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S u m m a r y

The aim o f the m ulticentre study was to set up the national register and evaluate survival of patients with 

cystic fibrosis in Russia. Data were provided from  the six special cystic fibrosis clinics and were used fo r national 

register. Six hundred th irty  three patients (292 females and 341 males) were analysed.

One hundred eighty two patients were over 15 years (17%). In the beginning of the analysis, 107 patients 

(17%) were registered dead. Survival analysis has demonstrated that the mediana o f expectant life is 25 years. It 

has demonstrated tha t significant difference exists in expectation of life between sexes (p=0.045). The mediana 

of expectant life in men is 29 years, whereas this parameter in women is 22 years. Our data have confirm ed that 

cystic fibrosis is actual problem of pulmonology and isn’t only paediatrics problem  any more.

Р е з ю м е

Целями данного мул ьти центр о во го исследования были создание национального регистра и анализ 

выживаемости больных муковисцидозом в России. В данном исследовании приняли участие 6 центров, 

муковисцидоза, на основании их данных был сформирован регистр из 633 больных (292 больных женского 

пола и 341 мужского пола).

Общее число больных старше 15 лет составило 182 (28,75%) человека. На момент анализа умерли 

107 больных (17%). Анализ выживаемости показал, что медиана ожидаемой продолжительности жизни 

составила 25 лет. Было выявлено достоверное различие продолжительности жизни у мужчин и женщин 

(р=0,045). Медиана ожидаемой продолжительности жизни у мужчин составила 29 лет, тогда как у женщин 

аналогичный показатель составил 22 года. Таким образом, наши данные подтверждают, что муковисцидоз 

становится актуальной проблемой современной пульмонологии, переставая быть сугубо педиатрической 

проблемой.

В течение последних 30 лет в результате улучшения 
диагностики , поним ания и лечени я м уковисцидоза 
отм ечается  значительны й рост продолж ительности 
ж и зни  больны х при этом тяж елом  наследственном  
заболеван ии  [2 ,4 ,9,16]. Эти дости ж ен и я  привели к 
тому, что в настоящ ее время дети с муковисцидозом 
имею т хорош ий ш анс достичь взрослого возраста [14]. 
В 70— 80-е годы XX века в стран ах  Европы и Северной 
А мерики стали  активно развивать сеть специализиро ­
ванных центров муковисцидоза, которые обеспечивали 
цен трализован ное снабж ени е медикаментами, комп ­
лексны й подход, в основе которого леж и т взаим одей ­
ствие специалистов-профессионалов, и более активное 
лечение [12]. В этих  стран ах  сущ ествую т нацио ­
нальны е регистры  всех больны х муковисцидозом, что 
п озволяет вы явить динам ику вы ж иваем ости. Однако, 
поскольку методы диагностики , лекарственное обес ­
печение и охрана здоровья значительно различаю тся 
в разны х странах различаю тся и показатели продолжи ­
тельности ж и зн и  [15]. С равнение показателей вы ж и ­
ваем ости п озволяет вы явить страны с наиболее эф ­

ф ективной организацией ведения и разработать  опти ­
мальную  схему лечебно-реабилитационной помощи 
больным муковисцидозом. В России  на сегодняш ний 
день не сущ ествует единого регистра больных муковис ­
цидозом.

Ц ель наш его исследования —  создание националь ­
ного регистра и анализ вы ж иваем ости больны х м уко ­
висцидозом в России.

К 2000 г. в России было создано более 30 центров 
м уковисцидоза, географ ия которых представлена на 
рис.1. М ы обратились к коллегам , работаю щ им  в этих  
центрах, с просьбой принять активное участие в 
создании национального регистра. В ответ на наш у 
просьбу отклинулись всего 6 центров муковисцидоза: 
Ц ентр муковисцидоза взрослы х на базе Н И И  пульмо ­
нологии М 3  РФ , М осква (под руководством  акад. 
РА М Н  А .Г .Ч уча ли н а ), Республикан ский  центр муко ­
висцидоза, М осква (под руководством проф. Н .И .К ап ­
ранов а), С анкт-П етербургский центр м уковисцидоза 
(под руководством проф. Т.Е.Гембицкой), Ц ентр муко­
висцидоза на базе областной детской  клинической



Рис.1. География центров муковисцидоза в России.

Кружками обозначены центры м уковисцидоза, закрашенными кружками — центры 

м уковисцидоза, принявш ие участие в исследовании.

больницы, Омск (под руководством Е.Л.Титовой), Центр 
помощи детям-инвалидам с муковисцидозом “Терпение” 
(О .А.Соколова) и детская клиническая больница №  1 
(зав.отделением И.К.Амерова) Ярославль (см.рис.1).

Все больные были вклю чены в базу  данных, на 
основе которой и ф орм ировался национальный ре ­
гистр. Н екоторы е из пациентов состояли на учете в 
нескольких центрах, в этом случае они были вклю че ­
ны однократно. Кроме того, были исклю чены больные, 
данные которы х не могли быть подвергнуты анализу 
(не содерж али дату рож дения и /и л и  дату однократ ­
ного визита). Д иагноз муковисцидоза был установлен 
на основании семейного анам неза, клинико-рентгено ­
логических данных, уровня хлоридов пота выше 60 
м м о л ь /л  и /и л и  результатам  генетического исследо ­
вания. Н а 1 января 2001 г. общий регистр содерж ал 
данные о 633 больных муковисцидозом (292 больных 
ж енского пола и 341 м уж ского пола).

Х арактеристика больных в зависимости от пола и 
возраста представлена в табл.1.

С татистическую  обработку данны х проводили с 
помощью ан али за  вы ж иваем ости. П родолж ительность 
ж изни больны х муковисцидозом оценивали с помо­
щью м нож ительной оценки К аплана — М ейера, так 
назы ваем ой кривой вы ж иваем ости [1]. К ривая вы ж и ­
ваемости задает  вероятность больного дож ить до оп ­
ределенного возраста. Эту вероятность обозначаю т 
термином “вы ж и ваем ость” . П оскольку распределение 
по продолж ительности ж изни является  асим м етрич ­
ным, в качестве обобщ енного показателя, характери ­
зую щ его вы ж иваем ость, использовали медиану. М е ­

диана вы ж иваем ости, или м едиана ож идаем ой продол ­
ж ительности ж изни, определяется  как наименьш ий 
возраст, для которого вы ж иваем ость меньш е 50% . 
В лияние пола на вы ж иваем ость при м уковисцидозе 
было оценено с помощью логариф мического рангового 
критерия [1]. Д оверительны й интервал  более 95%  
считался статистически достоверным. Статистическая 
обработка результатов вы полнена с использованием  
программного обеспечения S T A T IS T IC A  fo r  W indow s  
версия 5,0 (S ta tS o ft,  In c .) .

Было вы явлено, что 182 больных были старш е 15 
лет, т.е. доля взрослы х состави ла 2 8 ,7 5 %  (см .табл.1). 
А нализ вы ж иваем ости 633 больны х муковисцидозом 
показал, что к 2001 г. 107 больны х ум ерли (что 
составило 17% ) и 526 больны х были ж ивы  или цен ­
зурированы, т.е. больные, о которы х мож но сказать, 
что к определенному времени они были ж ивы , однако 
дальнейший контакт с ними потерян. Анализ выж ивае ­
мости показал, что м едиана ож идаем ой продолж итель ­
ности ж изни составила 25 лет  (ри с.2).

При сравнении вы ж иваем ости м уж чин и ж енщ ин 
было вы явлено различие продолж ительности ж изни. 
Из 341 больного м уж ского пола к началу  2001 г. 
умерли 44 (1 3 % ) человека, остальны е 297 (8 7 % ) 
больных были ж ивы или цензурированы . И з 292 
больных ж енского пола аналогичны е показатели  со ­
ставили соответственно 63 (2 2 % ) и 229 (7 8 % ). М е ­
диана ож идаемой продолж ительности ж изни у м уж ­
чин составила 29 лет, тогда как  у ж енщ ин аналогич ­
ный показатель составил 22 года (рис.З). В ы явленное 
различие было статистически  достоверны м  (/7=0,045).

П роведенное нами м ультицентровое исследование, 
в котором приняли участие центры М осквы , Санкт- 
П етербурга, О мска и Я рославля, продемонстрировало, 
что к 2001 г. м едиана ож идаемой продолж ительности 
ж изни составляет 25 лет. Тогда как  в начале 90-х 
средняя продолж ительность ж изни больны х муковис ­
цидозом равнялась 16 годам, а доля взрослых пациентов 
составляла 10%  [2]. По-видимому, это  связано с 
развитием  сети специализированны х центров лечения 
муковисцидоза, которые обеспечиваю т систематическое 
наблю дение за состоянием  пациента и оперативное 
распространение новейш их схем активного ком плекс ­
ного лечения больных [11,21]. П ервы е специализиро ­
ванные м едицинские учреж ден ия были открыты в 
Санкт-Петербурге и М оскве, куда обращ ались больные 
практически со всего Союза. Н а сегодняш ний день в 
России уж е открыто более 20 специализированны х 
центров муковисцидоза. Республикан ские (М осква, 
Санкт-Петербург, Тула, Владивосток, Ставрополь, Крас­

Т а б л и ц а  1

Р аспред ел ени е обследуемы х по полу и возрасту

Возраст, годы > 5 5 - 10 10--15 15--20 2 0 --2 5 2 5 --3 0 > 30

Пол м ж м ж м ж м ж м ж м ж м ж

Число больных 59 60 101 79 88 64 52 49 30 25 5 5 6 10

Всего 119 180 152 101 55 10 16



Survival Time

Рис.2. Кривая выживаемости больных муковисцидозом. Каждой ступеньке 
соответствует момент смерти одного или нескольких больных.

нодар, Б арн аул , И ркутск) и региональны е центры 
(М осква, С анкт-П етербург, А рхангельск, В оронеж , 
К алининград, Н иж ний Н овгород, Н овосибирск, Омск, 
К азань, С аратов, Е катеринбург, С амара, Томск, Я рос ­
лавль и др.) играю т важ ную  роль в улучш ении диаг ­
ностики, лечении, реабилитации и медико-социальной 
помощи [3].

П олученны е нами результаты  не могут быть эк ст ­
раполированы на всю страну, поскольку многие центры 
не приняли участия в этом исследовании. С ущ еству ­
ющие различия в лекарственном  обеспечении боль ­
ных в различны х регионах страны обусловливаю т 
различие в региональной вы ж иваем ости больных му­
ковисцидозом . Н а 5-м Н ациональном конгрессе по 
муковисцидозу в ноябре 2000 г. в С анкт-П етербурге 
было устное сообщение, что медиана продолжительности 
ж изни больны х муковисцидозом в Екатеринбурге не 
превы ш ает 16 лет. П оэтом у полученны е нами данные, 
вероятно, являю тся завы ш енны ми, так  как в М оскве 
и С анкт-П етербурге центры откры лись первыми, что 
позволило значительно раньш е наладить адекватную  
лечебную  помощ ь этим  больным, кроме того и л екар ­
ственное обеспечение там  значительно лучш е, чем в 
других регионах.

По наш им данным, доля взрослы х больных (старш е 
15 лет) составляет  на сегодняш ний день 2 8 % , тогда 
как в начале 90-х годов она была не более 10% . 
Растущ ий удельный вес взрослы х больных во многом 
связан  с централизованны м  медицинским обслуж ива ­
нием и более комплексным подходом в лечении. Тен ­
денция к увеличению выживаемости и сдвиг возрастного 
распределения больных муковисцидозом за последние 
20 лет  такж е  отм ечается в странах  Западной Европы 
и С еверной А мерики [9,15,16]. Если в 1938 г. 70%  
заболевш их умирали в течение первого года ж изни, 
то в 1996 г. медиана ож идаемой продолж ительность 
ж изни достигла 29 лет, при этом доля взрослы х 
пациентов составляла около 4 0 % . Более подробная 
характери сти ка (данные Европейской конференции по 
муковисцидозу 1997 г., Д авос, Ш вейцария) этих по ­
казателей  представлена в табл .2. Более того, делается  
предполож ение, что дети с муковисцидозом, рожден-

Time

Рис.З. Кривая выживаемости больных муковисцидозом.

1 — мужчины, 2 — женщины.

ные в 1990 г. в В еликобритании, имею т отличный 
ш анс дож ить до 40 лет [14]. Это приведет к тому, что 
все больш е больных муковисцидозом достигнут совер ­
ш еннолетия, переходят от педиатров под наблю дение 
врачей “взрослой” клиники. П оэтом у необходимо ка ­
чественное улучш ение медицинского обслуж ивани я и 
психологической адаптации взрослы х больных муко ­
висцидозом [2,4].

Более низкие цифры продолж ительности ж изни и 
доли взрослы х больных м уковисцидозом  в России 
можно объяснить тем, что специализированные центры 
были созданы лиш ь в 90-х годах, тогда как  в Западной 
Европе аналогичны е процессы  получили развитие в 
70— 80-х годах [12]. Н ельзя сравнивать и лекарствен ­
ное обеспечение этих  больных. В некоторы х регионах 
России отсутствую т ж и зненн о важ ны е медикаменты 
и /и л и  их стоимость высока, что затрудн яет  из лече ­
ние. Кроме того, для больных с терм инальной стадией 
течения заболевания единственны м ш ансом продлить 
ж изнь является трансплантация легких или комплекса 
легкие —  сердце [20]. Р азработаны  четкие критерии 
для легочной трансплантации: вероятность смерти в

Т а б л и ц а  2

Вы живаемость больных м уковисцидозом

Страна
Число

больных

Медиана вы жи ­

ваемости, годы

Процент больных 

(>15  лет)

Нидерланды 954 27 42

Германия 2447 НИ 38

Швеция 408 >25 >43

Италия 3046 >25 40

Дания 330 >40 47

Великобритания 5200* 29 41

Россия >633 25 28

П р и м е ч а н и е .  НИ — неизвестно, — расчетное число 
больных.



течение двух лет  превы ш ает 5 0 % , низкие показатели  
качества  ж и зни  и отсутствие противопоказаний для 
проведения трансплантации . В одной только клинике 
Great O rm ond S tree t C hildren 's H ospita l в течение 
1998 г. бы ла произведена трансплантация 46 детям  с 
муковисцидозом [6]. А вообще в мире, начиная с 1997 г., 
были проведены операции по трансплантации легких 
или легкие —  сердце более чем 500 детям  (больш ин ­
ство детей  были больны е муковисцидозом ). Т ранс ­
плантаци я позволи ла продлить ж и зн ь  и повысить 
качество  ж и зн и  тяж елы х  больных. В России до сих 
пор не бы ло проведено ни одной операции, но то, что 
это необходимо, —  несомненно.

Было выявлено статистически достоверное различие 
продолжительности жизни у мужчин и женщин. Средняя 
продолж ительность ж изни у м уж чин составила 29 
лет, тогда как  у ж енщ ин аналогичны й показатель 
равен 22 годам. Различия выживаемости в зависимости 
от пола были получены  и в ряде других исследований, 
проведенны х в Европе и А мерике. Больш инство ис ­
следователей  подтверж даю т, что для ж енщ ин риск 
см ерти выш е, чем для м уж чин [7,17,19]. П родолж и ­
тельность ж и зн и  для ж енщ ин на 3-5 лет ниж е, чем 
для м уж чин [10,18]. Т акое различие вы ж иваем ости 
связы ваю т с более вы раж енны м и наруш ениям и нут- 
ритивного статуса  [8,17], более поздней диагностикой
[15], вы севанием  синегнойной палочки у девочек в 
более раннем  возрасте [13] и со сниж ением  ж и зн есп о ­
собности ж енщ ин по сравнению  с аналогичны м пока ­
зателем  у м уж чин [4,5].

М едиана ожидаемой продолжительности ж изни боль ­
ных м уковисцидозом  в России составляет  25 лет, при 
этом доля взрослы х пациентов составляет  2 8 % . Н аш и 
данны е подтверж даю т общую тенденцию  —  муковис- 
цидоз стан ови тся  актуальной проблемой современной 
пульмонологии, переставая быть сугубо педиатрической 
проблемой.

Авторы выражают глубокую признательность наш им коллегам, любезно предо ­
ставивш им свой материал для  нап исани я данн ой  статьи: И.К.Амеровой (Я рос ­
лавль), п роф . Т.Е.Гембицкой  (С анкт-П етербург), проф. Н.И.Капранову (М ос ­
ква), // .  10.Каширской  (М осква), Л.А.Крониной (М осква), Е.Л. Титовой (О мск), 
В.А.Самойленко (М осква), О.А.Соколовой (О мск). Авторы статьи просят п ри ­
нять активное участие коллег из других регионов в создании полного н ац и о ­
нального регистра больны х м уковисцидозом в России. П о мере получения 
новой информ ации данны е регистра будут представлены в Интернете на странич­
ке русскоязычного общества врачей-пульмонологов (www.mosmed.ru/pulmo) и на 
н ациональны х конгрессах.
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