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Муковісцидоз (МВ) – найбільш часта спадкова 
патологія представників білої раси. Характери-

зується мультисистемним ураженням,  котре зумовлене  
мутацією гена  МВТР (муковісцидозного трансмембран-
ного регулятора провідності), який викликає порушення 
транспорту іонів хлору, натрію і бікарбонатів в епіте-
ліальних клітинах, що призводить до прогресуючого 
пошкодження екзокринних залоз життєво важливих 
органів. Порушення гідратації секретів екзокринних 
залоз змінює їхні реологічні властивості, робить їх 
в’язкими, викликаючи обструкцію вивідних протоків, а 
це пояснює більшість патологічних процесів, що лежать 

в основі патогенезу захворювання. МВТР поширений в 
організмі (легені, слинні залози, підшлункова залоза, 
печінка, вивідні протоки потових залоз, репродуктивний 
тракт), що робить зрозумілими мультисистемні уражен-
ня  органів при МВ [1,4,5,7,8]. Прогноз захворювання 
завжди серйозний.
Нині відбулись принципові зміни в розумінні природи 

хвороби на клітинному і молекулярно-генетичному рівні, 
розширений спектр діагностичних можливостей (зокре-
ма ідентифікації маловідомих раніше штамів бактерій). 
Не виключено, що згодом число дорослих пацієнтів у 
більшості розвинутих країн перевищить число дітей.
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З метою визначення сучасних клініко-мікробіологічних особливостей перебігу муковісцидозу у дітей та підлітків 
проаналізували статистичні дані щодо поширення муковісцидозу серед цього контингенту пацієнтів у м. Дніпропетровську 
за останні п’ять років. Вивчили клініко-амнестичні та мікробіологічні дані 35 хворих, використовуючи рентгенологічні, 
сонографічні, спірометричні мікробіологічні дослідження. Уточнили структуру захворювання за клінічними формами та 
мікробіоценозом  дихальних шляхів. Встановили фактори, що знижують якість життя пацієнтів та є причиною несприятливого 
прогнозу перебігу захворювання, зокрема порушення нутритивного статусу та наявності в харкотинні неферментуючих 
грамнегативних патогенів із високою резистентністю до антибактеріальних засобів. Це свідчить про необхідність більш 
ретельного підбору терапії, бо діти з ідентифікованою резистентною мікрофлорою дихальних шляхів мають підвищений  ризик 
важкого та ускладненого перебігу муковісцидозу.

Клинико-микробиологические особенности течения муковисцидоза 
у детей большого промышленного города 
С. И. Ильченко  
С целью определения современных клинико-микробиологических особенностей течения муковисцидоза проанализированы 

статистические данные по распространенности муковисцидоза среди данного контингента пациентов в г. Днепропетровскe 
за последние пять лет. Изучены клинико-амнестические и микробиологические данные 35 больных с использованием 
рентгенологических, сонографических, спирометрических, микробиологических исследований. Уточнена структура  заболевания 
по клиническим формам и микробиоценозом  дыхательных путей. Установлены факторы, снижающие качество жизни пациентов 
и определяющие  неблагоприятный прогноз  течения заболевания, в частности  нарушения нутритивного статуса и наличия в 
мокроте неферментирующих грамотрицательных бактерий с высокой резистентностью к антибактериальным средствам. Это 
свидетельствует о необходимости более тщательного подбора терапии, потому что дети с идентифицированной резистентной 
микрофлорой дыхательных путей имеют повышенный риск тяжелого и осложненного течения муковисцидоза.
Ключевые слова: муковисцидоз, дети, подростки, прогноз, антибиотикорезистентность.
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Clinical and microbiological peculiarities of mucoviscidosis course in children of big industrial city
S. I. Ilchenko  
Aim. Statistical dataabout the prevalence of cystic fi brosis in children and adolescents in Dnipropetrovskfor last 5 years were analyzed 

to determine the clinical and microbiological peculiarities of cystic fi brosis.
Methods and results.Analysis of the clinical and microbiological data of 35 patients using clinical and medical history, an assessment 

of physical development, radiological, sonographic, spirometric, microbiological examinationswas studied.  The structure of the disease 
according to the clinical forms and respiratory tract microbiotawas specifi ed. Factors reducing the quality of life of patients and causing 
unfavorable prognosis of the disease, including violations of nutritional status and the presence of sputum gram negative pathogens with 
high resistance to antibacterial agentswere studied. 

Conclusion.This demonstrates the necessity of more careful selection of therapy because children with identifi ed resistant respiratory 
tract microbiota are at increased risk of severe and complicated course of CF.
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Клінічний поліморфізм МВ пояснюється комплексом 
взаємодіючих факторів: МВТР-генотипу, генів-модифіка-
торів, зовнішньосередовищними впливами (у тому числі 
мікробіоценозу дихальних шляхів) і терапії. Дослідження 
клінічних проявів у хворих на МВ показало більш важкий 
перебіг захворювання, ранню маніфестацію легеневих 
проявів із раннім інфікуванням P. aeroginosa, наявність 
резистентних до антибіотиків мікробних штамів, зни-
ження нутритивного статусу й ураження печінки у 
хворих, гомозиготних по мутації F508 del, у порівнянні 
з іншими мутаціями. У хворих із генотипом F508 del/ 
CFTRdele2,3 (21kb) діагноз МВ встановлювали в більш 
ранні строки, що свідчить про ранню маніфестацію як 
прояв із боку шлунково-кишкового і боку легень, раннє 
пониження показників функції зовнішнього дихання 
(ФЗД). Ураження печінки, меконеальний ілеус, синдром 
дистальної інстетинальної обструкції спостерігали в цих 
хворих частіше, ніж у пацієнтів з іншими генотипами, 
хоча ці відмінності і не досягали рівня вірогідної зна-
чущості [1,3].
Класичний муковісцидоз характеризується прогре-

суванням бронхолегеневих змін, панкреативною дис-
функцією, збільшенням концентрації хлоридів поту та 
чоловічим безпліддям. До 20% новонароджених із МВ 
мають меконіальний ілеус. Інші діагностують з іншими 
проявами, починаючи від періоду новонародження і до 
дорослого стану. 
Найчастіше захворювання у дітей раннього віку 

перебігає під видом пневмонії, тривалих бронхітів і 
диспепсійних явищ із високою летальністю, у дітей 
дошкільного і шкільного віку – за типом хронічних 
бронхолегеневих процесів чи диспепсичних явищ із ви-
раженими дистрофічними змінами. Важливість ранньої 
діагностики МВ пов’язана з тим, що рання адекватна 
терапія покращує перебіг і прогноз захворювання; це дає 
змогу уникнути розвитку незворотних бронхолегеневих 
уражень. Вчасна корекція порушень шлунково-кишко-
вого тракту запобігає розвитку важкої гіпотрофії; пра-
вильний ранній діагноз МВ – це можливість уникнути 
непотрібних, обтяжуючих, діагностичних і терапев-
тичних заходів, які дорого коштують; вчасне залучення 
батьків  до лікувально-реабілітаційного процесу суттєво 
впливає на якість життя цього контингенту хворих, раннє 
вирішення проблеми пренатальної діагностики спонукає 
до так званої первинної профілактики МВ, зменшуючи 
кількість нових хворих.
Дотепер в Україні існує проблема пізньої діагностики 

МВ, що призводить до складнішого перебігу хвороби, 
зниження якості та тривалості життя. Великі надії по-
кладаються на втілення неонатального скринінгу за 
імунореактивним трипсином (ІРТ) у вітчизняних по-
логових будинках. 
Діагностика МВ базується на наявності хронічного 

бронхолегеневого процесу, кишкового синдрому, по-
зитивного потового тесту, МВ у сибсів. При цьому до-
статньо поєднання будь-яких  двох  із цих чотирьох ознак 
для встановлення діагнозу  – муковісцидоз. Нещодавно 

розроблені нові критерії діагностики МВ, що включають 
два діагностичні блоки: 1) один із характерних клініч-
них симптомів або випадок муковісцидозу в родині, 
або  позитивний результат неонатального искринінгу за  
імунореактивним трипсином; 2) підвищена концентра-
ція хлоридів поту (>60 ммоль/л) або дві ідентифіковані 
мутації, або позитивний тест із вимірювання різниці на-
зальних потенціалів (у межах від 40 до 90 mV). Діагноз 
вважається вірогідним, якщо виявили хоча б по одному 
критерію із кожного блоку. 
Мета роботи 
Визначення сучасних вікових аспектів і проблем діа-

гностики МВ, аналіз клініко-мікробіологічного стану 
хворих дітей і підлітків, які перебувають під активним 
спостереженням у міському дитячому пульмонологіч-
ному центрі м. Дніпропетровська.
Матеріали і методи дослідження
Проаналізовано дані міських статистичних звітів щодо 

поширеності і захворюваності на МВ за останні 5 років. 
Проаналізовані клініко-амнестичні дані (вік, основні 
критерії встановлення діагнозу, властивості перебігу 
захворювання), здійснене оцінювання фізичного роз-
витку хворих на муковісцидоз, висновків рентгеноло-
гічних, сонографічних, спірометричних, лабораторних 
досліджень (зокрема потових проб, ДНК-діагностики, 
бактеріологічного дослідження харкотиння), обсяг і 
тривалість антибактеріальної та замісної терапії.  
Результати  та їх обговорення
Поширеність та захворюваність на МВ зросли з 0,27% 

у 2009 до 0,31% у 2013 р. та з 0,02% до 0,035% відпо-
відно. Особливо тенденції до зростання відзначаємо у 
групі підлітків, де поширеність зросла з 0,28% у 2009 
до 0,57% у 2013 р., а захворюваність – з 0,03% до 0,07% 
відповідно. 
Генетичне підтвердження діагнозу було в 14,6% 

випадків серед дитячого населення і жодного – в під-
літковому віці.
Основну клінічну групу становили 35 дітей у віці від 

5 місяців до 18 років, які перебували на стаціонарному 
лікуванні в міському дитячому кардіо-пульмонологіч-
ному відділенні Дніпропетровської клінічної лікарні 
№2.  Дітей за віком поділили на групи: І – до 3-х років (2 
дитини – 5,7%), ІІ – 4–6 років (6 – 17,1%), ІІІ – 7–14 років 
(17 – 48,6%), ІV – 15–18 років (10–28,6%). Поділ хворих 
за статтю показав перевагу хлопчиків – 25 (71,4%).
Діагноз МВ базувався на ретельному зборові анам-

незу, у тому числі сімейного, особливостях клінічного 
перебігу хвороби, даних рентгенографії, результатах по-
тового  тесту  і (або) генетичного дослідження. Значення 
хлоридів поту коливались від 50 ммоль/л до 120 ммоль/л  
(92,3±1,76 ммоль/л). Серед  хворих позитивний тест 
був у 94,3% хворих, в інших  – межові цифри. Лише  9 
(25,7%) пацієнтам здійснили генетичне обстеження (в 
медико-генетичному центрі м. Львова). Найбільш по-
ширеною мутацією була F508 del і становила 77,8% (7 
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дітей у гомозиготному стані F508 del/ F508 del), у решти 
пацієнтів  – у компаундному стані  з іншими мутаціями. 
Відсутність генотипування зумовлене відмовою батьків 
хворих дітей від дослідження. Аналіз причин відмови 
засвідчив: в 61% випадків основою була висока вартість 
дослідження, у 25% – небажання мати інформацію, в 
14% – релігійні переконання батьків. 
Верифікація діагнозу у групі хворих варіює від наро-

дження до 15 років, процентне співвідношення наведене 
на рис. 1. Виявилось, що піком верифікації захворювання 
є вік 4–5 років, коли вже мали місце яскраві клінічні 
прояви симптомів хвороби. 

Рис. 1. Вікові особливості верифікації діагнозу в дітей, які 
хворі на МВ.
Аналіз анамнестичних даних виявив обтяжену спад-

ковість із бронхолегеневої патології в 48,7% випадків, 
частіше по лінії батька, в 6,1% – по лінії матері, із хро-
нічного панкреатиту та хронічної панкреатичної недо-
статності по чоловічій лінії – в 5,7% випадків, сімейна 
захворюваність МВ (5,7%), летальність попередніх дітей 
у родині в ранньому віці (мертвонародженість, тяжка 
пневмонія, меконіальний ілеус) – 20%; респіраторні 
захворювання, у тому числі  пневмонія в ранньому віці  
(20%), часті обструктивні бронхіти, затяжні пневмонії 
(71,4%), порушення з боку ШКТ із раннього віку за-
реєстровано в 11,4% випадків, гепатит В – у 2,8%, по-
ліпектомія – 2,8%, аденотомія – 5,7%.
Низька маса тіла при народженні зафіксована у 

34,1% дітей, яких обстежили, кількість недоношених 
становила майже 20%, раннє переведення на штучне 
вигодовування – у кожної третьої дитини. Частота за-
гострень МВ за рік  становила  4,21±1,3, середній стаж 
захворювання – 10,29±4,1. Аналіз клінічного перебігу 
МВ дав можливість  визначити поділ хворих за ступенем 
важкості: легкий – 20% (7 дітей), середній – 42,8% (15 
дітей), важкий – 37,2% (13 дітей). Переважала змішана 
форма захворювання – 88,6% (31 дитина), кишкова – 
2,8% (1 дитина) і легенева  – 8,6% (3 дитини).
Здійснили аналіз клінічних симптомів, з яких почи-

налось захворювання. Крім класичних респіраторних 
симптомів, ознак мальабсорбції та асоційованого ста-
тусу визначили низку інших клінічних проявів: у 2,9% 
випадків мала місце маніфестація з симптомів хроніч-
ного поліпозного риносинуситу, у 8,6% дітей першою 
ознакою панкреатичної недостатності був пролапс 
прямої кишки, меконіальний ілеус – в 14,3%, ураження 
печінки – 5,7%.

Розвиток життєво загрозливих електролітних по-
рушень, відомих як псевдо-синдром Барттера, що про-
являється пониженим рівнем калію, натрію, хлоридів 
та є характерним для дітей раннього віку, мав місце в 
одному (2,9%) випадку (рис.2).
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На підставі аналізу встановили, що на тлі лікування, 
котре  постійно підтримується, корекції харчування та 
інших лікувальних заходів у наших дітей є проблема 
порушення фізичного розвитку. Оцінюванню фізич-
ного статусу при МВ надається величезне значення. 
Зниження темпів росту чи втрата маси – це індикатор 
несприятливого перебігу захворювання. Чимало авторів  
виявили тісний зв’язок між тривалістю життя та масою 
тіла [1,4,8]. Відставання у фізичному розвитку при МВ 
визначається багатьма факторами. Головними серед них 
можна вважати хронічну панкреатичну недостатність, 
яка призводить до постійних енергетичних втрат зі 
стулом, а також підвищені енергетичні вимоги, котрі 
зростають ще більше з погіршенням легеневої функції. 
Недостатність харчування несприятливо позначається 
на перебігу бронхолегеневого процесу. Недоїдання 
ослаблює дихальні м’язи, порушує репарацію дихаль-
них шляхів і супроводжується дисфункцією імунної 
системи. 
Антропометричні дані оцінювали за показниками 

центильних таблиць, масо-ростового співвідношення 
(індекс Кетле) та індексу маси тіла.
Встановили, що у 88,6% дітей, яких обстежили, була 

білково-енергетична недостатність: легка – в 14,3% 
випадків, помірна – у 20%, важка – у 54,3%, лише в 4 
пацієнтів (11,4%) її не виявили.
Ступінь білково-енергетичної недостатності корелю-

вав зі ступенем порушення функції зовнішнього дихан-
ня, був виражений у хворих із тяжким перебігом МВ, 
із наявністю хронічної синьогнійної  інфекції (p≤0,01).
Відомо, що тривалість та якість життя хворих на МВ 

залежить від характеру та ступеня ураження бронхоле-
геневої  системи. У дітей раннього віку зміни у брон-
холегеневій системі проявляються у вигляді бронхітів 
і пневмоній із затяжним перебігом, рецидивуючих об-
структивних бронхітів; у дітей дошкільного та шкільно-
го віку – хронічних бронхолегеневих процесів (бронхіти, 
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Рис. 2. Клінічні симптоми, з яких маніфестувало захворю-
вання (%).
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пневмонії, бронхіальна астма). З віком хронічний процес 
набуває все частіше риси хронічного бронхіту з обструк-
тивним синдромом.
Характерним синдромом хворих на МВ був кашель 

у 83,6% дітей,  різний за характером, постійний, із ви-
діленням  слизової мокроти – в 43,6% випадків та сли-
зово-гнійної – у 21,8%. Рентгенологічні дані свідчать, 
що зміни мали ознаки бронхіту більшого або меншого 
ступеня виразності, були пластинчаті ателектази та 
пневмофіброз, який мали 8,6% хворих із важким пере-
бігом МВ. У 14,3% випадків діагностували виражений 
емфізематоз. 
Дослідження мікробіологічної флори мокроти по-

казало (рис. 3), що найбільш значущими патогенами є  
S.aureus та P. аeruginosa (27% та 45,9% відповідно). У 
28,8% S.aureus виділили в комбінації з P. аeruginosa. За 
останні роки (рис. 3) спостерігається зменшення частки 
S. aureus (з 35% до 27%),  H. infl uenzae (з 20% до 15%) 
при збільшенні поширеності P. aeruginosa  (з 20,4% до 
45,9%). Це пов’язано, ймовірно, зі збільшенням терміну 
життя хворих, тривалості хронічного бронхолегеневого 
запалення та можливості ерадикації деяких патогенів 
за допомогою сучасної і своєчасної антибактеріальної 
терапії.

У зв’язку з упровадженням сучасних ідентифікаційних 
систем значно збільшився процент висіву так званої 
неферментуючої грамнегативної флори, яскравими 
представниками якої є B. сepacia (5,7%) і S. maltophilia 
(2,6%). Особливістю цих патогенів є висока резистент-
ність до антибактеріальних засобів. Приклади спектрів 
антибактеріальної чутливості  B. cepacia та S. maltophilia, 
що були ідентифікованими в харкотинні наших хворих 
на МВ, наведені в таблиці 1. 
Як видно з таблиці 1, у цих патогенів чутливість 

визначена тільки до 1–2 антибіотиків із 7, які дослі-
джували. Відомо, що інфікування В. сеpacia може не 
змінювати стабільного стану хворого, може викликати 
пришвидшену деградацію легеневої функції, погіршення 
клінічного стану або призвести до сepacia-синдрому, 
що характеризується тяжким перебігом та загрозою для 
життя хворого.
Висновки
Отже, дотепер у нашій країні є проблеми діагностики 

МВ у дитячому віці. Це стосується відносно пізньої 
діагностики захворювання, низької доступності хворих 
до проведення молекулярно-генетичного дослідження 
через соціально-економічні причини. Аналіз клінічних 

Таблиця 1
Приклади  спектрів антибактеріальної чутливості B. сepacia та S. maltophilia, 

що були ідентифікованi в харкотинні хворих на МВ

Вид неферментуючої бактерії
Антибіотики

TZP LVX CTZ SXT CLF MEM AMC
B. cepacia R R R S S R R

S. maltophilia R R R R S R R

Примітки: TZP – piperaciclin,  LVX – levofl oxacin, SXT – sulfamethoxazol/trimetoprim, CLF – chloramphenicol, MEM-meronem,  
AMC – amikacin.

Рис. 3. Динаміка поширення патогенів дихальних шляхів у дітей із муковісцидозом (м. Дніпропетровськ , 2008–2013 рр.).
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симптомів,  з яких починалось захворювання, засвідчив, 
що, крім класичних респіраторних симтомів, ознак 
мальабсорбції, існує низка симптомів (наприклад, 
хронічного поліпозного риносинуситу), які лікарі не 
пов’язують  зі стартом клінічних проявів МВ, а це теж 
сприяє пізній верифікації діагнозу.  
При мікробіологічному дослідженні слід приділяти 

увагу не тільки наявності самої синьогнійної палички, 

котра є критерієм важкості перебігу захворювання, а і 
неферментуючих грамнегативних патогенів (зокрема В. 
сepacia та S. мaltophilia), особливістю яких є висока ре-
зистентність до антибактеріальних засобів, що потребує 
більш ретельного підбору терапії. 
Діти з ідентифікованою резистентною мікрофлорою 

дихальних шляхів мають підвищений  ризик важкого й 
ускладненого перебігу МВ.
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