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Муковисцидоз (кистозный фиброз) является наи-
более частым наследственным аутосомно-

рецессивным моногенным заболеванием среди лиц 
белой расы. Распространенность муковисцидоза в Рес-
публике Беларусь составляет 1:8000 новорожденных, 
в России – 1:10 000, в большинстве стран Европы 
и Северной Америки – от 1:2000 до 1:4000 ново-
рожденных, а в Финляндии – 1:25 000. При этом спе-
циалисты отмечают, что диагностика данной патоло-
гии значительно ниже (более чем в 10 раз) реальной 
заболеваемости [4–6, 9, 10]. 

Удельный вес пациентов с муковисцидозом в попу-
ляции увеличивается, как и средняя продолжительность 

их жизни, которая на сегодняшний день также варьи-
рует от 10 (страны Латинской Америки) до 40 лет (США, 
Европа) и уже вполне реалистичными выглядят про-
гнозы ожидаемой продолжительности жизни больных 
муковисцидозом, рожденных после 2000 года – 
50 лет [4, 10]. По данным на 2019 год, в Республике 
Беларусь зарегистрировано 149 детей и 44 взрослых 
пациентов с муковисцидозом [1]. 

Несмотря на более чем 20-летний опыт функцио-
нирования системы оказания медицинской помощи па-
циентам с муковисцидозом, только с 2019 года в РБ во-
зобновлен неонатальный скрининг. Лишь у 22,5 % па-
циентов диагноз муковисцидоз выставлен с первых дней 
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жизни. Большинству детей диагноз выставлялся в те-
чение первого года жизни, на основании совокупно-
сти характерных клинических проявлений и последу-
ющего генетического тестирования. В то же время, 
у 14,3 % детей диагноз муковисцидоз был выставлен 
в дошкольном возрасте (до 5 лет), у 6,1 % – с 5 до 9 лет, 
1 ребенку – в 14 лет, что связано с «невыраженными» 
клиническими проявлениями, стертыми, субклиниче-
скими формами течения заболевания. Запоздалая 
диагностика влечет позднее начало коррекционных 
мероприятий, что, в свою очередь, чревато быстрым 
развитием необратимых изменений, прежде всего, 
в легких. Примерно у 3 % пациентов муковисцидоз 
остается недиагностированным и во взрослом состоя-
нии [1, 4, 10].

Генетически обусловленное нарушение работы 
железистых клеток слизистой оболочки дыхательных 
путей, повышение вязкости секрета при муковисци-
дозе приводит к цилиарной дискинезии, затруднению 
дренирования полости носа и околоносовых пазух, 
колонизации в них патогенной микрофлоры. В ре-
зультате развивается хронический риносинусит, – 
по некоторым данным, – у 100 % пациентов с муко-
висцидозом, в том числе с полипозным перерожде-
нием слизистой оболочки (от 7 до 48 % пациентов) [5].

Проведенный нами ретроспективный анализ 70 ме-
дицинских карт стационарных пациентов, проходивших 
лечение в Республиканском центре детской пульмо-
нологии и муковисцидоза на базе 3 ГДКБ г. Минска 
показал, что хронический риносинусит, выявленный 
рентгенологически, имели 45 (64,3 %) пациентов, 
причем у 25 из них (55,6 %) эндоскопически был под-
твержден полипозный характер риносинусита. Поли-
поз носа и околоносовых пазух в детской популяции 
без муковисцидоза встречается крайне редко, этот 
факт является основанием для дообследования с целью 
исключения данной патологии [3, 7]. 

Приводим клиническое наблюдение полипозного 
риносинусита у ребенка, которому впоследствии был 
установлен диагноз муковисцидоза.

Пациентка М., 2008 г. р., впервые обратилась 
и была госпитализирована в ЛОР-отделение 3 ГДКБ 
г. Минска в сентябре 2014 г. (в возрасте 5 лет) с жа-
лобами на затрудненное носовое дыхание в течении 
нескольких недель. Выставлен клинический диагноз: 
«Хронический двусторонний, слева полипозный верхне-
челюстной синусит, гипертрофия аденоидов», назначе-
но консервативное лечение по поводу синусита (анти-
бактериальная терапия, топические деконгестанты, 
антигистаминный препарат). Учитывая эндоскопиче-
ски определяемый полипоз полости носа, ребенку вы-
полнена рентген-компьютерная томограмма около-
носовых пазух, при которой выявлены признаки хро-
нического полипозного верхнечелюстного синусита, 
полипа левой половины носа. Таким образом, были 
определены показания и объем хирургического вме-

шательства – эндоскопическая эндоназальная поли-
потомия с обеих сторон, аденотомия с эндоскопиче-
ским контролем, которая и была выполнена. Данные 
патологогистологического исследования тканей, уда-
ленных из полости носа и пазухи – полипы; из носо-
глотки – гиперплазия лимфоидной ткани. Послеопе-
рационный период протекал без особенностей. Вы-
писана на 5 сутки после операции, носовое дыхание 
при выписке свободное. Рекомендовано применение 
мометазона в нос до 3 месяцев, ирригационная эндо-
назальная терапия солевым раствором.

С февраля по октябрь 2015 года пациентка обра-
щалась к ЛОР-врачу 3 ГДКБ с жалобами на боли 
в ушах. Кроме острого среднего отита, уже в февра-
ле 2015 года (через 5 месяцев после хирургического 
лечения) был диагностирован рецидив полипозного 
риносинусита. Назначалось лечение острого средне-
го отита и применение эндоназальных глюкокортико-
стероидов длительными курсами.

В сентябре 2016 года (в возрасте 8 лет) была гос-
питализирована в ЛОР-отделение 3 ГДКБ для плано-
вого лечения с диагнозом «Хронический полипозно-
гнойный гайморо-этмоидит». Определены показания 
и выполнено хирургическое вмешательство – эндоско-
пическая эндоназальная полипотомия с обеих сторон. 
Данные патологогистологического исследования тка-
ней, удаленных из носа и синусов: данные характер-
ны для полиповидных разрастаний. Послеоперацион-
ный период протекал без особенностей, пациентка вы-
писана на 6 сутки после операции, носовое дыхание 
при выписке свободное. Рекомендована постоянная 
ирригационная терапия полости носа солевыми рас-
творами, мометазон в нос длительно, десенсибилизи-
рующая терапия.

В марте 2017 года вновь обратилась к ЛОР-врачу 
3 ГДКБ с жалобами на боль в ушах, был выставлен 
диагноз: «Острый двусторонний средний отит. Двусто-
ронний хронический полипозно-гнойный гайморо- 
этмоидит». В назначенное лечение также включался 
мометазон и ирригационная терапия носа, рекомен-
дована полипотомия в плановом порядке.

В 2018 году ребенок дважды перенес пневмо-
нию, что наряду с данными анамнеза определили 
дальнейший диагностический поиск. Ребенок был на-
правлен на генетическую консультацию. В результате 
осмотра генетика выявлена положительная потовая 
проба, проведена молекулярно-генетическая диагнос-
тика и выставлен диагноз – «Муковисцидоз». В октяб-
ре 2018 (10 лет) была госпитализирована в педиат-
рическое отделение пульмонологического профиля 
3 ГДКБ для обследования и лечения муковисцидоза. 
Клинический диагноз: Основной: «Муковисцидоз, сме-
шанная форма. Хронический полипозный риносинусит, 
обострение. Экзокринная недостаточность поджелу-
дочной железы». Осложнения: «Хроническая БЭН уме-
ренной степени тяжести». Сопутствующие: «Реконвалес-
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цент двусторонней пневмонии от 05.2018, правосто-
ронней пневмонии от 10.2018. Мед. аллергия: зиннат, 
аугментин». Консультирована врачом-оториноларинго-
логом, выставлен диагноз: «Двусторонний хронический 
полипозно-гнойный риносинусит, обострение. Искрив-
ление носовой перегородки вправо. Муковисцидоз». 
Пациентке проведено обследование и консерватив-
ное лечение согласно клиническим протоколам диаг-
ностики и лечения муковисцидоза. По поводу рино-
синусита, кроме системной антибактериальной тера-
пии, получала фрамицетин в нос 7 дней, мометазона 
фуроат в нос, ирригационная терапия полости носа 
физиологическим солевым раствором, в результате 
лечения носовое дыхание улучшилось. При выписке 
пациентке, кроме терапии основного заболевания – 
муковисцидоза, рекомендовано было продолжать 
ирригационную эндоназальную терапию солевыми 
растворами, мометазон в нос применять до 1,5 ме-
сяцев и более под наблюдением ЛОР-врача по месту 
жительства, при ухудшении носового дыхания реко-
мендовано хирургическое лечение – полипотомия.

Далее в октябре 2019 года (11 лет) была вновь 
госпитализирована в педиатрическое отделение пуль-
монологического профиля 3 ГДКБ для лечения муковис-
цидоза. Консультирована врачом-оториноларинголо-
гом, отмечено прогрессирование полипоза по данным 
риноскопии и рентген-компьютерной томографии (при-
знаки гиперпластического (полипозного, грибкового) 
ринита, этмоидита, двустороннего верхнечелюстного 
синусита на фоне особенностей строения ППН), прак-
тически полное отсутствие носового дыхания. Опре-
делены показания к хирургическому вмешательству – 
эндоскопической эндоназальной полипотомии, сани-
рующей операции на верхнечелюстной пазухе слева, 
которая была выполнена после компенсации основ-
ной патологии. В ходе операции были удалены полипы 
из полости носа, обеих этмоидальных и левой верхне-
челюстной пазух. Данные патологогистологического 
исследования: множественные полипы полости носа 
и верхнечелюстной пазухи, часть полипов имеет строе-
ние железистых, железы очагово расширены и запол-
нены густым секретом. 

Послеоперационный период у пациентки проте-
кал без особенностей. Выписана по окончании курса 
лечения основного заболевания – муковисцидоза, 
на 4 сутки после операции. При выписке носовое ды-
хание свободное. Помимо амбулаторного лечения 
муковисцидоза пациентке рекомендовано примене-
ние мометазона в нос 3 недели и более под наблюде-
нием ЛОР-врача, регулярная ирригационная терапия 
полости носа солевыми растворами.

Таким образом, данное клиническое наблюдение 
показывает сложность диагностики столь тяжелой па-
тологии детского возраста, как муковисцидоз (кистоз-
ный фиброз), особенно при отсутствии алгоритма нео-
натального скрининга. Малая осведомленность врачей 
о смежной патологии, вариабельность клинических 
проявлений и степени их выраженности приводят 
к тому, что пациенты с муковисцидозом могут дли-
тельное время лечиться у специалистов с другими 
диагнозами.
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