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В статье представлена информация о выявляемости детей с 
муковисцидозом в г. Белгороде и Белгородской области. Обсле­
довано 24 ребенка в возрасте от 0 до 18 лет. В процессе проведён­
ной работы установлено, что ЭКГ-признаками (электрокардио­
графическими) лёгочного сердца были: нарушения ритма серд­
ца, нарушение процессов реполяризации, изменения в миокарде 
метаболического характера.
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Введение. М у к о в и с ц и д о з  -  о д н о  и з  с а м ы х  р а с п р о с т р а н е н н ы х  а у т о с о м н о - р е ц е с с и в н ы х  г е н е ­

т и ч е с к и х  з а б о л е в а н и й  с  т я ж е л ы м  т е ч е н и е м  и  в ы с о к и м  р и с к о м  л е т а л ь н о г о  и с х о д а  в  р а н н е м  д е т с к о м  

в о з р а с т е .  З а б о л е в а н и е  я в л я е т с я  в а ж н о й  м е д и к о - с о ц и а л ь н о й  п р о б л е м о й  б о л ь ш и н с т в а  с т р а н ,  в к л ю ч а я  

Р о с с и й с к у ю  Ф е д е р а ц и ю  ( Р Ф ) .  Р а н н я я  д и а г н о с т и к а  з а б о л е в а н и я  с  и с п о л ь з о в а н и е м  с о в р е м е н н ы х  м е т о ­

д о в  л е ч е н и я  в  с п е ц и а л и з и р о в а н н ы х  ц е н т р а х  п о з в о л я е т  п р е д о т в р а т и т ь  р а н н е е  п о я в л е н и е  о с л о ж н е н и й ,  

у л у ч ш и т ь  н у т р и т и в н ы й  с т а т у с  и  к а ч е с т в о  ж и з н и  р е б е н к а  с  м у к о в и с ц и д о з о м .

М у к о в и с ц и д о з  -  н а с л е д с т в е н н о е  з а б о л е в а н и е ,  х а р а к т е р и з у ю щ е е с я  с и с т е м н ы м  п о р а ж е н и е м  э к -  

з о к р и н н ы х  ж е л е з  ( в н е ш н е й  с е к р е ц и и )  и  п р о я в л я ю щ е е с я  т я ж е л ы м и  н а р у ш е н и я м и  ф у н к ц и й  о р г а н о в  

д ы х а н и я ,  ж е л у д о ч н о - к и ш е ч н о г о  т р а к т а  и  д р у г и х  о р г а н о в  и  с и с т е м  [ 4 ] .

П о  р а з л и ч н ы м  д а н н ы м  з а б о л е в а н и е  в с т р е ч а е т с я  с  ч а с т о т о й  о т  1 : 2 5 0 0  д о  1 : 8 0 0 0  н о в о р о ж д е н ­

н ы х ,  ч т о  с в и д е т е л ь с т в у е т  о  з н а ч и т е л ь н о й  р а с п р о с т р а н е н н о с т и  н о с и т е л ь с т в а  с о о т в е т с т в у ю щ е г о  г е н а .

Цель исследования :

1 .  О с в е т и т ь  в ы я в л я е м о с т ь  б о л ь н ы х  м у к о в и с ц и д о з о м  в  Б е л г о р о д е  и  о б л а с т и .

2 .  В ы я в и т ь  и з м е н е н и я  н а  э л е к т р о к а р д и о г р а м м е  ( Э К Г )  у  д е т е й  с  х р о н и ч е с к и м  л е г о ч н ы м  с е р д ц е м .

3 .  О ц е н и т ь  з н а ч е н и е  р а н н е й  д и а г н о с т и к и  и  с в о е в р е м е н н о  н а ч а т о г о  л е ч е н и я  д л я  с н и ж е н и я  

ч а с т о т ы  о б о с т р е н и я  б р о н х о л е г о ч н о г о  п р о ц е с с а  и  к о м п е н с а ц и и  р а з в и т и я  л е г о ч н о г о  с е р д ц а .

Материалы и методы: п р о в е д е н  р е т р о с п е к т и в н ы й  а н а л и з  2 4  а м б у л а т о р н ы х  к а р т  д е т е й ,  

н а х о д я щ и х с я  н а  д и с п а н с е р н о м  у ч е б е  у  п у л ь м о н о л о г а  О б л а с т н о г о  г о с у д а р с т в е н н о г о  б ю д ж е т н о г о  

у ч р е ж д е н и я  з д р а в о о х р а н е н и я  « Д е т с к а я  о б л а с т н а я  к л и н и ч е с к а я  б о л ь н и ц а »  ( О Г Б У З  « Д О К Б » ) .  У ч и т ы ­

в а л и с ь  п о л ,  в о з р а с т  р е б е н к а  н а  м о м е н т  у с т а н о в л е н и я  д и а г н о з а  « м у к о в и с ц и д о з » ,  а н а м н е с т и ч е с к и е  

д а н н ы е ,  к л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  з а б о л е в а н и я ,  р е з у л ь т а т ы  л а б о р а т о р н о - и н с т р у м е н т а л ь н ы х  м е т о д о в  

и с с л е д о в а н и я ,  ч а с т о т а  р а з в и т и я  о с л о ж н е н и й .

Результаты и обсуждение. Н а  с е г о д н я ш н и й  д е н ь  п о д  н а б л ю д е н и е м  н а х о д и т с я  2 4  б о л ь н ы х  

р е б е н к а .  И з  н и х  1 2  м а л ь ч и к о в  и  1 2  д е в о ч е к .  Э т о  г о в о р и т  о  т о м ,  ч т о  з а б о л е в а н и е  р а з в и в а е т с я  в  р а в н о й  

с т е п е н и  у  о б о и х  п о л о в  ( р и с .  1 ) .

С р а в н и т е л ь н а я  х а р а к т е р и с т и к а  з а б о л е в а е м о с т и  у  

м а л ь ч и к о в  и  д е в о ч е к

5 0 %  /  5 0 % □  М альчики

□  Д евочки

Рис. 1. Сравнительная характеристика заболеваемости у мальчиков и девочек

Н а  н а ч а л о  2 0 1 4  г .  с р е д н и й  в о з р а с т  б о л ь н ы х  с о с т а в и л  8  л е т .  Т р и  п а ц и е н т а ,  ч т о  с о с т а в и л о  1 2 , 5 % ,  

п р е в ы с и л и  1 5 - л е т н и й  в о з р а с т н о й  р у б е ж .
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В  р е з у л ь т а т е  н е о н а т а л ь н о г о  с к р и н и н г а  д и а г н о з  м у к о в и с ц и д о з  п о с т а в л е н  1 0  б о л ь н ы м ,  ч т о  с о ­

с т а в и л о  4 1 , 7 % -

В  О Г Б У З  « Д О К Б »  о б с л е д у ю т с я  в с е  д е т и  с  у п о р н ы м ,  т о р п и д н ы м  к  т р а д и ц и о н н о й  т е р а п и и  б р о н -  

х о о б с т р у к т и в н ы м  с и н д р о м о м ,  д в у х с т о р о н н и м и  х р о н и ч е с к и м и  б р о н х о л ё г о ч н ы м и  п р о ц е с с а м и ,  с  п н е в ­

м о н и я м и ,  о т л и ч а ю щ и м и с я  з а т я ж н ы м  т е ч е н и е м ,  в  о с о б е н н о с т и  с  в ы с е в о м  с и н е г н о й н о й  п а л о ч к и ,  а т е -  

л е к т а з и р о в а н и е м ,  д е т и  с  х р о н и ч е с к и м  с и н у с и т о м ,  п р е ж д е  в с е г о  с  п о л и п о з н ы м .

П и л о к а р п и н о в ы й  т е с т  п р о в о д и т с я  в с е м  б о л ь н ы м  с  с и н д р о м о м  н а р у ш е н н о г о  к и ш е ч н о г о  в с а с ы ­

в а н и я ,  п р и з н а к а м и  ц и р р о з а  п е ч е н и ,  п а ц и е н т а м  с  м е к о н и а л ь н ы м  и л е у с о м  и  е г о  э к в и в а л е н т а м и ,  д е т я м  

с  ч а с т ы м и  и  з а т я ж н ы м и  т е ч е н и я м и  о с т р о г о  р е с п и р а т о р н о г о  з а б о л е в а н и я  ( О Р З ) .  К а ж д ы й  п о л о ж и ­

т е л ь н ы й  п о т о в ы й  т е с т  п р о в о д и т с я  п о в т о р н о  с п е ц и а л ь н о  о б у ч е н н ы м  в р а ч о м  п у л ь м о н о л о г о м  [ 1 ] .

Н а и б о л ь ш е е  ч и с л о  п о л о ж и т е л ь н ы х  п и л о к а р п и н о в ы х  т е с т о в ,  п р о в е д ё н н ы х  в  г р у п п а х  р и с к а  п о  

м у к о в и с ц и д о з у ,  б ы л о  п о л у ч е н о  с р е д и  п а ц и е н т о в  с  б р о н х о о б с т р у к т и в н ы м  с и н д р о м о м  ( 1 2  ч е л о в е к  -  

5 0 % ) ,  к о т о р ы й  о т л и ч а л с я  п л о х о й  о б р а т и м о с т ь ю ,  у п о р с т в о м  т е ч е н и я ,  т р е б о в а л  п р о в е д е н и я  а н т и б а к т е ­

р и а л ь н о й  т е р а п и и .  У  э т и х  д е т е й  п о д о з р е н и е  н а  м у к о в и с ц и д о з  в о з н и к л о  в  с в я з и  с  з а т я ж н ы м  т е ч е н и е м  

О Р З ,  о с л о ж н и в ш и м с я  б р о н х и т о м .

У  4  и з  н и х  ( 1 6 , 7 % )  б р о н х о о б с т р у к т и в н ы й  с и н д р о м  с о ч е т а л с я  с о  с т е а т о р е е й .

У  1 0  д е т е й  ( 4 1 , 7 % )  о с н о в а н и е м  д л я  п р о в е д е н и я  п о т о в о г о  т е с т а  б ы л и  п р и з н а к и  э к з о к р и н н о й  

п а н к р е а т и ч е с к о й  н е д о с т а т о ч н о с т и :  с т е а т о р е я ,  у ч а щ е н н ы й ,  о б и л ь н ы й ,  з л о в о н н ы й  с т у л ,  о т с у т с т в и е  

д о л ж е н с т в у ю щ и х  в о з р а с т н ы х  п р и б а в о к  м а с с ы .  И з  н и х  у  3  б о л ь н ы х  п р и з н а к и  э к з о к р и н н о й  н е д о с т а ­

т о ч н о с т и  с о ч е т а л и с ь  с  ф и б р о з о м  п е ч е н и ,  у  1  -  с  м е к о н и а л ь н ы м  и л е у с о м .

2  р е б е н к а  ( 8 , 3 % )  п е р е е х а л и  в  Б е л г о р о д с к у ю  о б л а с т ь  с  у ж е  у с т а н о в л е н н ы м  д и а г н о з о м .

У  1 2  ( 5 0 % )  д е т е й  о б с л е д о в а н и е  н а  с о д е р ж а н и е  э л е к т р о л и т о в  в  п о т о в о й  ж и д к о с т и  б ы л о  п р о в е ­

д е н о  в  с в я з и  с  р а с п р о с т р а н ё н н ы м  г н о й н ы м  б р о н х о л е г о ч н ы м  п р о ц е с с о м .  У  в с е х  д е т е й  с  п р и з н а к а м и  

п а н к р е а т и ч е с к о й  н е д о с т а т о ч н о с т и  д и а г н о з  б ы л  у с т а н о в л е н  в  р а н н е м  в о з р а с т е  ( р и с .  2 ) .

П р е о б л а д а ю щ а я  с и м п т о м а т и к а  н а  м о м е н т  у с т а н о в л е н и я  

д и а г н о з а

5 0  %

50
,  5 0  % ------------- 4 1 , 7 - % -

Я ш - 8 , 3  %

□  Бронхообструктивны й  
синдром

□  Э кзокринная  
недостаточность

□  Д руги е  признаки  
п о р аж ен ия Ж КТ

0

Рис. 2. Преобладающая симптоматика на момент установления диагноза

К  с о ж а л е н и ю ,  г о в о р и т ь  о  р а н н е й  д и а г н о с т и к е  м у к о в и с ц и д о з а  н е  п р и х о д и т ь с я  т а к  к а к  у  5  д е т е й ,  

( 2 0 , 8 % )  д и а г н о з  б ы л  у с т а н о в л е н  в  в о з р а с т е  с т а р ш е  3  л е т  ( т а б л .  1 ) ,  1  п а ц и е н т  б ы л  с т а р ш е  1 5  л е т  ( 4 , 2 % ) .  

В  к л и н и ч е с к о й  к а р т и н е  у  э т и х  б о л ь н ы х  в е д у щ и м  я в л я л с я  х р о н и ч е с к и й  б р о н х о л е г о ч н ы й  п р о ц е с с .  

Н у т р и т и в н ы й  с т а т у с  с т р а д а л  в  м е н ь ш е й  с т е п е н и  ( р и с .  3 ) .

Таблица 1

Распределение больных муковисцидозом по сроку диагностики заболевания

Возраст больных

По скринингу До 3 лет 3-15 лет Старше 15 лет Всего

Количество больных 10 (41,7%) 8 (33,3%) 5 (20,8%) 1 (4,2%) 24 (100%)
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В о з р а с т  д е т е й  н а  м о м е н т  у с т а н о в л е н и я  
д и а г н о з а

4,296
■При скрининге 
■Доз-хлет
О От з-х до 15 лет 
□Старше 15 лет

Рис. 3. Возраст детей на момент установления диагноза

П и л о к а р п и н о в ы й  т е с т  п р о в о д и л с я  с  п о м о щ ь ю  а н а л и з а т о р а  " Н а н о д а к т " .  Р е з у л ь т а т ы  б ы л и  х о ­

р о ш о  с о п о с т а в и м ы .  П р и б о р  п о з в о л я е т  п р о и з в о д и т ь  д и а г н о с т и к у  м у к о в и с ц и д о з а  в  п е р в ы е  д н и  ж и з н и .  

У н и к а л ь н а я  м е т о д и к а  а н а л и з а  и с к л ю ч а е т  о т д е л ь н у ю  ф а з у  с б о р а  п о т а  и  п о з в о л я е т  п р о в о д и т ь  а н а л и з  в  

т е ч е н и е  н е с к о л ь к и х  м и н у т .  П р е и м у щ е с т в о  д а н н о г о  м е т о д а  с о с т о и т  в  т о м ,  ч т о  д л я  п о л у ч е н и я  н а д е ж ­

н ы х  р е з у л ь т а т о в  т р е б у е т с я  н е б о л ь ш о е  к о л и ч е с т в о  п о т о в о й  ж и д к о с т и  ( т о л ь к о  3  м и к р о л и т р а  п о т а )  [ 1 ] .

В  с о в р е м е н н ы х  у с л о в и я х  д и а г н о с т и к а  с ч и т а е т с я  з а в е р ш ё н н о й  п о с л е  г е н е т и ч е с к о г о  и с с л е д о в а н и я .

Д л я  б о л е е  у г л у б л е н н о г о  о б с л е д о в а н и я  и  к о р р е к ц и и  л е ч е н и я  д е т и ,  б о л ь н ы е  м у к о в и с ц и д о з о м ,  

н а п р а в л я ю т с я  в  о т д е л е н и е  м е д и ц и н с к о й  г е н е т и к и  Р Д К Б  ( Р о с с и й с к а я  д е т с к а я  к л и н и ч е с к а я  б о л ь н и ц а )  

и  о т д е л е н и е  а л л е р г о л о г и и  и  п у л ь м о н о л о г и и  Н Ц  З Д  Р А М Н  ( Н а у ч н ы й  ц е н т р  з д о р о в ь я  д е т е й  Р о с с и й ­

с к о й  а к а д е м и и  м е д и ц и н с к и х  н а у к )  г .  М о с к в ы .

П р и  н е о б х о д и м о с т и ,  в  п е р и о д  о б о с т р е н и я  б р о н х о л ё г о ч н о г о  п р о ц е с с а  д е т и ,  б о л ь н ы е  м у к о в и с ­

ц и д о з о м  н а п р а в л я ю т с я  н а  с т а ц и о н а р н о е  л е ч е н и е  в  п е д и а т р и ч е с к о е  о т д е л е н и е  №  1  и  п е д и а т р и ч е с к о е  

о т д е л е н и е  №  2  О Г Б У З  « Д О К Б » ,  г д е  п р о х о д я т  п о л н о е  о б с л е д о в а н и е  и  л е ч е н и е  в  с о о т в е т с т в и и  с  т р е б о ­

в а н и я м и  м е д и к о - э к о н о м и ч е с к и х  с т а н д а р т о в .

С р е д и  д е т е й  с  м у к о в и с ц и д о з о м  с у щ е с т в е н н о  п р е о б л а д а л и  б о л ь н ы е  с о  с м е ш а н н ы м и  ф о р м а м и  з а ­

б о л е в а н и я :  2 3  р е б е н к а ,  ч т о  с о с т а в и л о  9 5 , 8 %  и  1  р е б е н о к  ( 4 , 2 % )  и м е л  к и ш е ч н у ю  ф о р м у  з а б о л е в а н и я .

У  2 - х  б о л ь н ы х  с о  с м е ш а н н о й  ф о р м о й  о т м е ч а л и с ь  п р и з н а к и  ц и р р о з а  п е ч е н и  с  ф о р м и р о в а н и е м  

п о р т а л ь н о й  г и п е р т е н з и и ,  у  3  д е т е й  и м е л  м е с т о  к л и н и ч е с к и  з н а ч и м ы й  х р о н и ч е с к и й  п о л и с и н у с и т .

П о ч т и  у  в с е х  д е т е й ,  н а х о д и в ш и х с я  п о д  н а б л ю д е н и е м ,  и м е л и с ь  п р и з н а к и  п о р а ж е н и я  б р о н х о л е ­

г о ч н о й  с и с т е м ы :  д л и т е л ь н ы й  н а в я з ч и в ы й  к а ш е л ь  ( 2 3  ч е л о в е к а  -  9 5 , 8 % ) ,  п е р к у т о р н о  л е г о ч н о й  з в у к  с  

к о р о б о ч н ы м  о т т е н к о м  ( 9  ч е л о в е к  -  3 7 , 5 % ) ,  а у с к у л ь т а т и в н о  в  л е г к и х  о т м е ч а л о с ь  ж е с т к о е  д ы х а н и е  

( 2 1  ч е л о в е к  -  8 7 , 5 % ) ,  е д и н и ч н ы е  х р и п ы  ( 6  ч е л о в е к  -  2 5 % ) .

Н а  р е н т г е н о г р а м м е  у  1 5  д е т е й ,  ч т о  с о с т а в и л о  6 2 , 5 % ,  о т м е ч а л о с ь  с о ч е т а н и е  п р и з н а к о в :  у с и л е ­

н и е  л е г о ч н о г о  р и с у н к а ,  п о в ы ш е н и е  в о з д у ш н о с т и  л е г о ч н ы х  п о л е й .  И з  н и х  у  2 - х  д е т е й  -  б р о н х о э к т а з ы ,  

у  2 - х  д е т е й  п о п е р е ч н и к  с е р д ц а  н е с к о л ь к о  р а с ш и р е н .

У  5  д е т е й ,  ч т о  с о с т а в и л о  2 0 , 8 % ,  и м е л и с ь  и з о л и р о в а н н ы е  п р о я в л е н и я  в  в и д е  у с и л е н и я  л е г о ч н о ­

г о  р и с у н к а .

Н а  р е н т г е н о г р а м м а х  у  4  д е т е й ,  ч т о  с о с т а в и л о  1 6 , 7 % ,  и з м е н е н и й  н е  в ы я в л е н о .

У  1  п а ц и е н т а  с  п р е и м у щ е с т в е н н о  к и ш е ч н о й  ф о р м о й  м у к о в и с ц и д о з а  п р и  г л у б о к о м  к л и н и ч е ­

с к о м  а н а л и з е  и  о б с л е д о в а н и и  м о ж н о  б ы л о  о т м е т и т ь  п о я в л е н и е  р е д к о г о  к а ш л я  с  в ы д е л е н и е м  с л и з и ­

с т о - г н о й н о й  м о к р о т ы  п р и  н а с л о е н и и  О Р З ,  п е р и о д и ч е с к и е  б о л и  в  ж и в о т е  и  п р и з н а к и  с т е а т о р е и .

К а ж д ы й  р е б ё н о к  с  м о м е н т а  п о с т а н о в к и  д и а г н о з а  н а б л ю д а е т с я  в р а ч о м  п е д и а т р о м  п о  м е с т у  ж и ­

т е л ь с т в а  и  п у л ь м о н о л о г о м  О Г Б У З  « Д О К Б » ,  к о т о р ы е  х о р о ш о  з н а к о м ы  с  о с о б е н н о с т я м и  т е ч е н и я  з а б о ­

л е в а н и я  у  д а н н о г о  б о л ь н о г о ,  н а х о д я т с я  в  х о р о ш е м  к о н т а к т е  с  е г о  р о д и т е л я м и  и  б л и ж а й ш и м  о к р у ж е ­

н и е м ,  м о г у т  о б ъ е к т и в н о  о ц е н и т ь  с о ц и а л ь н ы е  у с л о в и я  ж и з н и  и  м и к р о к л и м а т  с е м ь и  б о л ь н о г о ,  ч т о  в о  

м н о г о м  о п р е д е л я е т  у с п е х  п р о в о д и м о й  т е р а п и и  [ 2 ] .

К а ж д ы й  б о л ь н о й  п р и  с т а б и л ь н о м  с о с т о я н и и  н е  р е ж е  1  р а з а  в  к в а р т а л  п р и г л а ш а е т с я  н а  п р и ё м  

д л я  к л и н и ч е с к о г о  о б с л е д о в а н и я  и  к о н т р о л я  з а  п р а в и л ь н о с т ь ю  п р о в е д е н и я  б а з и с н о й  т е р а п и и .

П р и  с т а б и л ь н о м  с о с т о я н и и  б о л ь н о г о  и  о т с у т с т в и и  п р и з н а к о в  п р о г р е с с и р о в а н и я  з а б о л е в а н и я  

н е  р е ж е  2  р а з  в  г о д  п р о и з в о д и т с я  п а р а к л и н и ч е с к о е  о б с л е д о в а н и е  [ 6 ] :

-  к л и н и ч е с к и й  а н а л и з  к р о в и  с  о п р е д е л е н и е м  к о л и ч е с т в а  т р о м б о ц и т о в ,  д л и т е л ь н о с т и  к р о в о ­

т е ч е н и я ,  с в ё р т ы в а е м о с т и  к р о в и ,  п р о т р о м б и н о в о г о  и н д е к с а ,  г л ю к о з а  к р о в и ,  о б щ и й  а н а л и з  м о ч и ,  к о -  

п р о л о г и я ;

-  б и о х и м и ч е с к и е  и с с л е д о в а н и я  -  п р о т е и н о г р а м м а ,  м е з е н х и м а л ь н ы е  и  п е ч ё н о ч н ы е  п р о б ы ,  

а м и л а з а ;
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-  уровень иммуноглобулинов, в т.ч. специфические IgE к Aspergillus, ЦИК (циркулирующие 
иммунные комплексы);

-  бактериологическое исследование мокроты на флору (с количественной оценкой и анти- 
биотикограммой), а также люминесцентная микроскопия и посев на микобактерии туберкулёза;

-  исследование функции внешнего дыхания с проведением фармакологических тестов, 
определение сатурации кислорода;

-  УЗИ (ультразвуковое исследование) органов брюшной полости;
-  рентгенограмма органов грудной клетки;
-  фиброгастродуоденоскопия;
-  ЭКГ, ЭХО-КГ (эхокардиография).
По показаниям осуществляется компьютерная томография лёгких, пневмосцинтиграфия, а 

при показателях ОФВ1<50% (объем форсированного выдоха за 1 с) -  остеоденситометрия.
На основании результатов клинико-лабораторного исследования оценивается состояние ре­

бёнка, при необходимости проводится коррекция базисной терапии, осуществляется контроль за со­
блюдением ранее полученных рекомендаций по питанию, правильному применению ферментов, 
проведению ингаляций, кинезотерапии, аутогенного дренажа, пикфлоуметрии и.т.д.

Течение заболевания в основном определяется тяжестью бронхолёгочного процесса. Дети, 
требующие проведения внутривенной антибактериальной терапии госпитализируются в отделение 
сроком на 14, а при необходимости и более дней.

Так же, как и пять лет назад, отмечается преобладание высева из мокроты больных Staphylo­
coccus aureus (14 человек -  58,3%). В настоящее время увеличился процент высева Pseudomonas aer- 
oginosae, характеризующегося полирезистентностью к антибактериальным препаратам. С внедрени­
ем современных бактериологических идентификационных систем появилась возможность диффе­
ренцировки не только Pseudomonas aeruginosae, но и таких патогенов, как Burkholderia cepacia, Staph­
ylococcus mitus, грибы рода Candida, Enterobacter cloacae и т.д. [5].

Следует признать, что не последняя роль в распространении агрессивной флоры связана с от­
сутствием условий для разобщения больных в стационаре, куда больные госпитализируются как в 
случае обострения бронхолёгочного процесса, так и для проведения плановой внутривенной антибак­
териальной терапии. Инфузии антибактериальных препаратов на дому не получили широкого рас­
пространения, прежде всего в связи с неудовлетворительными социально-бытовыми условиями в се­
мьях и отсутствием законодательной базы (рис. 4)

Состав этиологически значимой микрофлоры

□  Pseudom onas  
aeroginosa

□  Staphylococcus aureus

□  Staphylococcus m itus

Рис. 4. Состав этиологически значимой микрофлоры

При анализе динамики клинической симптоматики у  больных обращало на себя внимание 
доминирование с возрастом бронхолёгочного процесса над хронической панкреатической недоста­
точностью. В связи с этим, у  некоторых детей сформировалось одно из осложнений заболевания -  
хроническое легочное сердце (у 8 детей, что составило 33,3%). Из них 2 ребенка имеют компенсиро­
ванную форму легочного сердца, 6 -  субкомпенсированную [3].

Формирование этого осложнения связано с частыми обострениями бронхообструктивного 
синдрома, высевом у  большинства детей Pseudomonas aeroginosae, а также с кислородной недоста­
точностью сердечной мышцы. В результате вышеизложенного можно сделать вывод, что в процессе 
течения заболевания происходит гипертрофия и дилатация правых отделов сердца. Это приводит к 
недостаточности кровообращения вследствие гипертензии малого круга кровообращения.
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П р и  о б с л е д о в а н и и  д е т е й  с  х р о н и ч е с к и м  л е г о ч н ы м  с е р д ц е м  и м е ю т с я  и з м е н е н и я  н а  Э К Г :

-  с и н у с о в ы е  т а х и -  и  б р а д и а р и т м и и  -  6 ;

-  п о в ы ш е н и е  э л е к т р и ч е с к о й  а к т и в н о с т и  п р а в о г о  п р е д с е р д и я  -  2 ;

-  п о в ы ш е н и е  э л е к т р и ч е с к о й  а к т и в н о с т и  л е в о г о  ж е л у д о ч к а  -  1 ;

-  в ы р а ж е н н ы е  н а р у ш е н и я  п р о ц е с с о в  р е п о л я р и з а ц и и  в  м и о к а р д е  -  1 ;

-  м и г р а ц и я  в о д и т е л я  р и т м а  -  1 ;

-  в а г о т о н и ч е с к и й  з у б е ц  Т  -  1 ;

-  и з м е н е н и я  в  м и о к а р д е  м е т а б о л и ч е с к о г о  х а р а к т е р а  -  1 .

Н а  Э Х О - К Г  э т и х  д е т е й :

-  г и п о д и н а м и ч е с к а я  р е а к ц и я  м и о к а р д а ;

-  ф а з а  о т н о с и т е л ь н о й  к о м п е н с а ц и и .

В с е  д е т и  п о л у ч а ю т  н е о б х о д и м у ю  т е р а п и ю ,  н а п р а в л е н н у ю  н а  у л у ч ш е н и е  д р е н а ж н о й  ф у н к ц и и  

б р о н х о в ,  к о р р е к ц и ю  н а р у ш е н и й  ж е л у д о ч н о - к и ш е ч н о г о  т р а к т а ,  а  т а к ж е  п р е п а р а т ы ,  п р е д н а з н а ч е н н ы е  

д л я  с н и ж е н и я  р и с к а  р а з в и т и я  и  к о р р е к ц и и  у ж е  и м е ю щ и х с я  о с л о ж н е н и й .

1 .  Т а к и м  о б р а з о м ,  м е р о п р и я т и я  п о  о к а з а н и ю  м е д и ц и н с к о й  п о м о щ и  д е т я м  с  м у к о в и с ц и д о з о м  в  г .  

Б е л г о р о д е  и  о б л а с т и  п о з в о л и л и  п о в ы с и т ь  в ы я в л я е м о с т ь  б о л ь н ы х  с  д а н н о й  п а т о л о г и е й .

2 .  У  д е т е й  с  х р о н и ч е с к и м  л е г о ч н ы м  с е р д ц е м  п р и  м у к о в и с ц и д о з е  н а  Э К Г  о т м е ч а ю т с я  п р и з н а к и  

н а р у ш е н и я  р и т м а  с е р д ц а ,  п р о ц е с с о в  р е п о л я р и з а ц и и ,  а  т а к ж е  и з м е н е н и я  в  м и о к а р д е  м е т а б о л и ч е с к о г о  

х а р а к т е р а .

3 .  В с л е д с т в и е  р а н н е й  д и а г н о с т и к и  и  с в о е в р е м е н н о  н а ч а т о г о  л е ч е н и я  у д а л о с ь  д о б и т ь с я  д л и т е л ь ­

н о й  р е м и с с и и ,  с н и з и т ь  ч а с т о т у  о б о с т р е н и й  б р о н х о л е г о ч н о г о  п р о ц е с с а  и  к о м п е н с и р о в а т ь  в  д а л ь н е й ­

ш е м  р а з в и т и е  л е г о ч н о г о  с е р д ц а .
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Вывод:

Литература

PULMONARY HEART DISEASE AS A COMPLICATION OF CYSTIC FIBROSIS 
CHILDREN BELGOROD
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The article provides information about the children’s detection 
with cystic fibrosis in Belgorod and Belgorod region. We tested 24 
children aged from 0 to 18 years. In the process of the work it was 
founded that ECG signs (electrocardiographic) pulmonary heart dis­
ease were: cardiac arrhythmias, impaired repolarization, changes in 
myocardial metabolic nature.l) Belgorod National 
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