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Цель: выявить частоту и оптимизировать 
диагностику нарушений углеводного обмена у 
детей больных муковисцидозом.

Материалы и методы. обследовали 43 па-
циента со смешанной формой муковисцидоза 
(мв), среди которых 7 человек — дети от 1 до 
3 лет, 20 пациентов от 3 до 11 лет и 16 подрост-
ков в возрасте от 11 до 18 лет. всем пациентам 
проводили биохимический анализ крови; ис-
следовали уровень hba1c, инсулина, С-пепти-
да методом иФа с помощью реактивов 
immunotech (чехия), определяли титр антител 
к β-клеткам поджелудочной железы (ica), ин-
сулину (iaa), глутаматдегидрогеназе (gad) 
методом иФа, для исключения других форм 
сахарного диабета. пациентам старше 3х лет 
выполняли оральный глюкозотолерантный 
тест (оГтт). Нарушения углеводного обмена 
диагностировали согласно критериям воЗ 
(ispad 2018). для оценки чувствительности 
тканей к инсулину, в ходе исследования, были 
вычислены индексы homa и caro. дополни-
тельно 31 пациенту, среди которых 15 детей  от 
3 до 11 лет, остальные подростки, было прове-
дено суточное мониторирование глюкозы кро-
ви (cgms-continuous glucose monitoring 
system) с помощью minimed paradigm 722.  так 
же всем детям провели молекулярно-генетиче-
ское исследование, направленное на выявление 
различных вариантов мутаций гена cftr 
(трансмембранный регулятор муковисцидоза). 
За «тяжелые» мутации в гене cftr принима-
ли мутации i, ii, и iii класса: df508, g542X, 
g551d, r553X, W1282X, n1303k, 1677delta, 
621+1g-t, 1717–1g-a, cftrdele2,3(21kb).  му-
тации iv и  v классов (r117h, 3849 + 10kbc-t, 
r347p, t338i, g551s, отнесли к «мягким».

Результаты. по результатам орального 
глюкозотолерантного теста (оГтт), наруше-

ния углеводного обмена (Нуо) были выявле-
ны у 12 обследованных (28%). причем муко-
висцидоз-ассоциированный сахарный диабет 
(мвСд) был диагностирован у 8 пациентов 
(19%) из них 1 ребенок возраста от 3 до 11 лет 
и 7 — подростки, нарушение толерантности к 
глюкозе (НтГ) диагностировано у 4 больных 
(9%), из них 1 ребенок от 3 лет и 3 подростка. 
Нуо в группе подростков распределились 
следующим образом:  в 19% случаев НтГ, в 
43% случаев мвСд. у детей в возрасте от 1 до 
3 лет нарушений углеводного обмена не выяв-
лено. 

по результатам расчёта индексов инсулино-
резистентности (homa и caro), у пациентов с 
Нуо в 71% случаев отмечалось снижение ин-
декса caro (<0.332) на 120 минуте оГтт, что 
свидетельствовало о наличии у них инсулино-
резистентности, в то время как, у детей с нор-
мальным углеводным обменом данные индек-
сы соответствовали референсным значениям. 

для диагностики и оценки компенсации 
Нуо у детей с мв определяли уровень hba1c. 
Средний уровень hba1c у детей с мвСд 7,3 
±3,4%  (от 4,2 до 14,6%) в то время как,  в груп-
пе детей с НтГ 6,3 ±0,38%  (от 6,0 до 6,8%). 
Средний уровень hba1c  в группе детей с нор-
мальным углеводным обменом соответствовал 
норме и составил 5,8 ±0,3%  (от 5,4 до 6,2%).

проведение cgms среди всех обследуемых 
позволило выявить гипергликемию у 25 из 31 
пациентов (81%), в то время как, Нуо по ре-
зультатам стандартных методов диагностиро-
ваны  только в 28% случаев. Стойкая пост-
прандиальная гипергликемия при проведении 
cgms чаще выявлялась у подростков (91%) и 
реже у детей от 3 до 11 лет (64%). 

проведенное молекулярно-генетическое ис-
следование показало, что у 32 пациентов 
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(74,4%) были выявлены мутации delf508 гена 
cftr, причем у 12 из них в гомозиготном со-
стоянии и у 20 (46,5%) в компаунде с другими 
неидентифицированными мутациями, или с 
такими, как cftrdele2,3(21kb), n1303k, 
W1282X, r334W, 2184insa, 2143delt, то есть от-
носились к «тяжелым».

частота нарушений углеводного обмена ди-
агностированных, стандартными методами, в 
группе детей с более частыми «тяжелыми» му-
тациями гена cftr-delf508  составила 35%. 
все случаи мв-Сд были диагностированы у 
пациентов данной группы. 

Группа больных мв с «мягкими» мутация-
ми, отличными от f508del, составила 12 
(25,6%) пациентов, у 5 (9,3%) из которых мута-
ции оказались неидентифицированными.  
в данной группе нарушений углеводного об-
мена не зарегистрировано.

между тем, при проведении cgms эпизоды 
стойкой гипергликемия были зарегистрирова-
ны у всех пациентов с «тяжелыми» и лишь у 
2 подростков с «мягкими»  мутациями.

Выводы.
1.  у обследуемых детей, страдающих смешан-

ной формой муковисцидоза частота нару-
шений углеводного обмена, в том числе са-
харного диабета, оказалась достоверно 
выше популяционной и составила 28%. до-

стоверно чаще (chi2=12,57; p=0,014) наруше-
ния углеводного обмена (Нуо), в том числе 
и мвСд встречались у детей старше 11 лет, 
их частота увеличивалась с возрастом. 

3.  в результате расчётов индексов инсулино-
резистентности, которые определялись с 
целью выявления возможных Нуо у детей 
с мв, получилось снижение  индекса caro 
(<0.332) на 120 минуте оГтт у большин-
ства обследуемых. можно предположить, 
что наиболее вероятной причиной разви-
тия нарушений углеводного обмена у де-
тей больных муковисцидозом является ин-
сулинорезистентность.

2. использование cgms позволяет выявить 
стойкую гипергликемию у детей с мв зна-
чимо чаще чем, применение стандартных 
методов диагностики  Нуо. таким образом, 
проведение суточного мониторирования 
глюкозы целесообразно у больных мв, так 
как дает возможность зарегистрировать 
скрытые гипергликемии, не диагностируе-
мые стандартными методами.

4.  Нарушения углеводного обмена, в том чис-
ле мвСд, чаще диагностируются у пациен-
тов имеющих мутацию delf508 гена cftr в 
гомозиготном состоянии и в компаунде, то 
есть в группе пациентов имеющих «тяже-
лые» мутации в гене cftr.


