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frequency of occurrence of depressive disorders in alcohol-dependent patients of a medical-labor dispensary. 
The structure of depressive disorders is also analyzed.

Keywords: alcohol dependence, depression, medical-labor dispensary.
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Реферат. Диагностику муковисцидоза (далее — МВ) у взрослых пациентов молодого возраста
с бронхоэктазами необходимо проводить при следующих фенотипических признаках: развитие пнев-
моторакса, хроническая колонизация в нижних дыхательных путях P. aeruginosa и S. aureus, сниже-
ние индекса массы тела, внелегочное поражение (кифоз позвоночника, патология органов желудочно-
кишечного тракта), локализация бронхоэктазов в верхних долях легких. Целесообразно повысить диа-
гностическую значимость расширенного генетического исследования, которому должна принадлежать 
решающая роль в диагностике МВ.
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Введение. Схожесть клинической симптоматики бронхолегочного поражения при МВ и других 

хронических заболеваниях органов дыхания, особенно с наличием бронхоэктазов, обусловливает необ-
ходимость дифференциальной диагностики. В настоящее время известно, что МВ далеко не всегда ди-
агностируется в детском возрасте, и такие пациенты получают симптоматическое лечение по поводу 
одного из проявлений заболевания [1, 4]. С 1970-х гг. прошлого столетия у взрослых, страдающих хрони-
ческими гнойными обструктивными заболеваниями легких, диагностируют МВ представленный недо-
статочно типичной клиникой в детстве. С конца 1980-х гг. диагностируется МВ, проявляющийся имен-
но во взрослом возрасте (их относят в группу пациентов с поздней манифестацией заболевания). В по-
следние десятилетия в связи с широким использованием антибиотикотерапии и физической реабилита-
ции клиническая картина как МВ, так и бронхоэктазии претерпела значительные изменения, что затруд-
няет диагностику [2, 4, 5]. В Беларуси с 2005 по 2016 гг. диагноз МВ впервые был установлен у 16 па-
циентов в возрасте от 18 до 36 лет, причем 13 из них наблюдались по поводу бронхолегочного процесса 
с бронхоэктазами. 

Цель работы — выявление отличительных фенотипических признаков у взрослых пациентов
с бронхоэктазами при наличии МВ и у пациентов с идиопатическими бронхоэктазами (не связанными 
с МВ) и совершенствование диагностического поиска МВ у взрослых в белорусской популяции. 

Материалы и методы. Обследовано 79 пациентов с бронхоэктазами (все пациенты проходи-
ли стационарное лечение в пульмонологическом отделении ГУ «РНПЦ пульмонологии и фтизиатрии» 
в 2012–2015 гг.), из числа которых были сформированы две группы. В 1-ю группу вошли 45 пациентов 
с идиопатическими бронхоэктазами: клинический диагноз — бронхоэктатическая болезнь (далее — 
БЭБ), среди них 20 мужчин и 25 женщин в возрасте 18–43 лет (медиана — 29 лет [23; 38] — Me [25; 
75 %]). Критериями включения в исследование являлись: наличие бронхоэктазов по данным компью-
терной томографии органов грудной полости высокого разрешения, неустановленная этиология бронхо-
эктазов, отрицательный потовый тест, возраст от 18 до 45 лет, манифестация бронхолегочного процесса 
в возрасте до 35 лет. 

Во 2-ю группу вошли 34 пациента (16 мужчин и 18 женщин) с подтвержденным МВ (на основании 
положительных результатов потового теста и генетического исследования) и наличием бронхоэктазов по 
данным компьютерной томографии высокого разрешения (возраст 18–35 лет, медиана — 23 года [20; 27]. 
Всем пациентам проводилось общеклиническое обследование, анализировались данные лабораторных, 
лучевых и инструментальных методов исследования.

Статистическая обработка результатов проведена при помощи программы Statistica 6.0. При 
описании относительных значений признаков вычислялись границы 95 % доверительного интервала 
(далее — ДИ). Для определения прогностической и диагностической ценности качественных признаков 
вычислялись отношение шансов (далее — ОШ). Принятым критическим уровнем значимости являлось 
p = 0,05.

Результаты и их обсуждение. При анализе клинической картины обострения бронхолегочного 
процесса у обследованных пациентов установлено, что у пациентов в обеих группах наблюдались сим-
птомы интоксикации (слабость, снижение аппетита, повышение температуры тела), а также имелись жа-
лобы на кашель с мокротой, одышку при физической нагрузке, у некоторых пациентов — на кровохар-
канье (таблица 1). 
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Как показано в таблице 1, анализ клинических проявлений обострения бронхолегочного процес-
са не показал различий по частоте симптомов у пациентов в анализируемых группах, за исключением 
трудно отделяемой вязкой мокроты, наличие данного признака не было характерно для пациентов с БЭБ 
(ОШ = 462,0 95 % ДИ 45,9–4648,3; p<0,0001).

Таблица 1. — Частота клинических признаков обострения  бронхолегочного процесса у пациентов с БЭБ 
и МВ

Клинические
симптомы

Пациенты с БЭБ, n = 45 Пациенты с МВ, n = 34
p

абс. % 95 % ДИ абс. % 95 % ДИ
Кашель с мокротой 45 100 – 34 100 – –
Трудно отделяемая 
вязкая мокрота 1 2 -2,1–6,5 33 97 91,4–102,7 <0,0001

Одышка при физической 
нагрузке 33 74 60,4–86,3 31 91 81,6–100,7 0,0799

Повышение температуры 
тела 36 80 68,3–91,7 24 71 55,2–85,9 0,4271

Слабость 35 78 65,6–89,9 29 85 73,4–97,2 0,5639
Снижение аппетита 39 87 76,7–95,6 30 88 77,4–99,0 1,0000
Кровохарканье 12 27 13,7–39,6 16 47 30,3–63,8 0,0956
Боль в суставах 5 11 1,9–20,3 1 3 -2,7–8,6 0,2286

Пневмоторакс в анамнезе имелся в 7 случаях у пациентов с МВ — 21 % (95 % ДИ 7,0–34,2) против 
1 из 45 (2 %) у пациентов с БЭБ (95 % ДИ -2,1–6,5), ОШ = 11,4 95 % ДИ 1,3–97,8; p = 0,0182.

По данным исследования функции внешнего дыхания в период ремиссии бронхолегочного про-
цесса у пациентов в обеих группах имелось умеренное снижение спирометрических показателей (таблица 2). 

Таблица 2. — Показатели функции внешнего дыхания у пациентов с БЭБ и МВ в фазе ремиссии
Показатели, % 

Ме [25 %; 75 %] Пациенты с БЭБ, n = 45 Пациенты с МВ, n = 34

ЖЕЛ 77 [58; 92] 68 [51; 96]
ОФВ1 68 [49; 95] 60 [32; 83]
МОС25 55 [33; 86] 48 [23; 60]
МОС50 46 [29; 82] 37 [14; 60]
МОС75 35 [22; 78] 27 [11; 67]

Примечания:
1 — ЖЕЛ — жизненная емкость легких.
2 — ОФВ1 — объем форсированного выдоха за 1 с.
3 — МОС25, 50, 75 — максимальная объемная скорость выдоха на уровне крупных, средних и мелких бронхов.

Не было выявлено значимых различий частоты нарушений легочной функции между группа-
ми. Так, нормальные показатели ЖЕЛ и ОФВ1 или их легкое снижение (ЖЕЛ >70 % и ОФВ1 >70 %) 
определялись у 25 пациентов с БЭБ (55 %, 95 % ДИ 41,0–70,1) и у 12 пациентов с МВ (35 %, 95 %  
ДИ 19,2–51,3), p = 0,0727. Резкое снижение основных показателей ФВД (ЖЕЛ <50 % и ОФВ1 <40 %) на-
блюдалось у 8 пациентов 1-й группы (22 %, 95 % ДИ 6,6–28,9) и у 10 пациентов 2-й группы (29 %, 95 % 
ДИ 14,0–44,7), p = 0,2819. 

По результатам микробиологического исследования мокроты на вторичную флору у 27 из 34 па-
циентов с МВ (79 %, 95 % ДИ 65,8–93,0) была выявлена хроническая колонизация P. aeruginosa против 
5 из 45 пациентов с БЭБ (11 %, 95 % ДИ 1,9–20,3), p<0,0001. У 15 из 34 пациентов с МВ определялся 
S. aureus (44 %, 95 % ДИ 27,4–60,8) против 4 из 45 с БЭБ (9 %, 95 % ДИ 0,6–17,2), p = 0,0004. У 5 пациентов 
с МВ были выявлены Acinetobacter spp. или Achromobacter spp. (15 %, 95 % ДИ 2,8–26,6) и не выявлены 
ни у одного пациента с БЭБ. Таким образом, наличие  колонизации P. aeruginosa (ОШ 30,8 ДИ 8,8–107,4; 
p<0,0001) и S. aureus (ОШ 8,0 ДИ 2,4–27,7; p = 0,0004) не было ассоциировано с БЭБ. В то же время у боль-
шего количества пациентов 1-й группы по сравнению со 2-й группой (44 %, 95 % ДИ 29,9–58,9 против 
18 %, 95 % ДИ 4,8–30,5; p = 0,0157) определялись другие возбудители в диагностических титрах, чаще 
всего комбинация нейссерии (Neisseria) и гемолитического стрептококка (Str. haemolyticus). Во 2-й группе 
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ни у одного пациента не определялось отсутствие этиологически значимых возбудителей, в то время как 
в 1-й группе у 36 % (95 % ДИ 21,6–49,5 %) пациентов при исследовании мокроты высевалась сапрофит-
ная флора (таблица 3). 

Таблица 3. — Микробный пейзаж нижних дыхательных путей у пациентов с БЭБ и МВ

Микрофлора
Пациенты с БЭБ, n = 45 Пациенты с МВ, n = 34

p
абс. % 95% ДИ абс. % 95% ДИ

P. aeruginosa 5 11 1,9–20,3 27 79 65,8–93,0 <0,0001
S. aureus 4 9 0,6–17,2 15 44 27,4–60.8 0,0004
Acinetobacter spp.
или Achromobacter spp.  0 0 – 5 15 2,8–26,6 –

Микробные ассоциации 2 4 -1,6–10,5 12 35 19,2–51,3 0,0006
Другие возбудители 20 44 29,9–58,9 6 18 4,8-30,5 0,0157
Сапрофитная флора 16 36 21,6–49,5 0 0 – –

При анализе данных компьютерной томографии органов грудной полости двусторонние брон-
хоэктазы были выявлены у 32 пациентов c МВ — 94 % (95 % ДИ 86,2–102,0) против 20 пациентов
с БЭБ — 44 % (95 % ДИ 29,9–58,9). Таким образом, наличие двусторонних бронхоэктазов было менее ха-
рактерно для БЭБ (ОШ 20,0 ДИ 4,3–93,7; p<0,0001). Бронхоэктазы в верхних долях легких определялись
у 31 пациента с МВ — 91 % (95 % ДИ 81,6–100,7) против 14 пациентов с БЭБ — 31 % (95 % ДИ 17,6–
44,6), следовательно, данный признак был также менее характерен для БЭБ (ОШ 59,8 ДИ 7,5–479,2; 
p<0,0001).

Медиана индекса массы тела (далее —ИМТ) у пациентов 1-й группы составила 21,0 кг/м2 [19,0; 
23,0] (Ме [25 %; 75 %]), у пациентов 2-й группы — 19,7 кг/м2 [17,0; 21,9], различия между группами 
не являлись статистически значимыми (pu = 0,2589 — U-критерий Манна–Уитни). Однако у пациентов 
с БЭБ по сравнению с пациентами с МВ реже наблюдалось снижение ИМТ (ОШ = 5,6 95 % ДИ 1,8–17,7; 
p = 0,0030), а также деформация концевых фаланг пальцев и ногтевых пластин — «часовые стекла» 
и «барабанные палочки» (ОШ = 115 95 % ДИ 14,0–952,6; p<0,0001), деформация костных структур по-
звоночника (кифоз) (ОШ = 6,0 95% ДИ 2,1–17,5; p = 0,0019) (таблица 4). 

Таблица 4. — Частота внелегочных клинических проявлений у пациентов с БЭБ и МВ

Клинические признаки
Пациенты с БЭБ, n = 45 Пациенты с МВ, n = 34

p
абс. % 95% ДИ абс. % 95% ДИ

Деформации концевых 
фаланг пальцев 
и ногтевых пластин 

8 18 6,7–28,9 33 97 91,4–102,7 <0,0001

Деформации  костных 
структур позвоночника (кифоз) 6 13 3,4–23,3 16 47 30,3–67,8 =0,0019

Снижение ИМТ 5 11 1,9–20,3 14 41 27,6–57,7 =0,0030
Хронический полипозный 
риносинусит 10 22 10,1–34,4 14 41 24,6–57,7 =0,0867

Хронический полипозный риносинусит встречался у 41 % пациентов с МВ (95 % ДИ 24,6–57,7) 
против 22 % (95 % ДИ 10,1–34,4) пациентов с БЭБ, различия не являлись статистически значимыми 
(ОШ = 2,4 95 % ДИ 0,9–6,5; p = 0,0867) (таблица 4).

Сравнивали частоту поражения органов желудочно-кишечного тракта (далее — ЖКТ) у пациен-
тов с БЭБ и МВ. Поражение печени, проявлениями которого являлись транзиторное повышение транс-
аминаз, бессимптомная гепатомегалия или гепатоспленомегалия, а также фиброз и цирроз, встречались 
у 14 пациентов с МВ (47 %) и только у 1 пациента с БЭБ (2 %): ОШ 34,7 95 % 4,28–282,1; p<0,0001. 
С БЭБ  не ассоциировано также поражение поджелудочной железы (рецидивирующий панкреатит, диа-
рея, стеаторея, недостаток жирорастворимых витаминов, нарушение толерантности к глюкозе, инсули-
нозависимый сахарный диабет): ОШ 344 95 % ДИ 46,0–5574,3; p<0,0001. В то же время конкременты
в желчном пузыре выявлялись у 7 пациентов с МВ (20 %, 95 % ДИ 7,0–34,2) и у 3 пациентов с БЭБ (7 %, 
95 % ДИ 19,6–551,0; p = 0,0903). 
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Таким образом, клиническая картина поражения бронхолегочной системы у пациентов с наличи-
ем бронхоэктазов, этиологически связанных с МВ, имеет много общих черт с бронхоэктатическим пора-
жением, не связанным с МВ (БЭБ) — наличие кашля с мокротой, одышка, симптомы интоксикации при 
обострении; кровохарканье; стойкие нарушения функции внешнего дыхания; хронический риносинусит. 

В то же время имелись клинико-лабораторные и рентгенологические признаки, которые встреча-
лись с различной частотой у пациентов с БЭБ и с МВ (не были ассоциированы с БЭБ): воспалитель-
ный бронхолегочный процесс с вязкой, трудно отделяемой мокротой и хронической колонизацией  
P. aeruginosa, S. aureus; развитие спонтанного пневмоторакса; патология со стороны органов ЖКТ: по-
ражение печени, поджелудочной железы (в т. ч. нарушение толерантности к глюкозе и инсулинозависи-
мый сахарный диабет); снижение ИМТ; костные деформации позвоночника (кифоз); деформации кон-
цевых фаланг пальцев и ногтевых пластин; двусторонние бронхоэктазы, наличие бронхоэктазов в верх-
них долях легких. 

Предложена следующая схема обследования взрослых пациентов с бронхоэктазами (при манифе-
стации бронхолегочного процесса до 35 лет) для исключения/подтверждения МВ: сбор анамнеза, уточ-
нение жалоб, клинический осмотр, лабораторное исследование крови (биохимический анализ — глюко-
за, щелочная фосфатаза, АЛТ, АСТ), микробиологическое исследование мокроты, компьютерная томо-
графия органов грудной полости высокого разрешения, УЗИ органов брюшной полости, консультации 
узких специалистов (врача-эндокринолога, врача-гастроэнтеролога); при выявлении как минимум одно-
го фенотипического признака, требующего исключения МВ, рекомендуется выполнение потового теста 
и в обязательном порядке расширенного комплексного генетического исследования с целью выявления 
мутаций гена трансмембранного регуляторного белка МВ (далее — МВТР).

Лабильность потового теста (возможность пограничных и отрицательных результатов при нали-
чии МВ, особенно при легких и  атипичных формах; положительные результаты при некоторых видах 
патологии, не связанной с МВ; необходимость 3-кратного повторения для получения интерпретируемо-
го результата) [4] делает целесообразным повышение диагностической значимости расширенного гене-
тического исследования (выявление 30 и более мутаций гена МВТР), которому должна принадлежать ре-
шающая роль в диагностике МВ. Данное исследование позволяет выявлять МВ более чем в 95 % воз-
можных случаев (что превышает возможности скринингового исследования), а также наличие носитель-
ства гена МВ, что может быть важно для пациентов молодого возраста с наличием бронхолегочной пато-
логии, планирующих рождение детей.

Клинический пример № 1
Пациентка N., 1992 г. р., проживающая в Минской области, поступила на стационарное ле-

чение в пульмонологическое отделение ГУ «РНПЦ пульмонологии и фтизиатрии» 23.05.2017 (кар-
та стационарного пациента № 1293). При поступлении предъявляла жалобы на кашель с труд-
но отделяемой гнойной мокротой, одышку при физической нагрузке. Из анамнеза: пациентка заму-
жем, имеет двоих малолетних детей. С детского возраста нечасто болела острыми бронхитами, од-
нократно пневмонией. В 2013 г. находилась на стационарном лечении в Минской областной кли-
нической больнице (далее — МОКБ), где после компьютерной томографии органов грудной поло-
сти был выставлен диагноз: бронхоэктатическая болезнь, двусторонние бронхоэктазы. В 2016 г. па-
циентка родила второго ребенка (преждевременные роды), сразу после родов самочувствие ухудши-
лось, была госпитализирована в пульмонологическое отделение МОКБ. Лечилась с диагнозом БЭБ, 
однако при выписке было рекомендовано провести генетическое исследование в ГУ «РНПЦ "Мать 
и дитя"» с целью исключения МВ. Результаты исследования: потовый тест — уровень хлоридов 49,5  
и 50,3 ммоль/л (пограничный результат). Генетическое исследование — компаундное гетерозиготное но-
сительство мутаций: del  F508 и 3849+10 Кbc гена МВТР. 

По данным объективного обследования: пациентка пониженного питания (ИМТ 17,0 кг/м3), име-
ются деформации концевых фаланг пальцев и ногтевых пластин по типу «барабанных палочек» и «ча-
совых стекол». В легких жесткое дыхание, сухие рассеянные хрипы. Общий и биохимический анализ 
крови, общий анализ мочи — в норме. При микробиологическом исследовании мокроты выделен зо-
лотистый стафилококк (S. аureus) в 108. На рентгенограмме органов грудной полости выявлены усиле-
ние и деформация легочного рисунка с обеих сторон, деформация рисунка за счет расширения просве-
тов бронхов, инфильтрации их стенок. По данным спирографического исследования определяются преи-
мущественно обструктивные нарушения легочной вентиляции: ЖЕЛ 81 %, ФЖЕЛ 78 %, ОФВ1 51 %, ин-
декс Тиффно 62 %, МОС25 34 %, МОС50 22 %, МОС75 23 %. Сатурация артериальной крови кислородом 
(SpO2) — 95%. 

Клинический диагноз: муковисцидоз (мутации del F508 и 3849+10 Кbc) без панкреатической недо-
статочности; хронический бронхолегочный процесс в виде двусторонних бронхоэктазов, пневмофибро-
за, хронический высев S. aureus, ДНI. 
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Таким образом, у пациентки с наличием двусторонних бронхоэктазов по результатам расширен-
ного генетического исследования впервые диагностирован МВ в возрасте 24 лет. Относительная частота 
встречаемости мутации del F508 (мутация II класса) — 55,9 %, мутации 3849+10 Кbc (мутация V клас-
са) — 1,8 %. 

Клинический пример № 2
Пациент N., 1980 г. р., проживающий в г. Минске, поступил на стационарное лечение в пульмоно-

логическое отделение УЗ «9-я ГКБ» 16.11.2016 (карта стационарного пациента № 23174). При поступле-
нии предъявлял жалобы на кашель с трудно отделяемой мокротой зеленого цвета, одышку, усиливающу-
юся при физической нагрузке. Пациент женат, детей не имеет. Из анамнеза: в детстве — частые бронхи-
ты с синдромом бронхиальной обструкции, в подростковом возрасте — пневмонии с затяжным течением 
1 раз в 2–3 года. В возрасте 30 лет при проведении бронхографии были выявлены диффузные бронхоэк-
тазы с обеих сторон, по поводу чего пациент периодически получал антибактериальную терапию (чаще 
в амбулаторных условиях). Госпитализирован в УЗ «9-я ГКБ» в связи с отсутствием положительной ди-
намики от амбулаторного лечения в течение 2-х недель. При объективном обследовании: пациент пони-
женного питания (ИМТ 18,2 кг/м2), имеются деформации концевых фаланг пальцев по типу «барабан-
ных палочек» и ногтевых пластин в виде «часовых стекол». В легких влажные разнокалиберные хрипы 
по всем легочным полям, ЧД 24–26 в мин. В общем анализе крови — умеренный лейкоцитоз без палоч-
коядерного сдвига, в биохимическом  анализе крови повышен уровень С-реактивного белка. При микро-
биологическом исследовании мокроты выделены P. aeruginosa и S. aureus в 106. На рентгенограмме ор-
ганов грудной полости выявлены эмфизема, пнемофиброз, усиление и деформация легочного рисунка 
с обеих сторон с расширением корней. На компьютерной томограмме органов грудной полости — эмфи-
зема, пневмофиброз, расширение просветов бронхов с деформацией и утолщением стенок бронхов с пе-
рибронхиальной инфильтрацией, наличием цилиндрических бронхоэктазов, частично заполненных со-
держимым. По данным спирографического исследования определяются выраженные нарушения легоч-
ной вентиляции: ЖЕЛ 62 %, ОФВ1 46 %, индекс Тиффно 59 %, МОС25 24 %, МОС50 17 %, МОС75 11 %. 
SpO2 95 %. Консультация гастроэнтеролога: хронический гастродуоденит; гепатопатия. Консультация 
лор-врача: хронический полипозный риносинусит.

Учитывая жалобы пациента, данные анамнеза, клинические проявления, было рекомендовано 
провести генетическое исследование в ГУ «РНПЦ “Мать и дитя”» с целью исключения МВ. Результаты 
исследования: потовый тест — уровень хлоридов 58,6 и 64,2 ммоль/л (пограничные значения). При гене-
тическом исследовании установлено носительство мутаций del F508 и IVS8-5T. Диагноз был установлен 
в январе 2017 г. в возрасте 36 лет. В последующем была выявлена азооспермия.

Клинический диагноз: Муковисцидоз (мутации del F508 и IVS8-5T) без панкреатической недоста-
точности; хронический бронхолегочный процесс в виде деформирующего бронхита, двусторонних брон-
хоэктазов, пневмофиброза, хронический высев P. aeruginosa и S. aureus. ДНI-II. Хронический гастроду-
оденит. Гепатопатия. Хронический полипозный риносинусит. Азооспермия.

У пациента с наличием двусторонних бронхоэктазов по результатам генетического исследования 
впервые диагностирован МВ в возрасте 36 лет. Относительная частота встречаемости мутации del F 508 
(мутация II класса) — 55,9 %, мутации IVS8-5T (V класса) — <1,0 %.

По данным некоторых исследователей, при сочетании мутаций IV–V и I–III классов доминирую-
щее влияние на фенотип часто оказывают «мягкие» мутации IV–V классов. У пациентов с «мягкими» му-
тациями частично сохранена функция МВТР белка, в результате возможны нормальные или погранич-
ные значения хлоридов пота, длительное сохранение легочной функции [3, 6].

Заключение. Дифференциальная диагностика бронхоэктазов, этиологически связанных с МВ,
и БЭБ у взрослых пациентов молодого возраста затруднена в связи со сходством многих клинических 
и функциональных проявлений со стороны бронхолегочной системы. При выявлении минимально одно-
го из диагностически значимых признаков (наличие вязкой, трудно отделяемой мокроты; хроническая 
колонизация в нижних дыхательных путях P. aeruginosa и/или S. aureus; развитие спонтанного пневмото-
ракса; патология печени и поджелудочной железы; снижение ИМТ; кифоз позвоночника; наличие «бара-
банных палочек» и «часовых стекол»; двусторонние бронхоэктазы с поражением верхних долей легких) 
требуется исключение МВ с обязательным (независимо от результатов потового теста) расширенным 
генетическим исследованием по выявлению мутаций гена МВТР, которое доступно в настоящее время 
и позволяет повысить точность диагностики МВ.

Литература
1. Гембицкая, Т. Е. Особенности фенотипа больных при поздней манифестации муковисцидоза / Т. Е. Гем-

бицкая, А. Г. Черменский, Т. Э. Иващенко // Муковисцидоз у детей и взрослых. Взгляд в будущее : сб. тез. XI Нац. 
конгр., Москва, 24–25 мая 2013 г. / Медико-генетический науч. центр Рос. АМН ; ред. Е. К. Гинтер. — М., 2013. —  
С. 13–14.



35

2. Гембицкая, Т. Е. Современное состояние проблемы муковисцидоза, перспективы лечения / Т. Е. Гембиц-
кая, Л. А. Желенина // Новые Санкт-Петербург. врачеб. ведомости. — 2000. — № 3. — С. 54–58.

3. Гено-фенотипические взаимосвязи у взрослых больных муковисцидозом / С. А. Красовский [и др.] //  
Астрахан. мед. журн. — 2013. — Т. 8, № 5. — С. 57–61.

4. Муковисцидоз. Современные достижения и актуальные проблемы : метод. рекомендации / Н. И. Капранов 
[и др.] ; под ред. Н. И. Капранова, Н. Ю. Каширской. — М. : ДокторДизайн, 2011. — 92 с.

5. Characterisation of the onset and presenting clinical features of adult bronchiectasis / P. T. King [et al.] // Respir. 
Med. — 2006. — Vol. 100. — P. 2183–2189.

6. Salvatore, F. Genotype-phenotype correlation in cystic fibrosis : The role of modifier genes / F. Salvatore, O. Scud-
iero, G. Castaldo // Am. J. Med. Genet. — 2002. — Vol. 111. — P. 88–95.

DIAGNOSIS OF CYSTIC FIBROSIS IN ADULT PATIENTS WITH BRONCHIECTASIS
Voitko T. A., Manovitskaya N. V.

Educational Establishment “Belarusian State Medical University”, Minsk, Republic of Belarus

Diagnosis of cystic fibrosis (CF) in adult young patients with bronchiectasis should be performed in the 
presence of the following phenotypic signs: development of pneumothorax, chronic colonization in the lower 
respiratory tract P. aeruginosa and S. aureus, decrease in body mass index, extrapulmonary damage (spinal 
kyphosis, gastrointestinal pathology), localization of bronchiectasis in the upper lobes of the lungs. It is advisable 
to increase the diagnostic significance of the extended genetic research, which must have a decisive role in the 
diagnosis of CF.

Keywords: cystic fibrosis, bronchiectasis, sweat test, genetic research.

ДИСФУНКЦИЯ СОСУДИСТОГО ЭНДОТЕЛИЯ 
У РЕЦИПИЕНТОВ ТРАНСПЛАНТАТОВ ПЕЧЕНИ И ПОЧКИ

Митьковская Н. П.1, Руммо О. О.2, Григоренко Е. А.1
1Учреждение образования «Белорусский государственный медицинский университет», г. Минск, Республика Беларусь;

2Республиканский научно-практический центр трансплантации органов и тканей учреждения здравоохранения 
«9-я городская клиническая больница», г. Минск, Республика Беларусь

Реферат. Обследовано 286 пациентов Республиканского центра трансплантации органов и тка-
ней — 163 реципиента, перенесших ортотопическую трансплантацию печени, и 123 пациента, пе-
ренесших трансплантацию почки. У реципиентов трансплантатов печени и почки обнаружено до-
стоверное стойкое повышение уровня метаболитов оксида азота и эндотелина-1. Пациенты, пере-
несшие трансплантацию почки, через 12 мес. после операции имели более высокий уровень моле-
кул межклеточной адгезии VCAM и Р-селектина по сравнению с реципиентами трансплантатов пече-
ни. Выявлено, что сохранение дислипидемии у реципиентов трансплантатов печени и почки в после-
операционном периоде можно рассматривать как персистирующий фактор кардиоваскулярного риска 
и эндотелиальной дисфункции.

Ключевые слова: реципиенты трансплантатов органов, эндотелиальная дисфункция, факторы 
кардиоваскулярного риска, осложнения иммуносупрессивной терапии.

Введение. Ежегодно публикуются результаты множества экспериментальных и клинических ра-
бот, посвященных роли эндотелиальной дисфункции в возникновении и прогрессировании заболеваний 
сердечно-сосудистой системы [1–5]. При длительном повреждающем воздействии гемодинамической 
перегрузки, гипоксии, интоксикации, воспаления происходит истощение и изменение функции эндоте-
лия, при которых ответом на обычные стимулы становятся вазоконстрикция, пролиферация элементов 
сосудистой стенки и тромбообразование. Кроме названных факторов эндотелиальную дисфункцию вы-
зывают дислипидемия, артериальная гипертензия (далее — АГ), вазоспазм, курение, гипергликемия и са-
харный диабет. Главными факторами, повреждающими эндотелий, являются факторы риска атероскле-
роза, которые реализуют свое повреждающее действие через усиление процессов оксидативного стрес-
са [2, 6, 7]. 

Изучение роли эндотелия в патогенезе сердечно-сосудистых заболеваний привело к пониманию, 
что эндотелий регулирует не только периферический кровоток, но и другие важные функции. Именно 
поэтому объединяющей стала концепция об эндотелии как о мишени для профилактики и лечения пато-
логических процессов, приводящих к прогрессированию атеросклеротического поражения сосудистой 
стенки и развитию кардиоваскулярных осложнений. 


