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Оригинальные исследования

Муковисцидоз, или кистозный фиброз поджелудоч�

ной железы, – это моногенное заболевание, вызван�

ное системной дисфункцией экзокринных желез.

Бронхолегочные изменения доминируют в клини�

ческой картине муковисцидоза, определяя прогноз

у 95 % больных. Этим обусловлена важность адекват�

ной оценки состояния дыхательной системы больно�

го и прогрессирования легочной патологии при му�

ковисцидозе. Поражение легких у взрослых больных

муковисцидозом характеризуется значительными из�

менениями в структуре легочной ткани и бронхиаль�

ного дерева, сформировавшимися в результате хро�

нической бактериальной инфекции и активного

нейтрофильного воспаления дыхательных путей. Од�

нако традиционные рентгенологические методы ис�

следования не позволяют точно определить характер

и степень структурных изменений [1–5].

В настоящее время самым достоверным методом

выявления соответствующих морфологических из�

менений в органах грудной клетки является компью�

терная томография (КТ). Для определения тяжести

и распространенности выявленных изменений бы�

ли разработаны шкалы количественной оценки ре�

зультатов КТ у больных муковисцидозом [3, 6–9].
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Summary

The aim of our study was to evaluate HRCT abnormalities in adult CF patients and to determine correlations between these findings and clinical,

exercise, lung function measurements and BMI, if any. 33 patients participated in the study. All patients had documented clinical and genotypic fea�

tures of CF as well as abnormal sweat test results. CT scans were scored using Bhalla scoring system. Body plethysmography, lung diffusion capaci�

ty, oxygen saturation (SpO2), 6�MWT, dyspnea (by Borgand MRC scale) and BMI were also evaluated. Bronchiectasis were observed in all the

patients (30 % mild, 46 % moderate, 24 % severe affecting 1–5 segments in 37 %, 6–9 segments in 37 %, and > 9 segments in 26 %) as well as peri�

bronchial wall thickening (mild in 88 %, moderate in 12 %), with bronchial involvement (up to the 4th generation in 40 %, up to the 5th in 37 %, up

to the 6th and more distal in 23 %) and mucus plugging were found in 54 % of patients. Less common abnormalities included sacculations or abscess�

es, bullae, emphysema and collapse (36, 18, 15 and 15 %, respectively). The overall HRCT score showed significant correlations to lung function,

BMI and SpO2, more closely to bronchiectasis and bronchial involvement. 6�minute distance, though correlating significantly with BMI and lung

function, had no correlation with HRCT findings. HRCT is a sensitive tool to evaluate morphologic pulmonary changes in CF patients.

Bronchiectasis and peribronchial wall thickening are the most common finding in CF adults. Extent of bronchiectasis and generations of bronchial

divisions involved correlated best with clinical, BMI and lung function measurements.

Key words: cystic fibrosis, high�resolution computed tomography, bronchiectasis, dornase alfa.

Резюме

Целью исследования стала количественная оценка результатов компьютерной томографии высокого разрешения (КТВР) органов груд�

ной клетки взрослых больных муковисцидозом, определение корреляционных связей полученных величин с антропометрическими

данными, показателями респираторной функции, физической работоспособностью и одышкой у этой группы больных. В исследовании

участвовали 33 пациента (15 мужчин и 18 женщин) в возрасте от 18 до 27 лет. У всех больных диагноз муковисцидоз был подтвержден

положительным потовым тестом и генетическим исследованием. Для оценки результатов КТВР использовали шкалу Балла (Bhalla).

В день проведения КТВР исследовали функцию внешнего дыхания (ФВД) методом бодиплетизмографии, диффузионную способность

легких, физическую работоспособность в ходе 6�минутного шагового теста (6�МШТ) и одышку (по шкалам Борга и МRC), а также из�

меряли рост, вес и индекс массы тела (ИМТ). У всех больных были выявлены бронхоэктазы (малые – в 30 %, средние – в 46 %, боль�

шие – 24 % случаев; преимущественно поражались 1–9�й сегменты: 1–5�й – в 36,5 %, 6–9�й – в 36,5 %, > 9 – в 27 % случаев), периб�

ронхиальная инфильтрация (малая – в 88 %, средняя – в 12 % случаев) с поражением бронхов до 4–6�й генерации (до 4�й – в 39,5 %, до

5�й – в 36,5 %, до 6�й – в 24 % случаев) и формированием мукоидных пробок в 1–9�м сегментах у 54 % больных. При этом бронхоген�

ные кисты и абсцессы, буллы, эмфизема и ателектазы легких имели место у значительно меньшего числа пациентов (36, 18, 15 и 15 %

соответственно). Суммарная оценка изменений КТВР достоверно коррелировала с ИМТ, показателями респираторной функции и са�

турации O2, при этом наиболее сильные корреляционные связи были выявлены между количеством бронхоэктазов и уровнем пора�

жения бронхиального дерева и показателями ФВД, клиническими и антропометрическим характеристиками больных. Результаты

6�МШТ, имеющие высокую степень корреляции с ИМТ и показателями ФВД, не зависели от изменений на КТВР. Количественная

шкала КТВР позволяет определить степень структурных изменений бронхов и легких у взрослых больных муковисцидозом, при этом

наиболее часто у них встречаются бронхоэктазы и перибронхиальная инфильтрация. Количество бронхоэктазов и уровень поражения

бронхиального дерева в наибольшей степени коррелируют с клиническими, антропометрическими и функциональными показателями.

Ключевые слова: муковисцидоз, компьютерная томография высокого разрешения, бронхоэктазы, дорназа альфа.
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Проведенное в 2004 г. в Роттердаме исследование

с участием 3 независимых рентгенологов продемон�

стрировало полную воспроизводимость основных

шкал (Кастиль, Броди, Хелбих, Сантамария и Бал�

ла). Количественная шкала структурных изменений,

выявленных с помощью КТ, позволяет оценить

функциональное и клиническое значение этих мор�

фологических изменений при муковисцидозе.

Таким образом, целью исследования стала коли�

чественная оценка результатов КТ органов грудной

клетки взрослых больных муковисцидозом, опреде�

ление корреляционных связей полученных величин

с антропометрическими данными, показателями рес�

пираторной функции, физической работоспособ�

ностью и одышкой у этой группы больных.

Материалы и методы

Пациенты

В исследовании участвовали 33 пациента – 15 муж�

чин и 18 женщин от 18 до 27 лет (средний возраст –

21,1 ± 2,7 года) с индексом массы тела 18,2 ±

2,6 кг/м2. Диагноз муковисцидоз был установлен на

основании клинических критериев и подтвержден

положительным потовым тестом и / или генетичес�

ким исследованием. У 9 человек мутация deltaF508

находилась в гомозиготном положении, у 16 – в ге�

терозиготном положении, у 8 определялись другие

мутации.

Критерием включения в исследование была кли�

ническая стабильность состояния: не наблюдалось

изменений клинических симптомов, или пациент

прошел активный курс терапии за 2 нед. до функци�

онального исследования, при этом и объем форси�

рованного выдоха за 1�ю с (ОФВ1) составлял ≥ 90 %

от лучших значений за последние 12 мес. Ингаляции

β2�агонистов короткого действия или антихолинер�

гических препаратов отменяли за 6 ч до исследова�

ния, а β2�агонистов длительного действия – за 24 ч.

КТ органов грудной клетки

КТ органов грудной клетки проводилась на 1�слой�

ном спиральном компьютерном томографе Siemens
Somatom Emotion (Германия). Сканирование выпол�

нялось на глубоком вдохе пациента с толщиной сре�

за 5 мм в спиральном режиме томографирования,

а также с толщиной среза 2 мм в последовательном

режиме (КТ высокого разрешения – КТВР) для бо�

лее точной визуализации бронхоэктатических и эм�

физематозных изменений.

Структуру легочной ткани оценивали в легочном

окне (ширина – 1 200 Ед. Х., уровень – 600 Ед. Х.).

Оценка структуры средостения проводилась в сре�

достенном окне (ширина – 400 Ед. Х., уровень –

40 Ед. Х.).

Компьютерные томограммы каждого пациента

оценивались в баллах на основании выраженности

и распространенности 9 рентгеноморфологических

признаков, к которым относятся бронхоэктазы (их

выраженность, количество и генерация пораженных

бронхов), перибронхиальная инфильтрация, муко�

идные пробки, бронхогенные кисты или абсцессы,

буллы, эмфизематозные изменения, а также ателек�

таз или консолидация. Максимальное количество

баллов, которое может быть присвоено пациенту,

составляет 25 (табл. 1).

Выраженность бронхоэктатических изменений

оценивалась путем измерения размера просвета брон�

ха и сопоставления этого размера с диаметром соотве�

тствующей этому бронху ветви легочной артерии.

Аналогичным образом измерялась перибронхиальная

инфильтрация, толщина стенки бронха сопоставля�

лась с диаметром ветви легочной артерии. Легкая сте�

пень выраженности бронхоэктатических изменений

(1 балл) присваивалась, если диаметр просвета бронха

был больше, но не превышал 2 диаметра соответству�

ющей ветви легочной артерии. Умеренная выражен�

ность (2 балла) присваивалась, если диаметр просвета

бронха составлял 2 или 3 диаметра сопутствующей

ветви легочной артерии. Тяжелая степень выражен�

ности бронхоэктатических изменений (3 балла) при�

сваивалась, если диаметр просвета бронха превышал

диаметр сопутствующей артерии в 3 раза.

Выраженность перибронхиальной инфильтрации

считали легкой (1 балл), если толщина стенки брон�

ха была равна диаметру сопутствующей ветви легоч�

ной артерии. Умеренной выраженность периброн�

хиальной инфильтрации (2 балла) была, если

толщина стенки бронха в 2 раза превышала диаметр

сопутствующего сосуда. При тяжелой степени выра�

Таблица 1
Шкала количественной оценки компьютерных томограмм органов грудной клетки больных муковисцидозом

Структурные изменения 0 1 балл 2 балла 3 балла

Бронхоэктазы Нет Малые (диаметр несколько больше Средние (2–3 диаметра Большие (> 3 диаметров

или сопоставим с сопутствующим сопутствующего сосуда) сосуда)

сосудом)

Перибронхиальная инфильтрация Нет Малая (утолщение стенки равно Средняя (2 диаметра Большая (> 2 диаметров

диаметру сопутствующего сосуда) сопутствующего сосуда) сопутствующего сосуда)

Количество бронхоэктазов Нет 1–5 сегментов 6–9 > 9

Количество мукоидных пробок Нет 1–5 сегментов 6–9 > 9

Мешотчатые бронхоэктазы или абсцессы Нет 1–5 сегментов 6–9 > 9

Генерация пораженных бронхов Нет До 4�й генерации До 5�й генерации До 6�й или дистальнее

Количество булл Нет 1�сторонние (< 4) 2�сторонние (< 4) > 4

Эмфизема Нет 1–5 сегментов > 5 –

Ателектазы Нет Субсегментарный Сегментарные или долевые –
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женности перибронхиальной инфильтрации (3 бал�

ла) толщина стенки бронха более чем в 2 раза превы�

шала диаметр сопутствующего сосуда.

В случае когда бронхоэктатические изменения

и перибронхиальная инфильтрация имеют неодина�

ковую выраженность в различных участках легких,

оценка основывается на наиболее часто встречаю�

щихся изменениях. Например, если перибронхиаль�

ная инфильтрация в одном из сегментарных бронхов

оценивается как умеренная, а в остальных сегмен�

тарных бронхах как легкая, итоговая оценка соответ�

ствует легкой степени (1 балл).

Мукоидные пробки оценивались как тубулярные

или округлые структуры на аксиальных томографи�

ческих срезах и дифференцировались с ветвями ле�

гочной артерии, которые расположены рядом с со�

путствующим бронхом.

Распространенность бронхоэктатических измене�

ний, мукоидных пробок, мешотчатых бронхоэктазов

и абсцессов оценивалась по количеству вовлеченных

бронхолегочных сегментов: 1–5 сегментов – 1 балл,

6–9 сегментов – 2 балла, > 9 сегментов – 3 балла.

Распространенность патологического процесса так�

же определяли на основании генерации пораженных

бронхов. Главные бронхи считались бронхами 1�й

генерации. Бронхоэктатический процесс и располо�

жение мукоидных пробок в 4�й генерации бронхи�

ального дерева оценивались в 1 балл, локализация

патологического процесса в 5�й генерации бронхов –

в 2 балла. При распространении патологического

процесса дистальнее 5�й генерации бронхов присва�

ивались 3 балла.

Буллезные изменения анализировали на основа�

нии общего количества булл на компьютерной то�

мограмме: ≤ 4 буллы при 1�стороннем процессе –

1 балл, ≤ 4 буллы в обоих легких – 2 балла, > 4 бул�

лы – 3 балла. Дифференциальная диагностика бул�

лезных изменений и бронхогенных кист проводи�

лась на основании периферической локализации

булл и их широкого контакта с плеврой.

Эмфизематозные изменения оценивали следую�

щим образом: при вовлечении ≤ 5 бронхолегочных

сегментов – 1 балл, > 5 сегментов – 2 балла.

В ходе исследования также определяли степень

ателектатических изменений в легких: субсегмен�

тарный ателектаз – 1 балл, сегментарный или доле�

вой ателектаз – 2 балла.

Функциональные методы исследования

Исследование легочной функции, включающее в себя

спирометрию, общую бодиплетизмографию и изме�

рение диффузионной способности легких, проводи�

лось одним и тем же специалистом функциональной

диагностики в утренние часы. Всем пациентам были

даны стандартные инструкции.

Спирометрические и бодиплетизмографические

исследования, а также измерение диффузионной

способности легких выполняли в соответствии с ре�

комендациями Американского торакального обще�

ства (ATS) [10] на оборудовании MasterScreen�Body
(Erich Jaeger, Германия). Для определения форсиро�

ванной жизненной емкости легких (ФЖЕЛ) делали

следующий маневр: быстрый максимально глубокий

вдох от функциональной остаточной емкости легких

(ФОЕ) до общей емкости легких (ОЕЛ) и затем без

задержки дыхания – форсированный выдох до оста�

точного объема легких (ООЛ). Анализировали сле�

дующие параметры: ФЖЕЛ, объем форсированного

выдоха за 1�ю с (ОФВ1), ОФВ1 / ФЖЕЛ, СОС25–75

(форсированный экспираторный поток между 25

и 75 % ФЖЕЛ), ЖЕЛ (жизненная емкость легких),

ОЕЛ, ООЛ, ООЛ / ОЕЛ, ФОЕ, ИЕЛ (инспираторная

емкость легких), РОвыд. (резервный объем выдоха),

DLco (диффузионная способность легких), DLco / Va

(удельная диффузия), которые выражались в про�

центах от должных величин (%долж.), рассчитанных

по формулам Европейского сообщества угля и ста�

ли [11].

Для определения физической работоспособности

использовали 6�минутный шаговый тест (6�МШТ).

Толерантность оценивали по расстоянию, пройден�

ному за данный интервал времени (S6MWT). Для рас�

чета должных значений применяли формулу, пред�

ложенную P.L.Enright и D.L.Sherrill [12].

Выраженность одышки при нагрузке определяли

по шкале Борга, в повседневной деятельности – по

шкале МRC.

Статистический анализ

Данные представлены как среднее значение ± стан�

дартное отклонение (M ± SD). Чтобы выявить взаи�

мосвязь показателей компьютерной томографии

и респираторной функции, физической работоспо�

собности и тяжести одышки, использовали метод

Спирмена. Доверительный интервал (ДИ) > 95 %

считали статистически достоверным. Статистичес�

кий анализ проводили с помощью программы

Statistica, версия 6.0.437.0, StatSoft, Inc.

Результаты

КТ органов грудной клетки

У всех больных были выявлены бронхоэктазы (ма�

лые – в 30 %, средние – в 46 %, большие – в 24 %

Рис. 1. Большие бронхоэктазы в средней и нижних долях легких



Амелина Е.Л. и др. Количественная оценка результатов КТ высокого разрешения у взрослых больных муковисцидозом

62 Пульмонология 1’2009

случаев) с преимущественным поражением 1–9 сег�

ментов: 1–5 сегментов – в 36,5 %, 6–9 сегментов –

в 36,5 %, > 9 – в 27 % (рис. 1). Обнаруживалась пе�

рибронхиальная инфильтрация (малая – в 88 %,

средняя – в 12 % случаев; рис. 2) с поражением брон�

хов до 4–6�й генераций (до 4�й генерации – в 39,5 %

случаев, до 5�й – в 36,5 %, до 6�й генерации и дис�

тальнее – в 24 %) и формированием мукоидных про�

бок в 1–9�м сегментах у 54 % больных (рис. 3). При

этом мешотчатые брохоэктазы и абсцессы (рис. 4),

буллы (рис. 5), эмфизема и ателектазы легких имели

место у значительно меньшего числа больных (36,

18, 15 и 15 % соответственно), как показано в табл. 2.

Суммарная оценка изменений, выявленных посред�

ством КТВР, составила 8,36 ± 2,63 балла.

Функциональные методы исследования

У всех больных были выявлены нарушения вентиля�

ционной способности легких по обструктивному ти�

пу с ограничением скорости форсированного выдо�

ха различного генеза и увеличением воздушности

легких (табл. 3). Снижение диффузионной способ�

ности легких было выявлено в 55 % случаев (у 12 из

22 больных), в целом по группе показатель DLCO

уменьшился до 75,34 ± 24,94 %долж.. Снижение удель�

ной диффузии было выявлено в 14 % случаев (у 3 из

22 больных), в целом по группе падения показателей

DLCO / Va не было – 84,98 ± 16,78 %долж..

При оценке физической работоспособности с по�

мощью 6�МШТ было выявлено снижение толерант�

ности к физической нагрузке в 27 % случаев (у 9 из

33 больных). В среднем по группе пациенты прохо�

дили 681,5 ± 105,4 м (S6MWT = 87,0 ± 13,2 %долж.), при

этом степень одышки возрастала с 1,1 ± 1,6 балла до

3,3 ± 2,1 балла (по шкале Борга), а сатурация кисло�

родом крови (SaO2) уменьшалась с 96,0 ± 2,1 % до

91,6 ± 7,1 %.

У 21 больного (64 %) муковисцидозом одышка

появлялась при физических упражнениях или подъ�

еме в гору (1 балл по шкале MRC), а 10 больных

(30 %) считали, что из�за одышки они ходят медлен�

нее сверстников (2 балла по шкале MRC). Еще у 2 па�

циентов степень одышки варьировалась от средне�

тяжелой до тяжелой: 1 больной (3 %) вынужден был

останавливаться при ходьбе в обычном темпе по

ровной местности (3 балла по шкале MRC) и 1 боль�

ной (3 %) – после нескольких минут ходьбы (4 бал�

ла – по шкале MRC).

Взаимосвязь компьютерных и функциональных 
показателей

По результатам корреляционного анализа, наиболее

сильными связи были между количеством бронхо�

эктазов и уровнем поражения бронхиального дерева

и функциональными показателями, а также клини�

ческими и антропометрическими характеристиками

Таблица 2
Степень выраженности структурных изменений у взрослых больных муковисцидозом

Структурные изменения 0, абс. число (%) 1 балл, абс. число (%) 2 балла, абс. число (%) 3 балла, абс. число (%)

Бронхоэктазы – 10 (30) 15 (46) 8 (24)

Перибронхиальная инфильтрация – 29 (88) 4 (12) –

Количество бронхоэктазов – 12 (36) 12 (36) 9 (27)

Количество мукоидных пробок 15 (45) 12 (36) 12 (36) –

Мешотчатые бронхоэктазы или абсцессы 21 (64) 11 (33) 1 (3) –

Генерация пораженных бронхов – 13 (39) 12 (36) 8 (24)

Количество булл 27 (82) 4 (12) 2 (3) –

Эмфизема 28 (85) 5 (15) – –

Ателектазы 28 (85) 4 (12) 1 (33) –

Рис. 2. Малая и средняя степень прибронхиальной инфильтрации в верхней доле правого легкого. Поражение преимущественно на

уровне 2–4�й генераций ветвления

Рис. 3. Мукоидные пробки, заполняющих просветы бронхов и дистальное поражение бронхиального дерева в нижних долях легких

Рис. 4. Мешотчатые бронхоэктазы в верхней доле правого легкого. В заднем сегменте определяется уровень жидкости

Рис. 5. Буллы верхней доли правого легкого

Рис. 2 Рис. 3 Рис. 4 Рис. 5
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Оригинальные исследования

больных (табл. 4). Суммарная оценка изменений

КТВР достоверно коррелировала с индексом массы

тела (ИМТ), показателями респираторной функции

и SaO2. Результаты 6�МШТ, имеющие высокую

степень корреляции с ИМТ и функциональными по�

казателями (ранговая корреляция по Спирмену:

RИМТ = 0,55; р = 0,0009; RОФВ1 = 0,57; р = 0,0005;

RСОС25–75 = 0,59; р = 0,0003; RООЛ / ОЕЛ = –0,60;

р = 0,0002; RDLCO = 0,77; р = 0,00002; RDLCO / Va = 0,61;

р = 0,0077; RSaO2 = 0,54; р = 0,0012; RMRC = –0,41;

р = 0,0177), не зависили от изменений на КТВР.

Обсуждение

Преимущества КТВР перед традиционными рентге�

нологическими методами исследования позволяют

классифицировать наиболее значимые изменения

в структуре бронхов и легких больных муковисцидо�

зом. Были выделены 9 рентгеноморфологических

признаков. Это бронхоэктазы (их выраженность, ко�

личество и генерация пораженных бронхов), периб�

ронхиальная инфильтрация, мукоидные пробки,

бронхогенные кисты или абсцессы, буллы, эмфизе�

матозные изменения, а также ателектаз или консо�

лидация.

КТ позволяет обнаружить бронхоэктазы в тех

случаях, когда обычная рентгенография не выявляет

патологии [1–3]. Полученные результаты продемон�

стрировали, что к 18 годам бронхоэктазы той или

иной степени тяжести и распространенности появ�

ляются у всех больных муковисцидозом. Это наибо�

лее характерный вид морфологических изменений

у данной категории пациентов. В отличие от других

видов легочной патологии, при которых бронхоэкта�

зы имеют обратное развитие [13, 14], при муковис�

цидозе процесс их формирования необратим [15].

Такие категории поражения легких, как периброн�

хиальная инфильтрация, обусловленная воспали�

тельным процессом, мукоидные пробки, ателектаз

или консолидация, являются факторами риска фор�

мирования бронхоэктазов. То есть количество и расп�

ространенность бронхоэктазов являются важным

результирующим показателем поражения системы

дыхания за все время течения заболевания. Этот вы�

вод подтверждается достоверной корреляционной

связью между количеством бронхоэктазов и гене�

рацией пораженных бронхов с показателями брон�

хиальной проходимости (ОФВ1, ФЖЕЛ и МОС50).

Количество бронхоэктазов определяется общей тя�

жестью легочной патологии, которая тесно связана

с нутритивным статусом больного [16]. Это объяс�

няет достоверную корреляционную связь между

Таблица 3
Функциональные показатели у больных 

муковисцидозом

M ± SD 95%�ный ДИ

Возраст, лет 21,09 ± 2,74 20,12–22,06

Рост, см 167 ± 9 164–170

Вес, кг 51,0 ± 9,8 47,6–54,5

ИМТ, кг/м2 18,16 ± 2,59 17,24–19,08

ФЖЕЛ, %долж. 80,9 ± 23,8 72,5–89,4

ОФВ1, %долж. 61,1 ± 29,7 50,6–71,6

ОФВ1 / ФЖЕЛ, % 63,6 ± 12,7 59,1–68,2

СОС25–75, %долж. 34,1 ± 35,8 21,5–46,8

ФОЕ, %долж. 149,1 ± 35,9 136,4–161,8

ЖЕЛ, %долж. 82,8 ± 22,7 74,7–90,8

ОЕЛ, %долж. 122,6 ± 16,8 116,6–128,6

ООЛ, %долж. 241,4 ± 65,7 218,1–264,7

ООЛ / ОЕЛ, % 49,4 ± 11,7 45,2–53,6

РОвыд, %долж. 69,2 ± 30,6 58,1–80,2

ИЕЛ, %долж. 87,9 ± 25,3 78,8–97,0

DLCO, %долж. 75,3 ± 24,9 64,3–86,4

DLCO /VA, %долж. 85,0 ± 16,8 76,6–93,3

S6MWT, м 681 ± 105 644,09–718,82

S6MWT, %долж. 87,0 ± 13,2 82,3–91,6

Одышка до 6�МШТ, шкала Борга 1,2 ± 1,6 0,5–1,6

Одышка после 6�МШТ, шкала Борга 3,3 ± 2,1 2,5–4,0

SaO2 до 6�МШТ, % 96,0 ± 2,1 95,2–96,7

SaO2 после 6�МШТ, % 91,6 ± 7,1 89,1–94,2

Одышка, шкала MRC 1,5 ± 0,7 1,2–1,7

Таблица 4
Корреляционные связи между показателями КТ и функциональными параметрами

Показатели КТ ОФВ1 ФЖЕЛ МОС50 ООЛ ИМТ S6МWТ Одышка SaO2

Суммарные изменения,

выявленные посредством КТ –0,60 –0,51 –0,62 0,45 –0,46 NS NS –0,60

Бронхоэктазы NS NS –0,36 NS NS NS 0,36 NS

Перибронхиальная инфильтрация NS NS –0,52 NS NS NS 0,46 NS

Количество брохоэктазов –0,39 –0,42 NS NS –0,51 NS 0,44 –0,64

Количество мукоидных пробок –0,37 –0,38 –0,35 NS NS NS NS NS

Мешотчатые бронхоэктазы 

или абсцессы NS NS NS NS NS NS NS NS

Генерация пораженных бронхов –0,47 –0,39 –0,52 NS NS NS NS –0,63

Количество булл NS NS NS NS NS NS NS NS

Эмфизема NS NS NS NS NS NS NS NS

Ателектазы NS NS NS NS NS NS NS NS

Примечание: NS – статистическая значимость отсутствует.
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количеством бронхоэктазов и ИМТ. Кроме того,

формирование множества бронхоэктазов может быть

обусловлено высокой активностью воспалительного

процесса, и повышение уровня провоспалительных

цитокинов способно самостоятельно вызывать нару�

шение абсорбции в желудочно�кишечном тракте [17].

Так как нарушение дренажа бронхиального дере�

ва является основным патогенетическим фактором

развития легочной патологии при муковисцидозе,

чрезвычайно важной является количественная оцен�

ка распространенности мукоидных пробок. При

обычном рентгенологическом исследовании муко�

идные пробки определяются, если просвет бронха

значительно расширен, в противном случае их труд�

но отличить от среза кровеносного сосуда. КТВР

позволяет выявить мукоидные пробки в бронхах раз�

личного диаметра, что делает этот признак макси�

мально чувствительным к особенностям дренажа

бронхиального дерева. В проведенном исследовании

наличие мукоидных пробок было зарегистрировано

у 55 % больных. Сравнение с аналогичными пока�

зателями в центрах муковисцидоза Австрии [7], Да�

нии [18] и Канады [19]  (51, 79 и 60 % соответствен�

но) свидетельствует об успешности проводимой

муколитической терапии в исследуемой группе. В со�

ответствии с международными рекомендациями в ба�

зисную терапию пациентов включен препарат дорназа

альфа (Пульмозим, "Ф. Хоффманн�Ля Рош Лтд.",

Швейцария), который представляет собой генноин�

женерный вариант природного фермента человека

ДНКазы, расщепляющий внеклеточную ДНК и за�

метно уменьшающий вязкость мокроты при муко�

висцидозе. Распространенность мукоидных пробок

является обратимым показателем и может служить

критерием эффективности проводимой терапии. Этот

показатель значимо уменьшился в группе больных му�

ковисцидозом после лечения препаратом дорназа аль�

фа [20] и после включения в программу кинезитера�

пии упражнений общей физкультуры [21].

Следует отметить, что совсем небольшую долю

в общей структурной патологии занимает эмфизема –

5 %. Этот результат совпадает с показателями других

исследователей [7, 15, 18, 19] и заслуживает отдель�

ного упоминания, т. к. до сих пор существует гипер�

диагностика эмфиземы легких у больных муковисци�

дозом и часто этот диагноз ставится автоматически

после диагноза муковисцидоз. Скорее всего, проис�

ходит подмена понятий "гиперинфляция", которая

имеет место почти у всех взрослых больных муко�

висцидозом, и "эмфизема" (эмфизема – деструкция

эластического каркаса легочной ткани).

Полученные результаты продемонстрировали

достоверную корреляционную связь между уровнем

SaO2, степенью одышки по шкале MRC и количест�

вом и величиной бронхоэктазов. Патофизиологичес�

ки это может быть вызвано увеличением физиологи�

ческого мертвого пространства, которое происходит

у взрослых больных муковисцидозом на фоне роста

количества и размеров бронхоэктазов.

Отсутствие статистически достоверной взаимо�

связи структурных изменений КТВР и показателей

физической работоспособности в настоящем иссле�

довании противоречит данным J.D.Dodd et al. [19],

которые выявили тесную взаимосвязь физической

работоспособности больных муковисцидозом и из�

менений количественной шкалы КТВР, превыша�

ющую степень корреляционной зависимости от по�

казателей ФВД и ИМТ. Это расхождение вызвано,

скорее всего, тем, что в названном исследовании

физическая работоспособность оценивалась при по�

мощи велоэргометрии, а не 6�МШТ. В связи с доста�

точно высокой исходной работоспособностью мо�

лодых людей, больных муковисцидозом, 6�МШТ не

задает адекватной нагрузки, позволяющей выявить

соответствующие корреляции. D.R.Baldwin et al. [22]

также отмечают метод велоэргометрии как предпоч�

тительный тест физической работоспособности для

больных муковисцидозом, который хорошо корре�

лирует с клиническими и функциональными харак�

теристиками пациентов и может использоваться при

оценке прогноза заболевания [23, 24].

Заключение

Таким образом, количественная шкала КТВР позво�

ляет определить степень структурных изменений

бронхов и легких у взрослых больных муковисцидо�

зом, при этом наиболее часто у них обнаруживаются

бронхоэктазы и перибронхиальная инфильтрация.

Количество бронхоэктазов и уровень поражения

бронхиального дерева в наибольшей степени коррели�

рует с клиническими, антропометрическими и функ�

циональными характеристиками больных. В связи

с этим при выявлении бронхоэктазов неизвестной

этиологии необходимы диагностические мероприя�

тия для дифференциальной диагностики муковис�

цидоза – потовый тест и генетическое исследование.
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