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Актуальность исследования: мВ (встречается у 85–90% пациентов [1, 2]) приводит к раз-
витию экзокринной недостаточности с неспособностью больными переваривать и усваивать 
жиры. В результате отсутствия заместительной ферментной терапии нутритивный статус 
пациентов с мВ ухудшается, наблюдается задержка развития, потеря веса.

Цели исследования: оптимизация коррекции экзокринной недостаточности поджелудочной 
железы у детей с муковисцидозом.

Материалы и методы: обследовано 30 больных с диагнозом муковисцидоз. объективное 
обследование больного включало осмотр, ежедневное взвешивание пациентов, контроль ча-
стоты и консистенции стула.

Результаты. Возраст больных в группе колебался от 3 мес. до 6 лет. Все пациенты полу-
чали минимикросферические ферменты Креон 10000 в адекватных дозах, подобранных ин-
дивидуально, соответственно возрасту и состоянию стула Показателями того, что доза пище-
варительных ферментов является адекватной, служат: прибавка веса, нормализация частоты 
и характера стула (менее 3 раз в день, нормализация консистенции), уменьшение вздутия 
живота, уменьшение или исчезновение стеатореи и креатореи в копрограмме.

Выводы. Для коррекции экзокринной недостаточности поджелудочной железы рекомен-
дуется проводить постоянную заместительную терапию ферментативными препаратами в виде 
минимикросфер, где каждая минимикросфера покрыта pH-чувствительной оболочкой (креон, 
панцитрат) [2, 3]. Использование микросферических ферментов позволяет рекомендовать 
больным с мВ высококалорийную диету с сохранением физиологической нормы жира.
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Актуальность исследования: адекватное лечение на ранних стадиях мВ позволяет увеличить 
продолжительность жизни. В этой связи важны ранняя диагностика, регулярный мониторинг 
клинического статуса, применение современных лечебно- реабилитационных программ [1, 2].

Цели исследования: анализ ранней диагностики мВ у детей. 
Материалы и методы. Анализировалось 30 историй болезней детей. У всех этих пациен-

тов на первой неделе жизни был проведен НС на мВ — определение уровня иммунореактив-
ного трипсина. При положительном результате на 21–28-й день проводили повторный тест на 
ИРт. При положительном результате проводили потовую пробу
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Результаты. У всех 30 пациентов с мВ, находившимся под наблюдением были выявлены 
значимые уровни ИРт более 70 нг/мл на этапе неонатального скрининга. При проведении 
потовых проб определились положительные для мВ показатели >59 ммоль/л. У всех этих 
пациентов уже на первом году жизни развернулась картина мВ, которая проявлялась респи-
раторным и кишечным синдромом, что позволило поставить диагноз смешанной формы за-
болевания. Все 30 детей были поставлены на учет, и в дальнейшем постоянно наблюдаются 
и получают базисную терапию.

Выводы: возможность ранней постановки диагноза при проведении неонатального скри-
нинга обеспечивает высокую эффективность диспансеризации больных мВ, повышает пока-
затели физического развития, обеспечивает социальную адаптацию детей.
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Актуальность исследования: муковисцидоз (мВ) самое частое из орфанных заболеваний, 
обусловленное мутацией гена мВтР (муковисцидозного трансмембранного регулятора), ха-
рактеризующееся поражением экзокринных желез, жизненно важных органов и имеющее 
обычно тяжелое течение и прогноз.

Цели исследования: сравнить течение мВ и качество жизни в зависимости от сроков 
постановки диагноза у двух пациентов.

Материалы и методы: представлен анализ историй болезни двух детей с муковисцидозом 
смешанной формой, с мутацией delF508.

Результаты. 1. Фенотипические проявления муковисцидоза зависят от типа мутаций. Ран-
няя манифестация и наиболее тяжелое течение наблюдаются у больных гомозигот по delF508. 
2. мальчику Н. поставлен диагноз мВ в 7 лет 10 мес., в настоящее время 10 лет. К моменту 
постановки диагноза хроническая дыхательная недостаточность 2ст, признаки хронической 
гипоксии, высев из мокроты Ps. aeruginosa. Признаки хронического бронхита, двусторонние 
бронхоэктазы при первичной диагностике. Хроническая панкреатическая недостаточность 
тяжелой степени. мальчику м. был поставлен диагноз в 3 мес, в настоящее время 17 лет. 
Заболевание манифестировало с кишечных проявлений в виде мекониального илеуса. В даль-
нейшем проявились признаки мальдигестии и мальабсорбции. Легочные проявления: хрони-
ческий кашель с трудноотделяемой мокротой, в 13 лет поставлен диагноз хронического 
катарально- гнойного бронхита с двусторонними бронхоэктазами, признаки хронической ги-
поксии. Высев Ps. aeruginosa c лет с 16 лет. Признаки ДН 1–2 при обострении.

Выводы: 1. Ранняя диагностика и начало лечения мВ обеспечивает более высокий тера-
певтический эффект и улучшает качество жизни.

Рано начатая терапия предупреждает присоединение агрессивной флоры и развитие не-
обратимых изменений бронхолегочной системы.
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