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Актуальность исследования: муковисцидоз (мВ) — это аутосомно-рецессивное наслед-
ственное заболевание, характеризующееся поражением всех экзокринных желёз, и, как след-
ствие, жизненно важных органов и систем. В настоящее время основным направлением тера-
пии мВ является применение модуляторов белка муковисцидозного трансмембранного регу-
лятора проводимости в респираторной и желудочно-кишечной системах [1, 2, 3, 4, 5]. С ноября 
2021г на базе омского Центра муковисцидоза пациенты начали получать препараты таргетной 
терапии: ивакафтор/лумакафтор и элексакафтор/ивакафтор/тезакафтор.

цель исследования: анализ эффективности препаратов таргетной терапии в лечении мВ 
за трехмесячный период.

Материалы и методы: в исследование было включено 11 пациентов с мВ. Больные были 
разделены в зависимости от получаемого препарата таргетной терапии на две группы: ивакаф-
тор/лумакафтор (n = 6), элексакафтор/ивакафтор/тезакафтор (n = 5). Всем пациентам на 84 день 
терапии проводили оценку физического развития, анализ функции внешнего дыхания, опреде-
ляли уровень хлоридов пота. Статистический анализ результатов исследования проводили с 
использованием программы Jamovi 1.6.23. Анализ зависимых переменных проводился с помо-
щью критерия Вилкоксона.

Результаты: в ходе исследования мы наблюдали динамику изменения объема форсирован-
ного выдоха за первую секунду (оФВ1) у пациентов, получавших препараты таргетной тера-
пии. так, в первой группе отмечался незначительный рост функции внешнего дыхания на 
3,7 %, статистической значимости выявлено не было (p = 0,66). Во второй группе уровень 
оФВ1 повысился на 24 %, что являлось статистически значимым (p = 0,048). Применение пре-
паратов таргетной терапии способствует нормализации темпов физического развития. Уста-
новлено, что в первой группе Имт не превышает такого до лечения (p = 0,8). Во второй группе 
значимой динамики роста Имт установлено не было (p = 0,06). одним из диагностических 
критериев мВ является повышение уровня хлоридов пота. так, на фоне таргетной терапии в 
первой группе отмечалось незначительное снижение уровня хлоридов пота на 22,5 %, 
(p = 0,058). В противовес этому, в первой группе было зафиксировано статистически значимое 
уменьшение показателя хлоридов пота на 43,8 % (p = 0,03).

Выводы: на фоне применения таргетной терапии препаратом ивакафтор/лумакафтор у де-
тей, больных мВ, не отмечалось значимого улучшения функции внешнего дыхания и уровня 
хлоридов пота. Во второй группе пациентов, принимавших элексакафтор/ивакафтор/тезакаф-
тор наблюдалось значимое увеличение оФВ1 и хлоридов пота. В обеих группа не было уста-
новлено положительной динамики Имт.
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