический гнойный обструктивный бронхит 
(67,9%), реже — хронический необструктивный бронхит 
(32,1%; p < 0,001). Частота хронического обструктивного 
бронхита составила 88,9% у гомозигот delF508, у 69,4% 
пациентов с этой формой болезни генотип не был иден-
тифицирован. Респираторный синдром при МВ прояв-
лялся у трети больных уже в первые недели и месяцы 
жизни характерным кашлем с вязкой трудноотделяе-
мой мокротой слизисто-гнойного или гнойного характе-
ра. Достоверно чаще мучительный кашель встречался 
у пациентов-гомозигот по мутации delF508 (p < 0,05).
По мере прогрессирования болезни уже в детском и под-
ростковом возрасте развились различные осложнения 
со стороны органов дыхания. Бронхоэктазы и кисты зна-
чительно чаще формировались у пациентов-гомозигот 
по мутации delF508 (77,7%), чем при неидентифициро-
ванном генотипе (33,3%; p < 0,05). Клинические и рент-
генологические признаки обструктивной эмфиземы 
диагностированы у 41,6% пациентов. Эмфизема чаще 
формировалась у гомозигот по delF508 (88,9%), в срав-
нении с компаундами по данной мутации (36,4%; p < 0,05) 
и пациентами с неидентифицированным генотипом 
(36,1%; p < 0,01). Ателектазирование легочной паренхи-
мы вследствие локального обструктивного эндобронхита 
диагностировано у каждого четвертого больного. При 
мутации delF508 ателектазы формировались достоверно 
чаще (�2 = 11,917, n’ = 1; p < 0,001).
Пневмофиброз различной степени выраженности диаг-
ностирован у 64,3% больных, чаще при генотипе delF508 
(85,0%), чем при неидентифицированных мутациях 
(52,8%; p < 0,02). Кровохаркание осложнило течение 
болезни у 7,1% пациентов с обширными деструктивными 
изменениями легких, встречалось только при генотипе 
delF508. Хроническое легочное сердце сформирова-
лось у 30,4% подростков и взрослых, преимущественно 
у гомозигот по delF508 (77,8%; p < 0,02). У гомозигот 
delF508 значительно чаще, чем при неидентифициро-
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ванных мутациях, встречаются эмфизематозная дефор-
мация грудной клетки (88,9 и 30,6%, соответственно; 
p < 0,01) и выраженный грудной кифоз (66,7 и 19,4%, 
соответственно; p < 0,05).
При анализе микробного пейзажа бронхиального секре-
та больных МВ выявлено преобладание P. аeruginosa 
и S. аureus. Хроническая колонизация респираторного 
тракта P. аeruginosa диагностирована у 39,3%, S. аureus — 
у 76,8% пациентов, постоянный высев ассоциации 
P. аeruginosa и S. аureus наблюдается у 32,4% больных. 
Наиболее часто P. аeruginosa определяется при генотипе 
delF508 (65,0 ± 0,9%), чем у пациентов без данной мутации 
(25,0 ± 7,2%; p < 0,01). Гомозиготы по delF508 значитель-
но чаще имеют колонизацию P. аeruginosa (90,0 ± 10,6%) 
в сравнении с гетерозиготами (45,45 ± 15,7%; p < 0,05). 
Ассоциация P. аeruginosa и S. аureus чаще выявляется 
у пациентов с генотипом delF508 (55,0 ± 11,4%), реже — 
при других мутациях (19,4 ± 6,59%; p < 0,02).
Тяжелое поражение легких при генотипе delF508, 
в отличие от других мутаций, сопровождается более 
выраженным снижением функции внешнего дыхания. 
У больных с генотипом delF508 по сравнению с груп-
пой пациентов с неидентифицированными мутациями 
выявлены более низкие показатели жизненной емкости 
легких (ЖЕЛ) (71,47 ± 2,74% и 81,44 ± 1,68%, соответ-
ственно; p < 0,01), форсированной жизненной емко-
сти легких (ФЖЕЛ) (74,36 ± 3,21% и 85,77 ± 1,64%; 
p < 0,01), пиковой скорости выдоха (ПСВ) (64,27 ± 3,72% 
и 82,39 ± 2,54%; p < 0,001), максимальной объем-
ной скорости потока (МОС) в середине выдоха (МОС50) 
(60,23 ± 4,61% и 77,10 ± 3,77%; p < 0,02), макси-
мальной объемной скорости потока в точке, соответ-
ствующей остаточному объему ФЖЕЛ в 25% (МОС25) 
(58,30 ± 5,20% и 73,18 ± 3,79%; p < 0,05). Установлено 
более существенное ограничение бронхиальной про-
ходимости у гомозигот по delF508 в сравнении с гете-
розиготами, у них значительно отличались показатели 
ПСВ (57,41 ± 4,47% и 73,43 ± 4,32%; p < 0,05), МОС50 
(51,33 ± 5,71% и 72,10 ± 5,43%; p < 0,05), MОС25 
(50,85 ± 4,63% и 66,05 ± 4,31%; p < 0,05).
Корреляционный анализ показал, что частота формиро-
вания тяжелых структурных поражений органов дыхания 
и степень нарушения бронхиальной проходимости свя-
зана с наличием мутации delF508 и хронической инфек-
цией P. aeruginоsa. Так, между частотой формирования 

бронхоэктазов, кист, эмфиземы, пневмофиброза, легоч-
ного сердца, полипов носа, показателями ЖЕЛ, ФЖЕЛ, 
ОФВ1, ПСВ, МОС25, МОС50 и мутацией delF508 наблю-
даются достоверные прямые связи умеренной силы. 
Аналогичная зависимость выявлена между теми же 
показателями и хроническим высевом P. aeruginоsa. 
Обнаружены положительные корреляции между геноти-
пом delF508 и колонизацией P. aeruginоsa (r = +0,739; 
p < 0,01), а также ассоциацией S. аureus и P. аeruginosa 
(r = +0,603; p < 0,01). Прямая корреляция установлена 
между частотой колонизации P. аeruginosa и тяжестью МВ 
по модифицированной шкале Швахмана–Брасфильда 
(r = +0,668; p < 0,01).
Таким образом, хронический бронхолегочный процесс 
при МВ сопровождается формированием грубых струк-
турных поражений у большинства больных, отличается 
преимущественно тяжелым течением на фоне хрониче-
ской бактериальной инфекции. Наиболее неблагоприятно 
болезнь протекает у пациентов с мутациями CFTRdel21kb 
и delF508, а также при контаминации респираторного 
тракта P. аeruginosa.
Пульмозим (дорназа альфа) — уникальный препарат, 
позволяющий разрешить проблему высокой вязкости 
бронхиального секрета при МВ, обусловленной боль-
шим количеством бактериальной ДНК, и контролиро-
вать выраженность бактериального воспаления [6, 8]. 
Наши пятилетние наблюдения за больными, получаю-
щими дорназу альфа в составе комплексной терапии, 
показали ее высокую эффективность даже при тяжелом 
течении МВ.
За период наблюдения у детей, получавших дорна-
зу альфа, произошло достоверное увеличение мас-
со-рос  тового индекса к третьему году терапии 
(с 86,9 до 95,1%; p < 0,05) с одновременным сниже-
нием частоты обострений уже на первом году терапии 
(с 4,3 ± 0,3 до 3,5 ± 0,2 респираторных эпизода; p < 0,05) 
и потребности в вынужденных госпитализациях на вто-
ром году лечения (с 3,3 ± 0,4 до 2,2 ± 0,3 случая 
в год; p < 0,05). Длительность курсов внутривенной 
антибактериальной терапии достоверно сократилась 
с 48,5 до 31,4 дня на втором году лечения (p < 0,05), 
продолжала уменьшаться в последующие годы, достиг-
нув 21,3 дней в 2009 г. (p < 0,01) (табл.). Снижение 
частоты респираторных эпизодов происходило благо-
даря уменьшению мукостаза на фоне терапии дорназой 

Показатель
Сроки наблюдения, годы

2005 2006 2007 2008 2009

Массо-ростовой индекс, % 86,9 ± 2,6 89,2 ± 1,7 92,5 ± 1,8 93,9 ± 2,2* 95,1 ± 2,4*

Частота обострений в год 4,3 ± 0,3 3,5 ± 0,2* 3,1 ± 0,4* 2,1 ± 0,2*** 1,9 ± 0,3***

Частота госпитализаций в год 3,3 ± 0,4 3,1 ± 0,2 2,2 ± 0,3* 1,9 ± 0,2** 1,4 ± 0,2***

Число дней внутривенной  
антибактериальной терапии в году

48,5 ± 7,4 42,2 ± 5,8 31,4 ± 3,5* 25,3 ± 2,9** 21,3 ± 2,6**

Таблица. Показатели клинической эффективности терапии дорназой альфа у больных муковисцидозом (n = 35)

Примечание. Представлены величины M ± m; достоверность различий в сравнении с 2005 г.: * — р < 0,05; ** — р < 0,01; *** — р < 0,001.
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альфа. На втором году лечения практически у всех боль-
ных (n = 31, 88,6%) купировался синдром мукостаза, 
отсутствовали приступы мучительного кашля, нормали-
зовался ночной сон, мокрота достаточно легко отходила 
в утренние часы и во время кинезитерапии. У 6 детей 
(17,1%) кашель наблюдался только при  обострении 
бронхолегочного процесса и острых вирусных инфекци-
ях, а в периоды ремиссии возникал только при проведе-
нии  кинезитерапии.
Снижение частоты респираторных эпизодов, уменьше-
ние тяжести обострений, частоты и длительности госпи-
тализаций и курсов внутривенной антибактериальной 
терапии отмечено у всех пациентов, независимо от воз-
раста и генотипа. Массо-ростовые соотношения возросли 
у 89,2% пациентов в среднем на 9,4%, улучшились показа-
тели ЖЕЛ, ФЖЕЛ, ОФВ1, ПСВ, МОС50 вопреки прогнози-
руемому их ежегодному снижению. У 34 обследованных 
(97,1%) снизилась степень колонизации респираторного 
тракта патогенной флорой, в том числе и P. аeruginosa, 
S. аureus.
В период наблюдения группы детей раннего возраста 
(n = 5) с мутациями delF508 и CFTRdel21kb в гомози-
готном и компаундном положении, начавших лечение 
дорназой альфа с первого месяца жизни, отмеча-
лась хорошая переносимость и высокая эффективность 
 препарата.
Для выявления возможных нежелательных реакций всем 
детям перед началом терапии дорназой альфа прово-
дился вводный курс лечения длительностью 14 дней; 
до начала и через 2 недели от начала терапии оценива-
лись общее самочувствие, характер мокроты и откашли-

вания, физикальная симптоматика со стороны легких, 
показатели функции внешнего дыхания. Нежелательные 
явления (кратковременную осиплость голоса после инга-
ляций) мы наблюдали только у двух пациентов, отмены 
препарата не потребовалось. Других побочных эффектов 
не наблюдалось. Все пациенты имеют высокую привер-
женность к лечению и считают данный препарат чрез-
вычайно эффективным, улучшающим качество жизни 
пациента и его семьи.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Поражение бронхолегочной системы у детей и подрост-
ков с МВ протекает преимущественно в виде хроническо-
го гнойного обструктивного бронхита и пневмофиброза. 
Эмфизема легких и деструктивный характер поражений 
нижних дыхательных путей в виде бронхоэктазов и кист 
в большей степени характерны для пациентов с гено-
типом delF508 и хронической синегнойной инфекцией. 
Хроническое легочное сердце сформировалось у каждого 
третьего больного, преимущественно у гомозигот по мута-
ции delF508. Установленные клинико-диагностические 
параллели позволяют отнести детей и подростков с гено-
типом delF508 и хронической синегнойной инфекцией 
к группе риска по тяжелым структурным поражениям 
органов дыхания.
Регулярная терапия дорназой альфа предупреждает ран-
нее развитие необратимых легочных осложнений, улуч-
шает качество жизни детей в период интенсивного роста, 
дает возможность сохранить легочную функцию, близкую 
к нормальной, дает надежду большинству пациентов 
на долгую активную полноценную взрослую жизнь.
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